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Stiff person syndrom

zriedkaveé ochorenie popisané Moerschom
a Woltmanom v roku 1956

rigidita — najskor axialne svalstvo, neskor
pletencove casti HDK, tvar

vyskyt bez vplyvu rasy a pohlavia
v 3. az 5. dekade



Patofyziologia

glutamat — excitacna AMK
reuptake-neurony, astrocyty
metabolizacia — GAD —glutamin, GABA
anti GAD negativni pacienti — mozné
postsynaptické elementy -
synaptophysin, synaptobrevin, GABA-
transaminaza

GABARAP — autoantigén pri SPS?



Klinicky obraz

Skoré stadium
stuhlost’ - najma axialnych svalov,

lumbalgie, zhorSenie pri strese,
prerusovany spanok

kratke epizody nahleho zhorsenia stavu s
vyraznou uzkost'ou

nevyrazny obj.nalez a dominujuce
psychicke tazkosti — oneskorenie dg a
lieCby



Klinicky obraz

Pokrocilé stadium
progresia stuhlosti na pletence HDK
vyrazné svaloveé spazmy pri stimuloch
vznik spazmov pri rychlych pohyboch
L lordoza s kontrakciou brusnych svalov
depresia, uzkost’
deformity klbov, fraktury, ruptury svalov
chyba trizmus



VysSetrenia

laborat. vys.: KO, bioch, TSH, HgA1C,
protilatky: anti GAD, anti amphiphysin,
CT, MR mozgu

CT hrudnika — tymom?

EMG — paraspinalne svaly

EEG — pri paroxyzmoch stuhlosti

LP — oligoklonalna skladba IgG 50%



Komorbidita

diabetes mellitus
tyreoitida

epilepsia
cerebellarna ataxia

rakovina prsnika, pl'uc - protilatky proti
amphiphysinu



LieCba

medikamentdzna - symptomaticka
PLF

IVIG (cave IgA deficit!)
botulotoxin

Imunosupresia

rehabilitacia

lieCba depresie, uzkosti



Prognoza

variabilna
priebeh — mierny, agresivny

horsia pri komorbidite — epilepsia,
encefalopatia, ataxia, depresia, anxieta



Kazuistika

39 rocny muz s anamnézou GE refluxu,
polytopny algicky vert.syndrom

alergia na mlieko

anxiozne-depresivny syndrom

od roku 1997 postupne vyvoj svalovej
stuhlosti, zachvaty svalovych spazmov

opakovane hospit. na inom
neurologickom pracovisku so zaverom
disociativhe-konverzna porucha



Kazuistika

. amb. - EMG vys- susp. Stiff person syndrom
. terapia — Rivotril, Venlafaxin,
. 1.hospit.na NK SZU — dec/2007

. Obj. — vyrazna stuhlost’ paravertebralnych
svalov s akcentovanou L lordozou, svalovée
spazmy provokovane stresom

. EMG — kontinualna svalova aktivita v
paravertebralnych svaloch



EMG paravertebralnych svalov
V pokoji



Kazuistika

. NPS vys.: Uzkostna az fobicka symptomatologia
u predisponovanej osobnosti

. bioch.vys., KO, ELFO, koagulacné parametre v
norme

. terapia — 3x velkoobjemova PLF, lokélne
botulotoxin — subj.ulava

. anti GAD protilatky — 85,03 kIU/I (norma 0-1)



Kazuistika

. 2.hospitalizacia vo febr.2008

. PLF 2x

. Bolus Solumedrol 500 mg 5 dni, nasledne
kobinovana imunosupresia Prednison+Imuran

. Lyrica 2x150 mg, Diazepam 3x5 mg, Venlafaxin
150 mg

. zZlepsenie subj. stavu aj obj. neurologického
nalezu

. pokles titra anti GAD — 64,17 ulK/I
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