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Neuralgická 
amyotrofie 
(Parsonage-
Turner 
syndrom)

Vzácný syndrom neznámé 
etiologie

Postihuje převážně 
motoneurony brachiálního 

plexu a/nebo jednotlivé 
nervy nebo jejich větvě 

Náhlý začátek s výraznou 
bolestí v rameni

Následuje chabá paréza v 
oblasti svalů ramene a 
periskapulárních svalů

Zpravidla během několika 
dnů

Velká variabilita klinických 
projevů a postižní nervů



Historie

• Poprvé popsal Dyke v r. 1916
• Kazuistika pacienta po aplikaci 

antitetanického séra

• 1941 Wyburn-Mason 42 případů 
“brachial plexus neuritis” 

• 1943 Spillane 46 případů „lokalizované 
neuritidy“ 

• 1948 Parsonage a Turner 136 případů 
„neuralgické amyotrofie“



Hereditární Idopatická Asociovaná s 

HvE

Věk 20 40 Střední věk

M/Ž Ne 3/2 Muži 

Lateralita Variabilní Unilaterální Bilaterální 

Postižení mimo 

plexus

Frenicus, 

recurrens, LS

Zpravidla ne Frenicus 

Rekurence 74% Až 26%

Dysmorfický 

habitus

Ano Ne Ne 

Postižení HN IX-XII Relativně časté Velmi vzácné 



Hereditární 
neuralgická 
amyotrofie

Popsaná poprvé v roce 1960 

•(velmi vzácná, dosud jen stovky rodin)

Dysmorfický vzorec

•Hypotelorismus, epikantus, mikrostomie, dysmorfie ušních boltců, rozštěpové vady, parciální syndaktylie

•„Modigliani portrait like“ (obr.)

Mutace v genu septin 9 (SEPT9) 17q25 AD dědičnost, sekvenční varianty, delece, 
duplikace

•Funkce mikrotubulů

Začátek v druhé až třetí dekádě, velká rekurence s následným významným omezením 
funkce ramen 

•Členové postižených rodin vykazují velkou variabilitu dysmorfického habitu i frekvence a tíže HNA

•Většina postižených má ale alespoň jednu epizodu

•80% penetrance

Jde o systémové postižení

•Kromě brachiálních plexů mohou být postiženy jakékoliv periferní nervy a LS plexus

•Často postižen n. frenicus a n. recurrens

•Dechové, polykací potíže, chrapot
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Epidemiologie

USA

• Incidence cca 1-2 případy na 100 tis osob/ rok

UK

• Incidence 3/100 tis/rok

Nizozemsko

• Prospektivní studie   1/1000/ rok  (van Alfen a kol, 2015) 

• 30-50x více než se do té doby předpokládalo 

• Ze 492 pacientů s náhlým vznikem bolestí v oblasti krku, ramene nebo paže mělo 
IBN 14 nemocných

Mortalita/Morbidita

• Nejde o smrtelné onemocnění, závažné riziko jen při postižení freniku

• Signifikatní reziduální disabilita postižení končetiny po 2 letech 10-20%

• Asi polovina pacientů má trvalé reziduální bolesti ramene a sníženou výkonnost 
končetiny  

M/Ž 2:1 až 4:1

Věk

• 3 m až 74 r, zpravidla mladí dospělí a střední věk

• Vznik v dětském věku- HBN



Etiologie, 
patofyziologie-
IBN

Není dosud známá

• 50% žádné identifikovatelné spouštěče

• Stres, imunita, fyzická zátěž

Imunitně zprostředkovaná zánětlivá reakce proti 
nervovým vláknům brachiálního plexu

Dominuje axonopatie s následnou Wallerskou 
degenerací

• Lo  & Mills  popsali kondukční blok v 33% 

Arányi a spol.  Popsali USG charakteristiku u 14 
pacientů 

• Fokální nebo difuzní ztluštění fasciklů nebo nervů

• Inkompletní zúžení nervů s torzí

• Propletení fasciklů („fascicles entwinement“)



Situace asociované s INA

Infekce, imunizace, 
desenzibilizace

Operace, anestezie
Revmatická a 
onemocnění pojiva: 
Ehlers- Danlos, PAN, SLE

Trauma mimo 
ramenní pletenec

Gravidita a porod
Jiné: Radioterapie, 
aplikace 
kontrastních látek







Klinický obraz 
(1)

Bolest v rameni  začíná náhle, často v 
noci, vzbudí pacienta

Nejsilnější 
během prvních 

dní

Po 7-10 dnech 
začne postupně 

ustupovat

Není zvýrazněna 
Valsalvovým 
manévrem

Bolest a slabost horní končetiny 



Klinický obraz 
(2)

Slabost zpravidla nastupuje s určitou latencí po bolestech

• Obvykle ale v prvním týdnu 

Slabost je v rameni +- scapula alata

• Odpovídá dominantnímu postižení horní části brachiálního plexu, resp. nervů z něho vycházejících

• Výjimečně může postihnout celý plexus s obrazem monoplegie nebo naopak jen dolní část s 
distální slabostí 

Hlavní nervy HK: n. medianus, ulnaris a radialis jsou postiženy jen zřídka 

Příležitostně jsou postiženy izolovaně některé svaly při selektivní denervaci 
motorických vláken

• PT, FPL, supraspinatus

Napínací manévry +, Valsalva -

Senzitivní deficit je zpravidla  mírný

Absence ršo- podle postižených periferních nervů a svalů



Klinický obraz 
(3)

V některých případech se může výrazně 
podobat mononeuropatii multiplex

Některé nervy jsou postiženy velmi 
frekventně

• Thoracicus longus

• Interosseus anterior 

• Slabost dlouhých flexorů palce a ukazováku 
(FPL a mediánová část FDP)- OK sign (obr.)

Vzácné postižení

• N. frenicus

• Dolní hlavové nervy IX- XII



OK sign
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Postižení jednotlivých periferních nervů

Thoracicus longus
Suprascapularis

Axillaris
Musculocutaneus

Interosseus anterior



Vyšetření

Laboratorní vyšetření 

Má význam tam, kde se z klinického obrazu domníváme, že v 
pozadí stojí systémové onemocnění (VHE, HIV, vaskulitida)

• DNA vyšetření u HNA

Zobrazení-MR, US

• Vyloučení cervikální radikulopatie, zvl. C5/6

• Vyloučení nádorové infiltrace plexu

• Vyšetření ramenního kloubu 

Elektrodiagnostika 

Vyloučení jiných onemocnění (radikulopatie, neuronopatie)  
a stanovení rozsahu.



HT ST DT FL FP FM

CMAP Musculocut 

(BB)

Axillaris  (delt)

R 

(anconeus)

U (ADM+ 

FDI)

M (APB)

R (EI)

Musculocut 

(BB)

Axillaris

(delt)

R (EI+ 

anconeus)

U 

(ADM+FDI)

M (APB)

SNAP CAL, M 

(palec)

Rad spfc CAM

U (malíček)

CAL, M 

(palec a 

ukazovák)

Rad spfc CAM, U 

(malíček)

EMG Supraspin, 

infraspin, BB, 

delt, TB, PT, 

FCR, Br, ECR

PT, FCR, TB, 

ECR, ED

APB, FPL, 

PQ, FDI, 

ADM, FDP, 

FCU

BB, PT, FCR Latissimus, 

delt, TB, Br, 

ECR, ED, EI

APB, FPL, 

FDI, ADM, 

FCU, FDP



Zobrazovací 
vyšetření

MR vyšetření

• Kořeny > trunky > fascikly

• Zánětlivé změny

• T2 hyperintenzity, enhancement, 
ztluštění

• Vyloučení jiné etiologie

Zřetelné změny v denervovaných 
svalech 

• Edém v postižených svalech v časovém
odstupu, následuje ev. tuková náhrada



Prognóza

Dlouhodobá prognóza je obecně příznivá 
(90%)

• Bolesti mizí během týdnů

• Obnova svalové síly trvá několik měsíců, většinou je 
kompletní

Trvalá slabost není častá a týká se hlavně 
situace, kdy jsou postiženy distální svaly

• Drobná rezidua, bolesti, intolerance zátěže 
končetiny 

Rekurence (IBN) 

• 1-5%

• Měsíce až roky



Diferenciální 
diagnostika

Poškození rotátorové manžety

Cervikální radikulopatie

MMN

Mononeuropatie multiplex

HNPP 



Terapie (1)

Specifická terapie není známá 

Kontrola bolesti pomocí 
analgetika a koanalgetik

Kortikosteroidy

• Často používané- důkazy o efektivitě 
chybí

• Nepoužívat tam, kde jsou kontraindikace



Terapie (2)

Fyzikální terapie k udržení rozsahu 
pohybu v rameni a dalších kloubech

Prevence kontraktur

Neurochirurgické zákroky pomocí 
přemosťujících štěpů nebo přenosy 
šlach se týkají malého počtu 
pacientů

• Čeká se 2 roky 

• Cílem je zpravidla zlepšení abdukce v rameni




