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Gyulladasos neuropathiak

Kulonboz6 korkepeket tartalmazo csoport melyekben kozos az
Immunmedialt pathogenezis és a nagyon hasonlo pathologia:
a periférias idegek gyulladasos infiltracidja mely myelin és/vagy
axon karosodassal tarsul
1. Acut

Guillain-Barré szindroma (GBS) variansa
2. Subacut-atmeneti

Subacut gyulladasos demyelinisatios polyradiculoneuropathia

Vasculitishez kothetd neuropathiak
3. Chronicus
Paraproteinnaemiaval és anélkul



Acut Guillain-Barré szindroma variansok

« Acut gyulladasos demyelinizacios polyradiculoneneuropatia (AIDP)

* Acut motoros axonalis neuropatia (AMAN)

* Acut motoros és szenzoros axonalis neuropatia (AMSAN)

» Miller Fisher szindroma (MFS) és egyéb regionalis variansok
Pharyngealis-cervicalis-brachialis
Parapareticus
Nervus facialis paresis
Tisztan oculomotoros

« GBS funkcionalis variansai
Pandysautonomia
Tisztan sensoros/ganglion érintettségi GBS
Acut vékonyrost neuropathia
Ataxias GBS

GBS 90%-a
AIDP |




Immunopathogenesis
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Immuntamadas lokalizacioja
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AIDP

Incidencia 1-4/100000 ember/év
Barmely életkorban el6fordulhat, leggyakrabban a 40-es években

Kellemetlen szuro, €gé fajdalom a haton és a comb hatso
felszinén

Szimmetrikus motoros (av-ok elsdkeént érintettek), sensoros
(vastag rostok>vékony rostok) €s autonom tunetek, csokkent
melyreflexek

Agyideg tunetek (bilateralis n. facialis, ophtalmoplegia, ptosis)
A tunetek 2-4 heétig progredialnak

A neuropathia kezdete elbtt gyakran van fert6zés (Campylobacter
jejuni, Cytomegalovirus, EBV, Mycoplasma pneumoniae, HIV,
influenza, hepatitis A,B,C)



Pathogenesis

Az AIDP egy allergias neuronitisznek tekinthet6. A bakterialis epitop
(antigen) val6szinuleg egy glycolipid. Molekularis hasonlésag figyelhetd meg
a myelin epitopok és a fert6zést okozd korokozén expresszalddo glikolipidek
kozott. Az epitopok makrofagok révén kertlnek kapcsolatba a T sejtekkel. Az
aktivalt T sejtek az endotéliumba penetralédnak, felismerik a
keresztreakcioban résztvevd antigéneket, cytokinek szabadulnak fel, melyek
aktivaljak endoneurialis makrofagokat. A makrofagok aktivacioja kulonbozo
enzimek valamint szabadgyokok (NO) megjelenését eredményezik, ezaltal
megtamadjak a myelint. Az aktivalt T sejtek citokineket szabaditanak fel,
melyek segitenek a B sejteknek antitestek létrenozasaban. Az antitestek
atmennek a felszinen, kotdédést kovetben aktivaljak a komplementet,
karositjak a Schwann sejteket, ezaltal a myelin vezikularis

megsemmisulésehez vezetnek



Diagnosztika

Liquor: albuminocytologiai disszociacio
Serum: ritkan GM1-IgG antigangliosid antitestek
MRI: ideggyokok kontrasztanyag halmozasa

ENG/EMG: legkoraibb abnormitas az F valasz és H reflex
latenciak megnyulasa, a progresszidval parhuzamosan
sensomotoros demyelinisatio észlelhetd6, EMG denervacios
potencialokat mutat a 3. héten (fibrillatio, pozitiv éles
hullam)



Terapia

Altalanos kezelés: 1égzés és keringés monitorozas,
antikoagulacio, folyadék bevitel-urités egyensulya, taplalas,
elektrolitok monitorozasa, korai fizioterapia, a beteg allapotanak
megfelel6 apolas

Fajdalom: pregabalin, gabapentin, duloxetine, amitriptylin

Plasmapheresis: eltavolitja az autoantitesteket,
iImmuncomplexeket, complementet, és egyeb humoralis

faktorokat, dozis: 250 ml/kg, 4-6 alkalommal masnaponta

Intravénas immunoglobulin (IVIG): valészinlleg gatolja a
gangliozid antitestek kotodeseét, ezaltal a terapia megel6zi a

komplement aktivaciot, dozis: 2.0 g/tskg 2-5 napig



AMAN - Guy McKhann 1991

Kinai paralysis szindrobma, gyakori meg Japanban és Mexikdban
Nyugati féltekén AMAN+AMSAN 3-5%-a a GBS altipusoknak
Gyakran el6zi meg Campylobacter jejuni fertézés (67-92%)

Tisztan motoros, a generalizalt izomgyengeseg nagyon gyorsan alakul

ki, distalis>proximalis, agydegtunetek, legzesi elégtelenseg

Diagnosztika: liquorban sejt-fehérje disszociacio, ENG: axonalis
karosodas, GM1, GD1a, GD3, és Ga1NAGD1a antitestek
detektalhatoak

Pathogenezis: immunmedialt tamadas, mely a Ranvier befiz6dések

axolemmajan talalhato ismeretlen epitop vagy epitopok ellen iranyul

Terapia: IVIG, plasmapheresis




AMSAN - Feasby 1986

Axonalis: motoros, sensoros, autonom

Sensoros tunetek a kezeken és labakon kezd6dnek majd kés6bb
progredialnak

Nehany napon belul sulyos, progressziv generalizalt gyengeseg
alakul ki

Ophtalmoplegia, dysphagia, 1égz6izmok gyengesege
Instabil vérnyomas, cardialis arrhythmia

Liquor: albuminocytologiai disszociacio, ENG: sensomotoros
axonveszteseg, megel6z6 Campylobacter jejuni fertézes, GM1 és
GM1a antitestek

Pathogenezis: axolemmahoz kotdédo autoantitestek termelddnek

Terapia: IVIG, plasmapheresis




MFS - Charles Miller Fisher 1956

Sensoros ataxia, areflexia, ophtalmoplegia ptosissal, diplopia
Ritkabban facialis paresis és dysphagia

Arcon es a vegtagok distalis részen paraesthesia jelenik meg
Enyhe proximalis izomgyengeseg

Liqurban albuminocytologiai disszociacio, megel6z6 Campylobacter

jejuni fertd6zés, GQ1b IgG antitestek, sensoros ENG: csokkent
amplitudd, motoros ENG: altalaban normalis valaszok

Pathogenezis: korai fazisban tamadas indul el a sensoros

ganglionok eés a n. oculomotorius rostjai ellen, késobb a terminalis
motoros idegek periszinaptikus Schwann sejtjei a célantigének, a
neuromuscularis transzmisszio blokkolodik

Kezelés: IVIG hatékony, plasmapheresis és corticosteroid segithet




Chronicus gyulladasos neuropathiak

Chronicus gyulladasos demyelinisatios polyradiculoneuropathia
(CIDP)

Distalis szerzett demyelinisatios sensomotoros neuropathia
(DADS)

Multifokalis szerzett demyelinisatios sensoros €s motoros
neuropathia (MADSAM vagy Lewis-Sumner szindréma)

Multifokalis motoros neuropathia (MMN)
Multifokalis szerzett motoros axonopathia (MAMA)
Chronicus relapszalé axonalis neuropathia (CRAN)

Chronicus sensoros ataxias neuropathia (CSAN)



Immunopathogenesis

Autoantitestek az antitest-fuggo cellularis cytotoxicitas révéen
demyelinisatiohoz vezetnek, blokkoljak az epitopokat melyek fontos
szerepet toltenek be az idegvezetesben és a complement rendszer
aktivaciojaban
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Motoros

Sensoros

Reflexek

Klinikail tunetek

CIDP DADS MADSAM

Szimmetrikus Szimmetrikus Aszimmetrikus
proximalis  distalis dist>prox
és distalis fv>av

Szimmetrikus Szimmetrikus Aszimmetrikus
distalis

MMN

Aszimmetrikus
dist>prox
fv>av

Nincs

Szimmetrikusan csokkent Aszimmetrikusan csokkent

vagy hianyzik vagy hianyzik



Electrophysiologia

CIDP DADS MADSAM MMN

Motoros ENG Demyelinisatio Demyelinisatio Demyelinisatio Demyelin
TD,CB TD,CB nincs TD,CB TD,CB

Sensoros ENG Koros Koros Koros Ep

Temporalis dispersio Conductios blokk Temporalis dispersio
és conductios blokk



Egyeb vizsgalatok

CIDP DADS MADSAM MMN
Liquor fehérje Altalaban Altalaban Altalaban Altalaban

emelkedett emelkedett emelkedett normalis
Monoclonalis Megjelenhet  Altalaban Ritkan Ritkan
protein (IgA, 1gG) IgM

anti-MAG

GM1 Ritkan Ritkan Ritkan Gyakran
Antitest
Ideg biopsia Demyelinisatio es remyelinisatio gyakori ritka

Anti-gangliosid antitestek: anti-GM1, anti-GD1a, anti-GQ1b



Terapias valasz

CIDP DADS
Prednisone/ Jo Meérséekelt
Methylprednisolone
Plasma JO Mersékelt
pheresis
IVIG JO Mersékelt
Cyclo- Jo Meérsekelt
Phosphamide
Egyéb Azathioprine  Rituximab

Cyclosporine

MADSAM

Jo

Kevés adat

Jo

Kevés adat

Azathioprine
Cyclosporine

Nincs

Jo

Jo

Rituximab



CIDP-vel tarsul6 korkepek

HIV infekcio

Crohn betegseég, colitis ulcerosa

Szisztémas lupus erythematosus (SLE)

Diabetes mellitus

Thyreotoxicosis

Nephrosis szindroma

Malignitasok és paraneoplasztikus szindromak

Nem meghatarozott jelentéségli monoklonalis gammopatia (MGUS)

POEMS (Polyneuropatia, Organomegalia, Endokrinopatia, M-fehérje, Bor
/Skin/ abnormitasok) szindroma

Lymphoma

Castleman betegseg

Waldenstrom macroglobulinaemia

Carcinomak: kissejtes tud6, pancreas, colon és cholangio,melanoma
Csontvel6 és egy szervek transzplantacidja



Koszonom a figyelmet!




