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A periférids neuropathidk epidemiologidja

Diabeteses perlférids neuropathla

Gulflain-Barré sy.
Bell paresls

Cervicalis radiculopathia

P plasticus poly

Carpélls alagdt sy.

Martyn CN, Hughes RAG INNP 1997 62:310-318

prevalencia 4 - 58% kozott

Incldencia 1-2/100 000/év

incldencla  25/100 000/év

Incidencla 83/100 00C/év

a betegek 2,5-5 %-a

incldencla; 99,100 000/év
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Heterogén betegségcsoport

. mono- poly - plexus, stb,

. 52enzoros - motoros — vegetatly

. vastag — vékony

. acut-subacut-chronicus

. axonalis — demyelinisatios

. szerzett - orokletes

. feltételezett etioldgia (alkohol, DM, stb.)

» Klinikum:

motoros

vegetativ

, Szenzoras izgalmi tiinetek: f4jdaiom zsibbadas
It

kiesésl tinetek: érzéketlenség

kiesési tiinetek: gyengeség sorvadas

hiirelviltozasok, kifekélyesedés
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Demyelinisatios neuropathia

Axon és Bidszdveti elemek épek

csak myelin kérosodds

tlinetek oka: vezetési-blokk

regenerdciéra, klinikal remiszidra jo az esély
Schwann sejtek egy internodalis szegmentumot
l&tnak el, j6 a proliferacids készségilk

etiolégia: (auto)immun {(Guillain-Barre sy,
paraneoplasia, (diabetes), kompresszid, herediter,
idiopathias

Szteroid, plasmapheresis

» Demyelinizdcio
— Jd prognozis
— Kifejezett sebesséq csikkends, mérsékelt amplitidd
csokkends, tempordlis diszperzid

» Kondukcids blokk

«> 20 % amphitidd, vagy terlilet cstkkenés és
kevesebb, mint 15 % diszperzi

-» 50 % amplitdo, vagy area esés
= Axondlis degenerdcid
— Cstkkent amplitidak
— Normal, vagy alig csbkkent sebesség
— Ningcs ,decay”

Axon karosodas

Axonalis transzport karosodasa

Mitokondrium funkeid kdrosoddsa

Intracellularis Ca szint emelkedés

Az axon kontinuitasa megszakad

Rossz regenerdciés hajlam

Etiologia: alkohol, gyogyszer, diabetes, immun,
herediter, idiopathias

Terépia: aiapbetegség kezelése (ha lehet)

« Demyelinizacié
— Kifejezett sebesség csokkenéds, mérsékalt amplitidd
cstkkands

+ Kondukclds blokk

- > 20 % amplitidd, vagy teriifet cstkkenés és
kevesebb, mint 15 % diszperzd

- > 50 % amplitGdd, vagy area eses
« Axondlis degenerdcio
— Rossz prognozis
— Csdkkent amplitdddk

~ Normdl, vagy alig cstikkent sebesség
~ Nincs ,decay”

v r .
Neuropathiak okai

>100 etioléglaf tényezd (Asbury and Thomas. 1995; Mcleod, 1995)

Immun: GBS, CIDP,

Paraneoplasia

Vasculitls

Vitamlin defliciencia:  B1, B6, B12, Vit E

Tonicus: Glom, ALCOHOL

Endocrime: diabietes, PM

Gyogyserak: Vincristine, Isoniazid, phenytoin
Genetikal: HMSK, HLPP, HMN, ALD
Mechanikus: kempresszid

IDIOPATHIAS |




Demyslinisutios Axonalis Kevert
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Current Opinion in Neurology 2011, 24484—4090

Neuropathidk - Osszefoglalés

* Gyakoriak

* A polyneuropathia ritkdn 8néll6 betegség (HMSN, GBS},
hanem kdvetkezmény

» Etioldgia: szertedgazd
— alkshal, diabetes, B12, gydgyszer, sth,

*  Progndzis:
— Demyelinisatias: jo
— Axonalis: rossz

= Neuropétidk patogenezise, etiolégidja

v A periférids myelin kdrosaddsa:

J A, vezetési sebesség lassuldst okoz
. B, myopathidt ckoz

J C, sclerosis multiplexet okaz

' D, egyik sem

= Carpdlis alaglt szindroma esetén

. A, an. madianus dist. mot. lat. megnydthat
. B, a n. ulnaris dist. mot. lat. megnydlhat

. C, a n, radialis dist. mot. lat. megnydlhat

. D, egylk sem

Tabje 1. hheritad neropathies in broad calegories,

Neuropathy with salaled nerva Ivalvarant
Hereditary molor end sensary naurapatiy (HMSM, or Charcal-
Maria-Toblt)
Heraditary sansery and altanomic neuropathy (HSAM)
Harexitary bensory neurapathty (HSN)
Blstel haredilary motor nawropainy (dHMN)
Hesaditary brachiel pleans neurepathy HEBPN}
Hereditary neLropatiy with liskilty to preamate palsias (HNPP)
Hedsopathy with Braln andfor spinet cord lnvolvements
Spinacarabelar atrophy (SCA)
Friedrelch staxie (7
Heredliary spaslie parapiopla neurapsihy §.e., camplicatad
HSP, HMSN 5
Haurepalhy wiih non-neurclzglc organ Invehemanl
Famllal emyleéd (tansihyretin, galecln, Apaat)
Leukodyetophy
Parcalaemal
Upoprolein deficlansy
Pon
Deafeciie DA maklenance
Miloghandrlel defscts
Mlacellsroons
Gilant axonal neuropathy
Naurafibromatosls typs 1
Naurofibromatosts lype 2
Dftéts

Ategcls Nerve DOUOD0000, 26TY

HMSN

» Epidemiolégia:

—prevalencia: 1 / 2500 |

—CMT 1A - 60%

—CMT 1X - 16%

—~CMT 1B - 1,6%

—-CMT2 - 22%

Egyike a leggyakoribb droklGddé
neurolégiai betegségeknek:




HMSN

* lassii progresszi6
« szimmetrikus érintettség

= chronicus periférids ideg és gydk
degeneratio {axon-myelin karosodas)

CMT patholdgia

+ CMT1:

— hypertrophids demyelinisatios neuropaihio,
= chronicus remyelinisatlo — ,onlon bulb”

= topinthatd idegek

— avastag rostok pusztuldsa

=~ jelentds vezetési sebesség lassulds

¢« CMT2

— primér axonalls {nam demyelinisatios} tipus
« relative megtartott vezet ési sebesség
-~ késsbb indul?, enyhébb?

CMT tiinetek I.

¢+ kezdet: kamaszkor, feindttkor

distalisan indulé izomsorvadds és gyengeség ~
equinovarus deformitds

L]

+ enyhe foku érzészavar

* hypo-, areflexia

megvastagodott idegtérzsek 25%-ban

késébb gdlya Idb, il. forditott pezsgds palack jelenség

CMT tiinetek Ii,

* jardszavar: sensoros ataxia, paresis, lab

deformitas, callus

+ jelentds fafdaiom ritkal

* nincs vegetativ tiinet!

CMT tiinetek ill.

¢ Labor eredmények negativak.
+ Liquor lelet nem jellegzetes,

* Genetikai tesztek!
(PMP 22)

* ENG-EMG!

CMT: differencial diagnosztika

clDpP

« AIDP

* diabetes mellitus
+ alkohol

+ vesebetegség
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CMT: prognézis, kezelés
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¢ Anatémia
— myelin hitvellyel ellétott rostok 40 %-a < Tum

~csupaszrost > myelin hiivellyel ellatott rost
4x
Fibers Sire Functian e
Myttinated A-alpi and e Frogrioception * Fiziologia:
Wysiinated A-beta fibers and toueh C rostok:
— hd, fiajdulom, nyomas, kémiai inger
Muelinated A-d et and Sl Patn and — vezetési sebesség <2 miseo
Unmyelinated € Fipers temperatie A-delta rostak
- hideg, cutan nocicepeic

- vezetési sebesség < 20 m/sec
Autorom rostok
- preganglionaris szimpatikus ég paraszimpatikus kolinerg
efferens myelin hivvellyel eilatott rostek 1,5 — 4,7 um
- posziganglionaris csupasz rostok

38 | Practical Heurokouy | Detoher 2000

Sty ones

Vékony rost neuropdtia

Periphoral Nerve {tinical Testing
Fibwr Type Sensation Inghrament

= Definicia:
- o sensoros neuropdtik altipusa,
a vékony rostokat és funkcidjukat
{ sensoras és autondm) érinté neuropatia

AR Touch Flugars, plece of cotlon
weoh, oF soft brosh
Vibration Tusting fork {128 H2) |
AS Pitipeick, sharp paln | Wooden cockail sthhg
Ceid Cold ket £20°0)
[ Warntf: Warm ehjeet (46°C

* Klinikum: égé, fajdalmas paresztézia,

” burm'ng fee’t and mouth” Assessment of Neuropathlc Palt in Primary Core
The Americon Journoil of Medicine, Vol 122, No 10A, October 2009

* Kdrisme: a diagndzis klinikai 11! !




A vékony rost neuropdtia klinikal jellemz6i

o pozitly iinetek (spontin, vagy stimulus dlial induldlt):
- bizsergds, viszketés, hasogato-csips- £gd kéz és Idb fijdalom

— allodynia, goressk, néha ,restless legs”, ,,burning mouth®

A vékony rost neuropdtia diagnosztikdfo

— djszakai tiilsily  gondos anamnézis felvétel !
¢ negaﬁ’v tinefek ra a r _rras
— hidegségérzés, érzéketlenség eJ5s2 akai ego lab

s autorcm tinetek
= megvaltozott verejidkezés
— szAraz szem &s sz4j
~ borelszinezddés
— erecttlis diszfunkcis (40 %1
*  mewrolégial ifinetek

kvantitativ szenzoros tesz (QST)

{ézer kivditott vdlnsz (LAEP)
epidermdlis idegrost analizis

— csikkent hi' és faidalom szenzitvitds * a bazalis membranen dthaladé epidermslis rostok denzitésa
- megtartott izomerd, ép reflexkar, ép propriocepeid + nehezen elérhetd
— normalis vibracios érzés (kivéve nagyujjek) « mugas - 88 % - diagnosztikus érzékenyséy,

hazdnkban jelenleg nem heozzéférhetd

Gt i By fover g .. T Nppettic Skip Hopay laneriegl-. | ¢

A vékony rost neuropdtia lehetséges okai

»  Idlopdiids

« diabetes mellitusés cstkkent glukdz tolerancia!
v stiszidmds amyloidosls

»  atkohol

+  gydgyszerek (pi. metroniduzol)

Sjégren szindréma

hyperlipidémia

Fabry kér

monoklondlis gammopdtla
ete.

Vékony rost neuropdtia - Osszefoglalds

» gyakeri korkép

+ kinzé panaszok (égden fijdalmas Idb 60 év f5lotr)

minimdlis nearoldgiai titnetek

negatly hagyomdnyos vizsgilatl eredmények

pozitlv specidlis tesztek: QST, QSART,
epidermalis idegrost analizis, LAEP

-

Figare 2 Peggetiog of 4 stack of 16 opticol sutlom of 2 fn
sokszor idiopatids (DM?, IGT?, amyloidosis?) s s by foal arosavgy rm 3 -
kit ot b, Nerve s wee sirlied in green {proein-geng
prandkied .5, osemsend maehse wand (e ool el we
sttt b ved dcollugmn 1), snd erdthoiivny nod epideens e
statned 11 blue 40 EX-Boropucas agghuinla 1 Adrawy indkuie
TENE wnel wrvosdronds inclivare devned arve uridbes. The guar

* Lawia G. Smel! fibro neurc‘pa.thie.s. siffenskon 15 prurnmsd n 20 on the suck of opthad seetinns using
Current Opinion in Neurology 2005;18:591-597 Netpalueidy sofboare, oz = 50,
»  Lacomis, D, Small-fiber nevrcpathy. Invited review. Luutty G ¢t al EFNS guidelincs on the nse of skin blepyy iut he diagoosis of peripheralnewropathy.

Muscle Nerve 26; 173-188, 2002. Europenn Journal of Neurology2005;12:747.758




Intraepidermdlis rost denzitds

Cstikkent denzitds &s kérosan
megvastagodott rostok

Normdlls denzités

Arezzn I, A I Med. 1989;107:95-165,

Kedves Koll égék |

uroldglad o Srvet hor 2011, mber L, -

4] vizsgdlat modszert Indt al, és a kés&bblekben ennek tovabbl bbvtését Is tervezalk,

Bediiftottuk oz Intrgepldermalls o k fIE vontita tv vizse dlatdt, o .5
immunblsztok émial vizsgdfatot. B2 a vékony-rost neurcpathiak dlagnosz -tikéjdhoz
ryjt segftséget, ezzel kapesolatban més médszer Magyarorszagsh nam elérheté, A
Bérgydeydszat] Klinlkdval tértént megéllapodas értelméban az ambulanciajukon
készltlk el jérdbstegeknek a ,punch” biopszidt, a mintét pedig a lahorunk értdkell,

A vizsgalatekat technikal okokbdl péntek raggel, vagy délelétt kefl elkészltenl.

Eza tipusu biopszia lehetSséget ad més neuroléglai betegségek dlagnosztikaara is:
amylold angiopathia, vasculitis, CADASIL, ez Irdnyba is kérhettek vizsgdlatot, itt nines
naphoz kitve, mivel ezeket a fény- és elektronmikroszkdpos vizsgélatokat flxéit
mintdken lehet alkdszltenl.

Avizsgalatl hréseket a szévettani laborban (37623), vagy a *0777 szdmen

kérem Jelezni,

Doviizlattel:

Dr. Pél Endre

A vékony rost neuropitia diagnosztikdja IV.

« lézervel kiviltott vilasz (LAEP)

~ alézerrel torténd ingerlés hatdsara kialakulo hd impulzus a bir
felszini rétegeiben elhelyezkedd szabad idegvégzddesek
(A delta és C) szelektiv stimulalasara

— alézemrel kivaltott vilaszok a wékony rostokon haladnek a
spinothalamicus pilydk és az agy felé.

— akivaltott késbi valaszok az A delta, az ultra kés8i vélaszok
pedig

Vékonyrost neuropati okai

including diabetes and other gliose dysregulaton syi-
dromes (en, inpsied glicose loferinee md mewbelic
syndrome), thyroidd dysfubetion, surecidosts, vilmin B12
deficiency, IV, newotoxic wedications (neluding mazy
chemotherapoutic agens gad ontineoviral ageil), velive
dinetse, parmncoplastic syndromes, and parpTikinemios
[20] Despity axtensive diasgnostic evahution, ap b 50% of
individuals with smali-fiber neuropathy whimaiely may be
given a disgnosis of Yidiopahic™ (3], Regardless of the

PUTTR TPV T Pl R T

PRV Y
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D 10000771 191600 1018 (-7

Dlstinguishing acum-onset CIDP from fluctuating Gudlain-Barré syndreme :
A prospacive study
L. Ruts, J. Drenthen, B.C. Jacohs, et al,
Meurology 2010;74;1680; Prepublished ohling Aprll 28, 2010;

« There currently Is no prospective study that provides robust eriteria that can
help ta distinguish between GBS-TRF and A-CIDP in the early phase of disease.

« Regarding electrophysicloglc patterns, a direct comparison hetween GBS-TRF
and A-CIDP In the literature Is also lacking.

o Although for most Indvidual electrophysiologic variables thera was no
statistica! slgnlficance, tha A-CIDP group displayed a trend toward a more
CIDPlike electraphysiclog ic Investigation.z6 Slgns of axonal damage
{denervatlon potentials) are rare In the A-CIBP group, while mora than half of
the patients with GESTRF showed signs of axonal damage In the acute phase.

+ The dlagnosls ofA -CIDP should b e considered when o patfent thought to have
GBS deteriorates agaln beyond 8 weeks from onset or when deterioration
occurs 3 times or mare , Patlents with A-CIDP generally are less severely
disabled compared to patlents with GB5-TRF, Patients ramaining able to walk
independently at nadir of different deteriorations, having no cranial
dysfunction, and show Ing electrophysiologic features Iikely to be compatlble
with CIDP are mare likely to have A-CIDP.




Demvyelinisatiora utal a tempordlis diszperzig
i .r ez E Nauroldgial Klinika dbrdfa)

Peripherids neuropathiak

— Moneneuropathték (entrapment, trauma, etc)
Fizioléglds vezetés

— Moneneurltls multiplex (BM, vasculitis)

Alsd két elvez,

— Plexopathidk {immune, neoplasia. trauma) . ;Zmporallsdiﬂperziﬁ
pe

— Radiculopathidk {discus, immun)

- POIVneuropath ik Elektronsuronogrifla {ENG) sordn az jzomrd] elvezstet matoros vilasz (CMAP = compound muscle
action gotanthl) morfolégidla az Ideg teljeshosszéban ez ingerlés halydtdl flzgetiends stabil (a).
Fokélis damyslinisatic esetén, az egyas rostok motoros vezetdsl sabesséze a kirosaclds mértdkétsl
fllpgdan killdnbdzhet. Ennak ki hen a I€zIGtd] proximalisabb ingerléskor a2 akelds potenddiok &
1&218 helyéné| klilsnbHzé nagysigd kdsést szenvedve nemegyszerre érik el azizmot, és ez a CMAP
falrostoz6ddsahoz vezat. Ez n tempordls diszperzfd jelansége

Axonalis neuropathia

AXON-KAROS0DAS:

Amplitido » lehet morfolégiailag minden ép

* ilyenkor a funkciozavar oka az axondramlds
) gdtldsa, meglassuldsa
BEMYELINIZACIO

Koridulcids blokk, * anterograd és retrograd axonaramlds
Vezetdsi sebesséq o axonalis neuropathia is Iehet reverzibilis
lassulds + ok: anyagcsere (diabetes), paraneoplasia,
tempordlis ismeretelen

diszperzio * Th: alapbetegség kezelése

sctwrorin o [[{
|

" pasmder. p.-irr:;r'ni,

Demyelinisativs Axonalis Kevert POlyll europafhiék
¢lsésorban
ifarmd tall 1 sensaros bevert velesziiletett  sensoros— motoros- kevert
N Demyelinisatios
herediter : - Gitélfwin- -purphyrin -Friedrelch ataxla P b nidj willethefox
seusomosoros | Durrtap Betegsiy | Lo szerzett sensoros — motoros - kevert
meuropatlidk -axonalis hiltars clerhosiy
. : -CiDP Guillain -alkafroliguns i
lenkodysiriphlak Barré ry, -pargnaoplatig - pragmiy
! -kistostivetd
- o lonalis =Glom PNP - einaemi: Bel I .
by gammupathli - peTmpralinsend e Axonalis sensoros— motoros - kevert
: -vhicristine -E vitamin hbiny ~oxicuy
* <hypotliyreosis Anyagok
! -Crohn betepség
-AIDS ' = folawy,
- ghuttn B 12, donitn Kevert $ens0Oros — motoros
-SLE enteropathla hlény
-MMN i ayigyszerch
HNPP : femek
: ~amyloidosly
~varcoldosly




B12 hidny ,funicularis myelosis”
At is a tragedy if early diagnosis is not made of this
treatable condition” JNNP, 1898:65:507

Subacut combined degeneration (anémia nélkll is
el&fordul)

B12 hidny neuropatoldgia:
periféria:axon-karosasdas,
gerincvel®: demyelinisatio
disztalis szimmetrikus szenzoros neuropétia
(iztileli helyzelérzés, vibracio-érzés)
piramis flinetek
Dg.: B12 szint, gyomor-biopszia, Schilling teszt,
Th: B12
Dementla, zavartsdg, n.opticus atrophia, ataxia

Osszefoglalas ||

* Mononeuropdtidrdl heszélUnk, ha egy nagy periférids ideg
érintett. A menoneurcpdtidk lehetnek traumds vagy
gyulladdsos, vascularls eredetliek, de tébbségiiket a lefutdsuk
mentén kiolakuld kompresszic {,alagdt szindrémo”)
magyarazza.

+ Ezek kézl leggyakoribb a karpalis alagut szindrdma, aminek
prevalencidja 5,8% a nék, illetve 0,6% a férfiak kérében, és
incldencldja folyamatosan ndvekszik,

* Ritkdn a neuropatia lehet aszimmetrikus, proxirélis tlsdlyd,
vagy egyszerre tébb nagy periférlds ideget érinthet
{,mononeuritls multiplex”). Az utsbb emlitett formdk
felismerése szakorvosi feladat,

Osszefoglalds |l

» A karpalis alagtt szindréma és a tipusos
polineuropatia tlineteit minden orvosnak
ismernie kell.

+ Polineuropétla eseteiben nyilvanvald etiologia (pl.
diabétesz) és tlpusos klinikai kép esetén
indokolatlon a beteget neurolégushoz, és/vagy
ENG-EMG, vagy egyéb mdszeres vizsgdlatra
kildeni

+ A(diabeteses) autondm neuropétia (vegetatily
rostok érinteitsége) a cardidlis halalozas,
labszarfekély, végtag-amptaciok rizikéfaktora

Osszefoglalas IV

* A nervus opticus kivételével az agyidegek is a
peritérias idegrendszerhez tartoznak.

Koézliluk leggyakrabban a nervus facialis
érintett (Bell-tipusy facialis paresis): évente
Magyarorszagon 2-3000 eset fordul el6. Az
esetek 84%-a kezeles nélkiil tiinetmentessé,
vagy kozel tlinetmentessé valik, révid szteroid
{,,16kés"} kezelés ezt az aranyt tovabb javitja.

Neuropatiak etioldgidia |

* diabéteszes neuropati

« atoxikus-malnutricios tényezdkkel magyarazhatok
{prototipus az alkoholistdk neuropatiaja)

« kompresszios neuropatiak {,,alagut szindromak:
pl. karpdlis, ulnéris)

» genetikailag determinadlt (génmutacion alapuld}
formék,

* belgyégyaszati betegségekhez tarsulék {pl. endokrin,
autoimmun betegségek, felszivoddsi zavarok — B12 hidny),

Nem-kompresszids moneneropatidk:
»mononeuritis multiplex”

» Valamelyik nagy periférids ideg hirtelen
(altaldban fajdalommal kisérten) kialakulé
funkcidzavara

Etiolégia:

« vascultis (ennek hatteréhen
cryoglubulinaemia, ennek leggyakoribb oka
hepatitis C)

* Periartheritis (polyartheritis) nodosa

i
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Neuropatiak etiolégiaja Il

{idiopatias-posztifekcidzus) autoimmun
mechanizmussal magyarazhaté dysimmun
neuropatiak
~ Gulllain-Barré szindrdma (150-200 eset/év)
— chronlcus inflammactios demyelinisatbs
polyneuropathia— CIDP) {50-150 eset/Magyarorszig}

gybgyszer Indukilta neurop4tlk (prototipus: cltosztatliumok, statinok
mallékhatdsaként kialakulék)

Infakelés sredetl, azokhoz asszocldlt neuropétiak (hepatltls C, Borrella fartfzds, AIDS),
paranecplizids neuropdtisk

mérgezéses eredetiiek (prototipus lehet az arzén- vagy dlommérgazds — ma mér azek
axtrém ritkdk)

Neuropatiak epidemiolégidja
* a Iéaggyakcrlbb strukturdlis idegrendszeri bdntalmakrél van
sZ

+ évente 30-50 00D (] stroke beteggel sz8molhatunk, mintegy 60 000
epllepszlds beteg, 6-8 000 sclercsis multiplexben szenvedd él
hazgnkban

+ csak diahéteszes neuropdtidban mérvadd becslések
szerint 400 004 honfitdrsunk szenved (a hazinkban &16
kozel egy millld cukorbetegnek megkiizelitdleg a fele).

+ Maslk példdt emlitve, a karpalis alagdt szindroma {a n.
medianus-nak a csuklé magassagaban |&trejivi
kompresszidja kdvetkeztében klalakulé tinetegyiittes)
élettartam-prevalencidja 10%, tehdt minden tzedik
emberben kialakul élete folyamén ez az alaglt szindréma
(sdlyossdga széles skdlan mozog, fgy sokszor nem keril
dlagnosztizdldsra).

A kornyéki ideg szerkezete és m(ikddése

Periférids ideg dttekintd
kisna, v?t&sﬁ
ratkroszkopos képe

A perliférids idegekben szorosan egymas
mellett, keverten futnak vastag
szomatlikus érzd &s mezgatd, autoném
maotoros, fajdalom-érzést szallito vékony
mielinizélt és nem-imielinizilt axonok

Ez az anatémia) helyzet magyardzhatfs, hogy a
neuropatidkban az esetek déntd tébbségében
egyszerre alakulnak ki érz8, motoros és vegetativ
tlneteket, neuropdtlds fajdalmak. .
Csak r'tkan fordul el8, hogy izolaltan csak
motoros, vegetatfy, vékony, vagy vastag rostok
kérosodhak, megfelals lzotalt tinetsket hozva
leétre

Neuropathiék felosztasa kiinikai megjelenés szerint

(de lehet tisztdn szenzoros vagy
motoros is)

* Fokalis {Schwerpunk}, proximdlis

+ Vegetativ

e ,Mononeuritis multiplex”

* Vékony-rost neuropathia (small fibre
neuropathy)

o Neuropathidgk ritkdn okoznak
vizeletiirftési zavart (Kempler et oif: 5% had
problems with bladder control}

£

Neuropathidk felosztasa etioldgia szerint

"

Masodlagas"vagy ,tiineti”; diabetes, alkohol,
autoimmur: betegségekhez tarsuld (pl. Sjégren

szindréma, RA), cryoglobulin (hepatitis C) , malignoma,
uraemia, felszivédasi zavar, B12 hidny, gyégyszerek
{statinok}

kompresszios— ,alagut szindromak”(carpal tunnel sy.
prevalecia: 99/100 000,

TOS prevalencia 1/2 Millig!!1)
genetikat {Charco-Marie-Tooth) prevalencia ~ 40/100 000

Dysimmun {Guillain-Barre szindrdma) incidencia 1-2/100
0C0)

Infekcid herpes zooster (post zosteres neuralgia)
ldiopathias ....,.

Peroneal Musculiar Atrophy {Charcot-Marie-
Tooth Disease), or CMT Types 1 and 2;
Hereditary Motor-Sensory Neuropathy,
or HMISN Types I and It {(Dyck)]

The hallmarks of this class of polyneuropathies are:

genetic transmission,

symmetry of affection,

slow progression,

degeneration of functionally related systems of
fibers,

axon-myelin fiber loss (Dyck).




Workup of a patient with
suspected Peripheral Neuropathy

Neurophysiology

Often indicates nerve pathology
Demyelination {low velocities, T latencies)
Axonal change {low amp SNAPs and CMA®Ps)
Neuronopathy {very low or absent NAP)

Special tests are needed to look at small fibre
function

Workup of a patient with
suspected Peripheral Neuropathy

Bloods

FBC, U&Es, Ca and LFTs, RBG, B12,

Folate, VDRL, TFTs, Autoantibodies (VLCFAs etc)
(SF {protein)

NERVE BIOPSY (Aetiology not existence of neuropathy)

Regeneration of Peripheral Nerves

» Occurs If soma and neurilernmal tube is intact

» Stranded end of axon and myelin sheath degenerate
- cell soma swells, ER hreaks up and some cells die

* Axon stump puts out several sprouts

s Regeneratlon tube guides lucky sprout back to its
criginal destination
— schwann ¢ells produce nerve growth factors

* Soma returns to its normal appearance
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Demyelinisatios pofyneuropathick

Uniformis Szegmentdlis

motoros — sensaros - kevert motoros > sensoras  kevert

HMSN 1IH,1v AIDP dlab.mell,
leukodystrophldk cnp uraemla
MGUS
myeloma
MMN
lepra
lymphoma
HNPP

Axonalis polyneuropathidk

motoros sensoros kevert

perphyrla carclnoma alkohollzmus

axonalls GBS Friedrelch kér chr, hepatopathia

HMSN I, V cirrhosls B 12 hidny

dlom E vitamin hlany félsav hldny

vincristine glutén enteropathia thiamin hidny
sarcpidosls
kitiszéveti bet.

mérgezések, fémek

carcinoma, hypothyraosis




