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Periferna nevropatija tankih vlaken pri bolnici s primarnim
Sjögrenovim sindromom

Small nerve fibre neuropathy in primary Sjögren's disease
patient
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Izvle~ek. V prispevku je predstavljena 40-letna bolnica, pri kateri smo zaradi bole~in, parestezij
in zmanj{ane ob~utljivosti na distalnih delih spodnjih okon~in kljub normalnim izvidom klasi~ne elek-
trofiziolo{ke (elektromiografske) preiskave sumili na periferno nevropatijo. Pri dolo~anju ob~utlji-
vosti za hlad, toploto in bole~ino zaradi mraza in zaradi vro~ine ter elektrofiziolo{ki oceni delovanja
avtonomnega `iv~evja smo pri bolnici ugotovili hudo nevropatijo somatskih in avtonomnih tankih
vlaken, ki smo jo potrdili tudi patomorfolo{ko. Nevropatija se je razvila zaradi primarnega Sjögre-
novega (sicca) sindroma.
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Abstract. The authors report on a 40-year-old female patient with pain, paresthesias and hypes-
thesias involving the distal parts of the lower extremities. Standard electromyography revealed no
abnormalities, while the assessment of thermal and pain sensation and electrophysiologic evalu-
ation of autonomic function suggested severe small (autonomic and somatic) nerve fibre neuropathy.
The diagnosis was supported by morphologic findings. The peripheral neuropathy was caused by
primary Sjögren’s (sicca) syndrome.

Uvod

Periferna nevropatija je bolezenski proces, ki okvari razli~ne tipe `iv~nih vlaken, pravi-

loma najprej na najdistalnej{ih delih spodnjih okon~in. Nevropatijo povzro~ijo razli~ni bo-

lezenski procesi, o te`avah izvemo med skrbno opravljenim pogovorom z bolnikom,

nepravilno delovanje `iv~evja pa doka`emo z natan~no klini~no nevrolo{ko preiskavo

ter razli~nimi nevrofiziolo{kimi preiskavami. Do nedavnega so bile edine preiskave, s ka-

terimi smo lahko dokazali nepravilno delovanje perifernega `iv~evja, elektrofiziolo{ke,

v zadnjih letih pa se tudi pri nas uveljavljajo psihofizikalne metode za ocenjevanje ob-

~utljivosti (1).

Opis primera

40-letna bolnica je imela ̀ e ve~ kot tri leta bole~ine v zgornjih in spodnjih okon~inah ter

hrbtenici. Po~utila se je slabo. Hitro se je utrudila, celo kosilo je te`ko skuhala. @e dve
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Slika 1. Pri bolnici je zaznavanje toplote in hladu moteno na vseh pregledanih mestih. Nevtralno obmo~je
je raz{irjeno na pal~ni kepi. Na drugih pregledanih mestih smo ugotovili anestezijo za toploto. Pri ohlaja-
nju so se pogosto pojavile peko~e bole~ine ali pa bolnica do 10°C ni~esar ni zaznala. Pragi zaznave bole-
~ine zaradi vro~ine so bili pri bolnici zvi{ani (pal~na kepa in spodnji okon~ini) ali mejni (podlaket). o – peko~a
bole~ina.



leti je imela v levi polovici obraza ob~asne bole~ine, ki so bile huj{e po mrzli pija~i ali

sladoledu. V~asih je videla megleno, zenici sta se ji ob~asno mo~no raz{irili. Skoraj dve

leti je `e slabo oku{ala, ustno sluznico je imela zelo suho. Zaradi suhih ust je v~asih

te`ko govorila. Pekle so jo o~i.

Pri nevrolo{ki preiskavi nismo ugotovili motenj voha in vida. Zenici sta bili okrogli, sime-

tri~ni, zeni~ne reakcije so bile `ivahne. Bulbomotorika je bila popolna. Nistagmusa ni

bilo. O~esne veznice so bile suhe (kseroftalmija). Izstopi{~a trivejnega `ivca na pritisk

niso bila bole~a, ob~utljivost obraza ni bila motena. Mo~ `ve~nih mi{ic je bila primerna.

Primitivnih refleksov nismo mogli izvabiti. Obrazna mimika je bila simetri~na. Nebna lo-

ka sta bila v isti vi{ini. Izrazito suh jezik (kserostomija) je bolnica izplazila naravnost.

Mi{i~nih atrofij ni bilo videti. Aktivna gibljivost okon~in je bila popolna, tonus je bil pri-

meren. Mo~ v proksimalnih mi{icah okon~in je bila pri preiskavi zmanj{ana, kar je bilo

vsaj delno vsekakor posledica bole~in ob pritisku. Latentne pareze zgornjih in spodnjih

okon~in nismo ugotovili. Miotati~ni refleksi na zgornjih okon~inah so bili simetri~no iz-

zivni, patelarne smo izvabili le s pomo~jo facilitacije, Ahilovih pa klini~no nismo mogli

izzvati. Plantarna odziva sta bila v fleksiji.

Bolnica je vibracijo na gle`njih zaznala nekoliko slab{e kot na rokah. Polo`ajna ob~u-

tljivost je bila normalna. Preiskava je pokazala hipoestezijo za dotik in analgezijo na no-

gah in golenih ter rokah in podlaktih, na distalnih delih spodnjih in zgornjih okon~in je

bolnica navajala hiperpatijo. Dizestezij nismo ugotovili. Moteno zaznavanje dotika in bo-

le~ine smo ugotovili tudi po vratu in razmetano v obliki zaplat po trupu.

Bolnica je iz po~epa vstala le s pomo~jo rok. Hoja je bila po~asnej{a.

Tabela 1. Rezultati ocenjevanja avtonomnega `iv~evja pri 40-letni bolnici s primarnim Sjögrenovim sindro-
mom. SKO – simpati~ni ko`ni odziv, * – najmanj{a, pri zdravih izmerjena amplituda.

Desno Levo Normalno

SKO roka
latenca (s) 1,56 1,65 <1,64
amplituda (μμV) 760 530 >148*

SKO noga
latenca (s) 3,11 2,83 <2,4
amplituda (μμV) 70 180 >52*

Spreminjanje intervala R-R 1,25 >1,29

Pri bolnici smo ugotovili okvarjeno ob~utljivost, arefleksijo spodnjih okon~in in blago ok-

varjeno gibljivost. Klini~no so bili izra`eni znaki hude nevropatije z okvarjeno povrhnjo

in globoko ob~utljivostjo. Odkrili smo tudi znake senzori~ne ataksije. Konvencionalna elek-

trofiziolo{ka preiskava (motori~ne in senzori~ne prevodne hitrosti ter elektromiografija

s koaksialno igelno elektrodo) ni pokazala abnormnosti, zato smo se odlo~ili za psihofi-

zikalno oceno zaznavanja toplote, hladu, bole~ine zaradi mraza in zaradi vro~ine ter vibra-

cije, ob tem pa {e elektrofiziolo{ko oceno delovanja avtonomnega ̀ iv~evja. Termometrija
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(preiskavo smo opravili trikrat) je pokazala hudo okvarjeno delovanje tankih vlaken na

vseh pregledanih mestih (slika 1), pri vibrametriji (preiskavo smo opravili dvakrat) pa je

bilo zaznavanje blago moteno le na distalnih delih okon~in. Simpati~na avtonomna ̀ iv~-

na vlakna na zgornjih okon~inah so delovala normalno, na spodnjih je bilo delovanje okvar-

jeno. Zmanj{ano je bilo tudi spreminjanje intervala R-R med hiperventilacijo (tabela 1).

Pri bolnici smo opravili tudi biopsijo suralnega `ivca, ki je potrdila hudo okvaro tankih,

nemieliniziranih ̀ iv~nih vlaken in le blago okvaro debelih mieliniziranih. Patomorfolo{ko

preiskavo je opravila doc. dr. Mara Popovi~, dr. med.

Razpravljanje

Pri bolnici so bili izra`eni znaki sicca (primarnega Sjögrenovega), kroni~nega vnetne-

ga avtoimunskega sindroma. Zanj so zna~ilni suha o~esna veznica (kseroftalmija), ust-

na sluznica (kserostomija), druge sluznice in ko`a (2, 3). Povzro~ijo jih mononuklearno

infiltrirane eksokrine `leze. Obi~ajno zbolijo `enske srednjih let, raz{irjenost bolezni je

od 0,5 do 2,0 %, jo pa pogosto spregledamo (4). Pri bolnikih s primarnim Sjögrenovim

sindromom je lahko okvarjeno tudi osrednje ali periferno ̀ iv~evje (5–9). Na sindrom mo-

ramo pomisliti pri bolnikih z napredujo~o senzori~no nevropatijo, ki jo spremljajo avto-

nomni simptomi in/ali vnetje trivejnega ̀ ivca (10). Pogosto odkrijemo tudi Adiejevo zenico,

ki se zelo po~asi odziva na svetlobo, normalno na midriatik (0,1 % pilokarpin) in sime-

tri~no na preizkus akomodacije (11). Pri bolnikih s sekundarnim Sjögrenovim sindromom

so poleg na{tetih znakov izra`eni {e znaki vnetnih tkivnih bolezni (12).

Periferne nevropatije so posledica okvare delovanja ali strukture nevronov ali njihovih

delov. Povzro~ijo jih razli~ni bolezenski procesi, ki lahko `iv~na vlakna okvarijo selek-

tivno. Vzrokov pogosto ne prepoznamo (13–16). Klini~ni simptomi so odvisni od stop-

nje in napredovanja bolezni, mesta okvare in tipa okvarjenega nevrona. Za potrditev suma

na okvarjeno delovanje perifernih ̀ iv~nih vlaken smo imeli do nedavnega na voljo le kla-

si~ne elektrofiziolo{ke preiskave, s katerimi smo ocenili le delovanje debelih, mielinizi-

ranih `iv~nih vlaken (A-alfa in A-beta). Njihovo aktivnost lahko objektivno spremljamo

z elektromiografijo, elektronevrografijo in merjenjem somatosenzori~nih izvabljenih od-

zivov. V perifernih `ivcih je debelih manj{i del vlaken (17, 18), pri mnogih boleznih pa

so okvarjena tudi tanka ali pa le ta. Delovanje somatskih tankih vlaken (A-delta in C)

ocenjujemo s termometrijo, metodo, ki so jo vpeljali Fruhstorfer in sod. (19). Preiskava

je razmeroma enostavna in dobro ponovljiva (20, 21). Delovanje avtonomnih tankih vla-

ken ocenimo z elektrofiziolo{ko preiskavo (22–24). Obe preiskavi pomembno dopolnju-

jeta nevrofiziolo{ko diagnostiko, saj omogo~ata objektivnej{o oceno delovanja tankih

vlaken, ki je bila najve~krat prepu{~ena le zdravnikovi subjektivni presoji. (Bolniku, ki je

za obremenjujo~e simptome ve~inoma le te`ko na{el ustrezen in prepri~ljiv opis, je ver-

jel ali pa mu ni. Klasi~ni elektrofiziolo{ki parametri so bili namre~ zelo pogosto normal-

ni.) Z modalno specifi~no preiskavo (termometrijo) odkrijemo kvalitativne in kvantitativne

spremembe ob~utljivosti (25), zna~ilne za senzori~ne nevropatije. Preiskava ni popol-

noma objektivna, saj so rezultati odvisni od preiskovan~evega sodelovanja, v rokah iz-

ku{enega preiskovalca z dovolj nevrolo{kega znanja pa je zanesljiv diagnosti~ni
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pripomo~ek. Ocena delovanja avtonomnega `iv~evja lahko dodatno potrdi okvaro tan-

kih vlaken (oba tipa tankih vlaken sta pogosto okvarjena hkrati), odkrijemo pa lahko tu-

di izolirano avtonomno nevropatijo. V eni na{ih raziskav smo z omenjenima preiskavama

dokazali okvare pri vseh bolnikih z zna~ilnimi te`avami, a normalnimi vrednostmi elek-

trofiziolo{ko dolo~enih parametrov (16). Termometrija in ocena avtonomnega `iv~evja

sta pogosto pomemben del diagnostike osnovne bolezni (26). Tudi na{a bolnica je pred

obiskom pri nas ve~inoma zaman dokazovala, da so njene te`ave resni~ne in da je u`i-

vanje velikih koli~in analgetikov (ve~inoma Tramala®) le posledica skoraj nevzdr`nih bole~in.

Vzrok njenih te`av je bil propad tankih `iv~nih vlaken v okviru primarnega Sjögrenove-

ga sindroma (26–29). Vzroka bole~in nismo mogli odpraviti, zdravljenje z antidepresi-

vi – priporo~ajo amitriptilin, imipramin, klomipramin in doksepin v povpre~nih dnevnih

odmerkih 75 mg – (30) je zanjo pomenilo vsaj delno olaj{anje te`av, ki jih je po pogo-

voru o vzrokih bole~in la`e prena{ala.

Termometrija in ocena delovanja avtonomnega ̀ iv~evja bi morali postati pomemben se-

stavni del diagnostike pri bolnikih z druga~e nedokazljivimi okvarami perifernega `iv-

~evja. Preiskavi sta namre~ ob~utljivi, za bolnika pa nenevarni in neobremenjujo~i.
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