
Cesk Slov Ne urol N 2021; 84/ 117(6): 581– 582 581

LETTER TO EDITOR DOPIS REDAKCI 

doi: 10.48095/cccsnn2021581

Stiff -person syndrom

Stiff -person syndrom

Redakční rada potvrzuje, že rukopis práce splnil 
ICMJE kritéria pro publikace zasílané do biome-
dicínských časopisů.
The Editorial Board declares that the manu script 

met the ICMJE “uniform requirements” for biome-

dical papers.

P. Potužník, J. Vejskal, R. Kotas
Neurologická klinika LF UK a FN Plzeň


MUDr. Pavel Potužník
Neurologická klinika 
LF UK a FN Plzeň
E. Beneše 1128
301 00 Plzeň
e-mail: potuznikp@fnplzen.cz

Přijato k recenzi: 4. 10. 2021

Přijato do tisku: 9. 11. 2021

Vážená redakce, 

stiff -person syndrom je vzácné autoimunitní 

onemocnění projevující se progresivní sva-

lovou ztuhlostí, rigiditou a křečemi axiálního 

svalstva. Dochází k trvalé svalové kontrakci 

agonistů a antagonistů.

Klinicky dominují tzv. Frankensteinova 

chůze, zvýrazněná bederní lordóza, pády 

a ataky křečí, akcentované úlekem (resp. růz-

nými stimuly [1], hlavně sluchovými). Běžná 

je také dyspnoe, vyskytuje se v klidu i při ná-

maze a narušuje spánek. Je způsobena re-

strikcí pohybů mezižeberních svalů [2]. Při 

křečích může dojít ke svalové ruptuře a dále 

mohou být přítomny autonomní poruchy. 

Sekundárně se vyskytují anxieta a deprese.

Dia gnostika se zakládá na typickém kli-

nickém obraze podpořeném EMG nálezem, 

vč. vyloučení jiné etiologie onemocnění [3], 

a průkazu protilátek anti-GAD65 (protilátky 

proti dekarboxyláze kyseliny glutamové). 

Vzhledem k časté paraneoplastické etiolo-

gii se doplňuje PET/ CT trupu a stanovují se 

protilátky anti-Amphiphysin, jež bývají aso-

ciovány s malobuněčným karcinomem plic 

a karcinomem prsu u žen [4].

Patofyziologický vliv protilátek anti-GAD65

je stále nejasný, působí na intracelulární an-

tigen. Jedna z teorií na úrovni CNS pova-

žuje za hlavní ovlivnění inhibičních inter-

neuronů na úrovni míšního segmentu, kdy 

kvůli poruše dekarboxylázy kyseliny gluta-

mové dochází k nedostatku kyseliny -ami-

nomáselné (-aminobutyric acid; GABA), což 

vede ke zvýšené excitabilitě míšních moto-

neuronů, jejich zvýšenému pálení a konti-

nuální svalové aktivitě [5]. Druhá teorie zva-

žuje působení na neuromuskulární ploténce, 

kde narušením degradace acetylcholinu 

protilátkami proti dekarboxyláze kyseliny 

glutamové dojde k neschopnosti svalové 

relaxace [6].

Protilátky anti-GAD65 se kromě stiff -per-

son syndromu mohou vyskytovat u cerebe-

lární ataxie, temporální epilepsie, limbických 

encefalitid a diabetu mellitu 1. typu [7].

V naší kazuistice popisujeme případ pa-

cienta, ročník narození 1948. Jedná se o hy-

pertonika, po revmatické horečce v dětství 

s chlopenní vadou, který přechodně v mládí 

kouřil (mezi 20.–25. rokem). 

První potíže začaly v létě 2019 bolestmi 

v lumbosakrální oblasti, kdy užíval analgetika 

s dobrým efektem. V listopadu 2019 upadl 

a zlomil si 8. a 9. žebro vpravo, tyto si opět 

zlomil o měsíc později. Na přelomu let 

2019 a 2020 prodělal „těžkou virózu“, měsíc 

měl bolesti celého těla, potil se, byl slabý 

a schvácený. Od konce roku 2019 měl dále 

parestézie obou stehen po zevních stranách 

ke kolenům a začaly se objevovat nejprve 

klonické a později tonické ataky spasmů ste-

henních svalů. Provedená CT lumbosakrální 

páteře ozřejmila absolutní stenózu páteř-

ního kanálu L3–S1. EMG prokázala axonální 

senzitivní polyneuropatii, bez denervačních 

projevů v myotomech L3–4 oboustranně, 

v klidu s nedokonalou relaxací. Pacient 

byl celý ztuhlý od krku distálně. Od dubna 

2020 vymizely klonické křeče a přetrvává 

pouze ztuhlost, která se zlepšila po klona-

zepamu a tramadolu. Doplněná MR hrudní 

páteře prokázala degenerativní změny, sko-

liózu a lokální rozšíření centrálního míšního 

kanálku v úseku Th 7–8 (obr. 1).

Při prvním vyšetření na naší klinice 

v květnu 2020 dominovalo váznutí šíje ve 

všech směrech, hlavně při inklinaci vlevo, 

svalový tonus na dolních končetinách byl 

výrazně zvýšený, na horních jen velmi lehce, 

pyramidové spastické jevy negativní a chůze 

toporná. Svalová síla byla normální, šla-

chookosticové refl exy povšechně zvýšené 

a byly přítomny i refl exy břišní. Udával dys-

estézie a algické hypestézie v dermatomech 

L3 oboustranně.

Vyšetření MR krční páteře prokázalo de-

generativní změny s absolutní stenózou pá-

teřního kanálu C3/ 4 a vícečetnou forami-

nostenózu, bez míšních ložisek. Motorické 

evokované potenciály byly s normálním ná-

lezem, senzitivní s periferní lézí všech konče-

tin (odpovídající dia gnostikované senzitivní 

polyneuropatii) a lehkou supraspinální lézí 

oboustranně. MR mozku ozřejmila pouze 

mikrovaskulární léze starého data s gliózou 

hemisferálně i ojediněle v mozečku.

Vzhledem k axonální polyneuropatii byla 

doplněna širší laboratoř, jež prokázala zvý-

šené sérové koncentrace imunoglobulinu (Ig) 

E (158 kUI/ l), eosinofi lního kationického pro-

teinu (50,4 μg/ l) a revmatoidního faktoru (IgM 

Obr. 1. MR hrudní páteře – T2 TIRM vážený 
obraz: rozšíření centrálního míšního ka-
nálku v segmentech Th 7–8.
TIRM – turbo inversion recovery magnitude

Fig. 1. MRI of thoracic spine T2 – TIRM 
weighted image: widening of the central 
spinal canal in the segments Th 7–8.
TIRM – turbo inversion recovery magnitude
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19,52 kUI/ l a IgA 163,21 kUI/ l), dále byly lehce 

zvýšeny hladiny C4 komplementu, ANA (anti-

nuclear antibodies) a ANCA (anti-neutrophil 

cytoplasmic antibody) a středně zvýšena se-

dimentace erytrocytů (FW) (34/ 62). Glykémie 

a hormony štítné žlázy byly v normě.

V té době jsme stav vyhodnotili jako hyd-

romyelii Th7–8 dekompenzovanou po opa-

kované fraktuře 8. a 9. žebra v roce 2019. Pro 

senzitivní axonální polyneuropatii, suspektní 

při autoimunitním onemocnění, jsme pa-

cienta přeložili k dovyšetření na revmatolo-

gii, kde toto ale neprokázali.

Pacientovy potíže však dále progredovaly, 

v srpnu 2020 mu při křeči praskl kvadriceps 

femoris vpravo, od října opakovaně padal, 

způsobil si několikrát lehké mozkové pora-

nění, a začal proto chodit o holi. Od listopadu 

byl schopen chůze pouze v chodítku, křeče 

jej budily ze spaní, zmírňovaly je klonazepam 

a baklofen. Při delším ležení pociťoval neklid 

a bolesti trupu, raději spal vsedě. Výrazné po-

tíže mu činilo posazení z lehu pro omezenou 

hybnost břišních svalů. Objektivně v prosinci 

2020 výrazně vázla šíje při spazmu axiálního 

svalstva, na horních končetinách byl hra-

ničně vyšší tonus. Dominovala těžká hyper-

tonie břišního svalstva, břišní refl exy byly ne-

výbavné, pro omezenou hybnost břišního 

svalstva výrazně vázlo posazení z lehu, ver-

tikalizace ze sedu byla relativně lepší, ale při 

obojím se rozvíjela dyspnoe, paravertebrální 

svaly byly také výrazně hypertonické. Na dol-

ních končetinách byl přítomen výrazně zvý-

šený tonus, více vpravo, který limitoval hyb-

nost. Chůze byla toporná, pouze v chodítku.

EMG nález kvůli trvalé aktivitě motoric-

kých jednotek, která odezněla po podání 

diazepamu, vč. vyšší perzistence F-vln, pod-

poruje dia gnózu stiff-person syndromu. 

Doplněná PET/ CT trupu neprokazuje fl uo-

rodeoxyglukózu akumulující viabilní tkáň. 

Likvor je cytobio chemicky bez patolo-

gického nálezu, ale je přítomna oligoklo-

nální syntéza (18 pásů bez sérového kore-

látu – 6 v silně alkalické, 5 ve slabě alkalické, 

5 v neutrální a 2 v kyselé oblasti). Protilátky 

anti-GAD65 jsou silně pozitivní v séru (se-

mikvantitativně +, kvantitativně nad horní 

hranicí normy laboratoře – nad 280 kIU/ l) 

i likvoru (+++), což prokazuje intrathékální 

syntézu. Dále jsou silně pozitivní protilátky 

anti-Titin (protilátky proti intracelulárnímu 

svalovému proteinu – asociované s myaste-

nií gravis a v 50 % s tymomem), anti-Amphi-

physin protilátky jsou negativní.

Vzhledem ke klinickému nálezu podpoře-

nému pomocnými metodami dia gnóza od-

povídá stiff -person syndromu autoimunitní 

neparaneoplastické etiologie.

Pacienta od prosince 2020 léčíme vyso-

kými dávkami kortikosteroidních hormonů 

(zpočátku 5× 1 g metylprednisolonu, ná-

sledně prednison dle hmotnosti) a intrave-

nózními imunoglobuliny (zpočátku 2 g/ kg, 

nyní 0,6 g/ kg à měsíc), symptomaticky ba-

klofenem a klonazepamem s velmi dobrým 

efektem. Tonus se výrazně snížil, pacient již 

chodí bez pomůcek a lépe se posadí. Nežá-

doucím účinkem léčby je rozvoj steroidního 

diabetu, resp. diabetu mellitu 2. typu, nyní 

léčeného perorálními antidiabetiky.

V prosinci 2021 plánujeme provést kont-

rolní PET/ CT trupu.

V léčbě pacientů se stiff -person syndro-

mem lze symptomaticky při přetrvávání 

příznaků přidat levetiracetam, pregabalin 

a intrathékální baklofen [8]. V rámci udržo-

vací terapie i kortikosteroidy šetřící imuno-

supresiva (metotrexát, mykofenolát mofetil, 

azathioprin – přechodně podáván, ale vysa-

zen pro mutaci TPMT ). V imunomodulační 

léčbě je možné použít i výměnné plazmafe-

rézy, v druhé linii rituximab a takrolimus [8].
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