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Encefalopatia anoksyczna z miokloniami zamiarowymi
(zespét Lance-Adamsa)

Anoxic encephalopathy with myoclonus — Lance-Adams syndrome
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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

Zesp6t Lance-Adamsa to rzadka (dotychczas opisano ok. 150 przypadkéw), przewlekta encefalopatia, rozwija-
jaca sie w ciagu od kilku dni do kilku tygodni po incydencie niewydolnosci oddechowej i/lub krazeniowej. Do najczestszych
przyczyn zespotu naleza: stan astmatyczny, nagte zatrzymanie krazenia w przebiegu choréb serca, zachtysniecie, przedawko-
wanie lekéw lub substancji odurzajacych oraz powiktania znieczulenia ogélnego. Charakterystyczny obraz kliniczny obejmu-
je mioklonie zamiarowe (prowokowane przez ruch dowolny lub bodZce zewnetrzne), zaburzenia chodu, niezbornos¢, dyzar-
trie i zaburzenia funkcji poznawczych. Aktualne doniesienia na temat wynikéw badari elektrofizjologicznych oraz neuroobra-
zowych u chorych z zespotem Lance-Adamsa, umozliwiaja lepszy wglad w jego patofizjologie. Za podtoze zespotu uznaje sie
uszkodzenie w wyniku niedotlenienia korowych i podkorowych obszaréw mézgu, z zaktiéceniem czynnosci bioelektrycznej
w zakresie funkcjonujacych miedzy nimi potaczen oraz zaburzeniami neuroprzekaznictwa (szlaki GABA-ergiczne i serotoni-
nergiczne). W réznicowaniu nalezy uwzgledni¢ miokloniczny stan padaczkowy wystepujacy w ostrym okresie niedotlenienia
moézgu, zwigzany z zaburzeniami Swiadomosci i obarczony duzym ryzykiem $miertelnosci. Oméwiono takze strategie tera-
peutyczne stosowane u pacjentéw z encefalopatig anoksyczng i miokloniami. Rokowanie jest dos¢ dobre, a terapia z zastoso-
waniem nowych lekéw przeciwpadaczkowych oraz rehabilitacji zwigkszaja szanse pomyslnego przebiegu schorzenia. Zespot
Lance-Adamsa zastuguje na uwage ze wzgledu na jego potencjalnie wzrastajaca czestos¢ u chorych po przebytym ostrym nie-
dotlenieniu mézgu, wobec postepu skutecznosci metod resuscytacji i intensywnej terapii.

Stowa kluczowe: zespé6t Lance-Adamsa, encefalopatia anoksyczna, mioklonie.

Lance-Adams syndrome is a rare (ca. 150 cases reported so far), chronic encephalopathy developing within a few
days or weeks following acute respiratory or circulatory failure. The most common reasons include: asthmatic status, cardiac
arrest, gasping, drugs overdose, complications of general anesthesia. Typical symptoms include: myoclonus (provoked by pur-
poseful movements or external stimuli), disturbances of gait, ataxia, dysarthria and cognitive dysfunction. The current studies
on the electrophysiological aspects and neuroimaging in the patients with Lance-Adams syndrome allow a better insight into
its pathophysiology. The background of the disease is associated with hypoxic damage to cortical and subcortical areas of the
brain as well as with disrupted bioelectrical activity within the functional circuits among them and disordered neurotransmis-
sion (GABA-and serotoninergic pathways). Differential diagnosis should include myoclonic epileptic status, which occurs dur-
ing acute stage of cerebral hypoxia and is associated with disturbed consciousness and severe risk of mortality. The therapeutic
options were discussed, used in the patients with anoxic encephalopathy and myoclonus. The prognosis is good and the treat-
ment with new antiepileptic medications, supported by rehabilitation, provide a chance for recovery. Lance-Adams syndrome
deserves an attention as its frequency may presumably increase due to effectiveness of current methods of resuscitation and
intensive care strategies.
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Wstep

Zespot Lance-Adamsa (ZLA) — encefalopatia anoksyczna
z miokloniami zamiarowymi — jest rzadkim, przewlektym
nastepstwem ostrej niewydolnosci oddechowej i/lub kra-
zeniowej. Zesp6t ten po raz pierwszy zostat opisany przez
Lance’a i Adamsa w 1963 r. [1]; dotychczas opublikowano
okoto 150 opiséw przypadkéw odpowiadajacych temu roz-
poznaniu. Do najczestszych przyczyn niedotlenienia mézgu
stanowiacych podtoze zespotu naleza: stan astmatyczny,
nagte zatrzymanie krazenia w przebiegu chordb serca, za-
chtysniecie, przedawkowanie lekéw lub substancji odurza-
jacych oraz powiktania znieczulenia ogélnego podczas za-
biegéw operacyjnych [2, 3].

Obraz kliniczny

Objawy ZLA rozwijaja sie w ciagu od kilku dni do kilku
tygodni od incydentu ostrego niedotlenienia mézgu, po od-
zyskaniu przytomnosci przez pacjenta. Najbardziej charak-
terystyczny element schorzenia stanowig mioklonie zamia-
rowe — prowokowane przez ruch dowolny, kaszel, ziewanie
lub r6znego rodzaju bodZce zewnetrzne, natomiast ustepu-
jace w spoczynku i podczas snu. Mioklonie moga mie¢ cha-
rakter ogniskowy lub uogélniony, wystepuja pojedynczo
lub w seriach, a ich nasilenie wzrasta wraz ze ztozonoscig
ruchu dowolnego i zaangazowaniem chorego w jego wyko-
nanie [2, 4]. U pacjentéw z ZLA moga wystepowac takze
uogdlnione napady padaczkowe toniczno-kloniczne. Ob-
raz kliniczny zespotu obejmuje ponadto: niezbornos¢ kon-
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czyn i tutowia, zaburzenia chodu, dyzartrie i zaburzenia
funkcji poznawczych, zazwyczaj o niewielkim stopniu na-
silenia [1-3].

Badania pomocnicze

Zapis elektroencefalograficzny (EEG) u pacjentéw z en-
cefalopatia anoksyczng moze wykazywac réznorodne nie-
prawidtowosci w zaleznosci od rozlegtosci i nasilenia zmian
w mézgu. W ostrej fazie niedotlenienia mézgu, zwiagzane;j
z zaburzeniami swiadomosci, obserwuje sie wzér ,salwa-
sttumienie” (,burst-suppression”) lub okresowe wytadowa-
nia padaczkopodobne (periodic epileptiform discharges,
PED) [3]. Za najbardziej charakterystyczne dla ZLA uzna-
je sie zespoty (wielo)iglicy z falg wolna, wystepujace syn-
chronicznie z miokloniami. W zapisie EEG u niektérych pa-
cjentéw mozna stwierdzi¢ takze uogélnione wytadowania
fal wolnych i ostrych i/lub spowolnienie czynnosci podsta-
wowej (2, 4].

Zmiany w badaniach neuroobrazowych (TK, MR) u pa-
cjentéw z ZLA maja charakter nieswoisty: zazwyczaj obej-
mujg zanik korowo-podkorowy mdézgu i mézdzku. Na-
tomiast przy uzyciu czynnosciowych badarn obrazowych
(PET, SPECT) wykazano w tej grupie chorych zwigkszony
metabolizm glukozy w zakresie ptatéw czotowych, mostu,
Srédmézgowia i jadra brzuszno-bocznego wzgdrza oraz hi-
poperfuzje w obrebie lewego ptata skroniowego [2-6].

Badanie ogélne ptynu mézgowo-rdzeniowego u cho-
rych z ZLA nie wykazuje zmian, opisano jedynie obnizone
stezenie kwasu 5-hydroksyindolooctowego [4].

Patomechanizm

Analiza zmian histopatologicznych w badaniach au-
topsyjnych mézgowia u chorych z encefalopatia anoksycz-
ng [1, 3], a w ostatnim okresie — wynikéw czynnosciowych
badar neuroobrazowych [5, 6] — umozliwita lepszy wglad
w patofizjologie schorzenia. Przyjmuje sie, ze za uszkodze-
nie neuronéw, a takze astrocytéw i komérek mezenchymal-
nych, odpowiedzialne sg powstajace w wyniku ostrego nie-
dotlenienia mézgu toksyczne metabolity (m.in. kwas mleko-
wy) oraz wolne rodniki. Zaburzenia w zakresie neuroprze-
kaZnictwa dotycza gtéwnie szlakéw GABA-ergicznych i se-
rotoninergicznych. Gtéwny patomechanizm powstawania
mioklonii zwigzany jest z powtarzajacymi sie wytadowa-
niami w obrebie drég wzgérzowo-korowych (wtékna pro-
jekcyjne taczace jadro brzuszno-boczne wzgérza z kora
czuciowaq i ruchowa). Istotng role w ksztattowaniu sie zabu-
rzeri czynnosci bioelektrycznej mézgu wydaja sie odgrywac
struktury szczegélnie wrazliwe na niedotlenienie: twér siat-
kowaty oraz mézdzek (aktywacja pobudzen w obrebie petli
mozdzkowo-wzgdérzowo-korowej) [6, 71.

Rokowanie

Mioklonie wystepujace w pierwszych dobach (zazwy-
czaj do 48 godzin) po incydencie ostrego niedotlenienia
mézgu u chorych pozostajacych w stanie Spiaczki przy-
bieraja zazwyczaj posta¢ mioklonicznego stanu padacz-
kowego, zwiazanego z bardzo niepomyslnym rokowaniem
(u 90% pacjentéw dochodzi do zgonu lub przejscia w per-
manentny stan wegetatywny) [3, 8]. Rozwijajacy sie w p6z-
niejszym okresie ZLA ma charakter przewlektej encefalopa-
tii 0 znacznie bardziej tagodnym przebiegu i z perspekty-
wa poprawy stanu chorego (najszybciej postepujacej w cia-
gu pierwszych 6 miesiecy, z mozliwym dalszym zmniejsza-
niem objawéw deficytu neurologicznego w ciagu 1-2 lat)
[21.

Do czynnikéw prognostycznych decydujacych o na-
stepstwach ostrego niedotlenienia mézgu zaliczy¢ nalezy:
czas jego trwania (okolicznosci incydentu, czas do podjecia
resuscytacji, sposéb jej prowadzenia), wspdtistniejace scho-
rzenia (ze szczeg6lnym uwzglednieniem czynnikéw ryzy-
ka choréb naczyniowych mézgu) oraz zastosowane poste-
powanie terapeutyczne (intensywna opieka medyczna, me-
tody z wykorzystaniem niskich temperatur, wczesna reha-
bilitacja) [8].

Leczenie

W doniesieniach na temat ZLA opisywano pozytywne
efekty po zastosowaniu (w mono- lub politerapii) klonaze-
pamu, piracetamu, 5-hydroxytryptofanu, fluoxetyny, karbi-
dopy oraz lewodopy [2, 3]. W ostatnich latach najczesciej
zalecane jest leczenie kwasem walproinowym oraz leka-
mi przeciwpadaczkowymi nowej generacji (lewetiracetam,
zonisamid) [4, 8, 9]. Wykazano jednak, ze wczesne, profi-
laktyczne wdrozenie leczenia przeciwpadaczkowego u pa-
cjentéw po incydencie ostrego niedotlenienia mézgu nie
zmniejsza ryzyka péZniejszych mioklonii. Istotng role w po-
stepowaniu terapeutycznym odgrywa zindywidualizowana
rehabilitacja (zwtaszcza w odniesieniu do zaburzer chodu
i niezbornosci) oraz oddziatywania edukacyjne [3, 8, 9].

Podsumowanie

Zesp6t Lance-Adamsa - encefalopatia anoksyczna
z miokloniami zamiarowymi — nalezy do schorzen rzad-
kich, zastugujacych jednak na uwage. Wobec postepu sku-
tecznosci metod resuscytacji i intensywnej terapii mozna
oczekiwaé wzrostu czestosci zespotu u chorych po prze-
bytym ostrym niedotlenieniu mézgu. Zastosowanie nowych
lekéw przeciwpadaczkowych w potaczeniu z rehabilita-
cja zwigkszaja szanse pomyslnego przebiegu schorzenia
i zmniejszenia zwigzanego z nim deficytu neurologicznego.
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