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Autoimmun neurolégiai betegségek

Koros immunvalasz okozta idegrendszeri
betegsegek

Antigén-specifikusak
Paraneoplasias vagy idiopathias

Gyakran a szérumban vagy liquorban jelenlévd
antitest azonosithato



Autoimmun betegségek

Kozponti idegrendszer
— Sclerosis multiplex
— Egyeéb demyelinisatios betesegek
— Encephalitis
 |diopathias, paraneoplasias

Peripherias idegrendszer
Myasthenia gravis

LEMS

AIDP, CIDP

Sensoros neuronopathia
Autoimmun vegetativ neuropathia



Megjelenés

Subacut kezdet( tlinetek
Hullamzo korlefolyas

Barmilyen neurologiai karosodas
Gyakran multifocalis

Rostro-caudalis lokalizacio fontolando



Megjelenés?

Kozpontl idegrendszer

Agy: encephalopathia, dementia, convulsio
Agytorzs: rhomboencephalopathia
Cerebellum: cerebellaris degeneratio
Gerincvel6: myelopathia



Megjelenés?

Peripherias idegrendszer:

deggyok: radiculopathia

deg plexus: plexopathia

Peripherias ideg: neuropathia
Vegetativ ideg: autonom neuropathia

Neuromuscularis junctio: myasthenia gravis
vagy Lambert-Eaton syndroma

Muscle: myopathia




Megjelenés?

Autonom idegrendszer:

Pupilla fényreflexe karosodik

Sudomotoros karosodas (anhydrosis — izzadas
hianya)

Orthostaticus hypotensio

Cardialis arrhythmia

Gastrointestinalis motilitasi zavar

Sicca manifestatio

Hoélyag beidegzési zavar



Diagnozis

Neuroldgiai + psychés vizsgalat
MRI vizsgalat
Electrophysiologia (EEG, ENG, EMG)

Serum Ab teszt: pajzsmirigy peroxisase,
kotOszoveti betegségek

Neuralis Ab teszt

Liquor vizsgalat: sejt, protein, lIg index, OGP,
neuralis Ab

(carcinoma joslas érték valtozo)



SM differencialis diagnozis

e SM spectrumot foglal magaba
— Subclinicus & klinikai SM phenotypusok

e SM variansok és gyulladasos astrocytopathiak

 Egyéb Ab-kozvetitett (MOG Ab) atypusos
gyulladasos-demyelinisatios syndromak



Demyelinisatios betegségek (KIR)

Sclerosis multiplex (SM)

Neuromyelitis optica (NMO; Devic syndroma,
Devic kor)

Acut disseminalt encephalomyelitis (ADEM),
Weston Hurst syndroma (Hurst betegség)



SM variansok

Marburg betegség Bald féle concentricus Schilder betegség

sclerosis
Sulyos, rapid klinikai Sulyos, rapid klinikai A tumort utanzo drias
lefolyas és szokatlan lefolyas és szokatlan laesiok a kozponti
neuropathologai neuropathologai idegrendszerben (KIR)
valtozasok, gyakran valtozasok, gyakran definicidja: tomeghatast
oriasi, tumort- oriasi, tumort-utanzo okozd, a laesio atmérdje > 2
utanzoé demyelinisatids plaque- cm az MRI felvételeken
demyelinisatids ok és koncentrikus
plaque-ok Részlegesen

demyelinisalt és
demyelinisalt rétegek
valtakozasa



Acut Disseminalt Encephalomyelitis

ADEM monophasias, de lehet relapszalo, és
tobbszakaszos

Az encephalopathia egyszer( lethargiatol
comaig és convulsiok - tébbgodcra utalo
tunetekkel

Agyi MRI vizsgalatot kell végezni
ADEM diagndzisa:

— steroid— nagy-dosisu intravenas(lV) corticosteroid
kezelés



Weston Hurst syndroma

acut hemorrhagias
leukoencephalitis

lgen ritka, fulminans formaju
ADEM

Valtozd megjelenés acutan
kialakulo 13z, fejfajas, émelygés,
hanyas, convulsiok és coma
MRI felvételen kiterjedt
fehérallomanyi laesio pontszer(
bevérzéssel

Clippers

CLIPPERS steroidra reagal Chronicus
lymphocytas gyulladas a ponsban
perivascularis halmozassal

relapsalo-remittalo agytorzsi
betegség pontszer( és gorbe —
vonalas kontraszthalmozo laesidkkal
az agytorzsben
Hasonlo6 klinikai és radiologiai,
histologiai eltérés

— i.e. primer KIR angiitis

— B-sejtes KIR lymphoma

— KIR lymphomatoid

granulomatosis

Tisztazatlan, hogy a CLIPPERS 6nallé
betegség inkabb, mint atfedés



Devic syndroma

NMO (Devic syndroma vagy betegség) idiopathias inflammatorikus demyelinisatids
betegség

gerincvel6 és n. opticus-ra specifikus
Acut, sulyos myelitis és acut vagy subacut egyoldali vagy kétoldali ON

Gerinc MRI: tipusosan hosszu kiterjedt myelitis transversa necrotizald és Greges
|ésiok 3 vagy tobb csigolya hosszan
Wingerchuk et al 2006:

— pozitiv serologia NMO-IgG (aquaporin-4 antitest [AQP4]
2015, International Panel for NMO Diagnosis

— diagnosztikus kritériumok felujitasa NMO spectrum betegségek (NMOSD)

— serologiailag NMOSD AQP4-1gG-vel és NMOSD AQP4-IgG nelkdl
NMOSD klinikai syndroma vagy MRI eltérések n. opticus, gerincveld, area
postrema, egyéb agytorzsi, diencephalicus vagy cerebralis karosodas

NMOSD AQP4-IgG hianyaban vagy szerologiai teszt ismerete nélkil tobb szigoru
klinikai kritérium és képalkoto eltérés teljesitését igényli.



Longitudinalis extensiv gerincveldi
lesiok (LETM)

Myelitis (inflammatoricus)

Tumor (glial)

Neurosarcoidosis

Myelopathia in Behcet sy

Metabolicus & toxicus

Oroklott betegségek

Vascularis (spinalis venas duralis fistula)



Devic syndroma kezelése

Az acut esemény - ON vagy myelitis: nagy dozisu
V corticosteroid therapia

Plasmapheresis (1-1,5 L plasma eltavolitasa)
javasolt, ha 2 héten tul nem reagal
corticosteroidra

Azathioprine, mycophenolate, és methotrexate
methylprednisolone-nal vagy anélkil és rituximab

Pulsus cyclophosphamide havonta, mitoxantrone,
cyclosporine, és rendszeres IV immunglobulin
(IVIG)/plasmapheresis javasolt masodvonalban




Limbicus encephalitis

Memoria
Hangulat
Személyiseg
valtozas
Convulsiok

“ovarium teratoma”,

“jelent8s psychiatriai mnegjelenés”, és
“hypoventilatio”, sejtfelszini antigénnel
kapcsolt (NMIDA receptor)

V
Masodik leggyakoribb
autoimmun encephalitis
ADEM utan



AlE-re

gvanus tunetek

FBDS
hyponatraemia
Chorea

Myoclonus: corticalis, subcorticalis, agytorzsi —
opsoclonus, spinalis

Cerebellaris ataxia (cerebellaris atrophia)

Agytorzs: szemmozgas zavarok, dysphagia,
Parkinsonismus,

alvaszavarok — narcolepsia-cataplexia
Paraneoplasticus myelopathia
Stiff man syndroma



Neuronalis nuclearis és cytoplasmicus
antitestek: Klasszikus paraneoplasias betegségek

e Adenocc.
— ANNA-1 (Hu)
e EmIO:
— ANNA-2
e Ovarium
— PCA-1 (Anti-Yo)



Autoimmun synapticus betegségek és
chanellopathiak a peripherias idegrendszerben

Neuromuscularis junctio betegségei

Myasthenia gravis: epizodikus izomgyengeseg
és faradekonysag acetylcholin receptor
autoantitest- és sejtkozvetitett karosodasa

Lambert-Eaton syndroma
paraneoplasticus



MG kezelese

Anticholinesteras szerek — tlineti —
megszlnteti a tineteket

— Pyridostigmine

Corticosteroid, immunmodulalo kezelés(eg, IV
immun globulin [IVIG], plasmacsere)

Immunsuppressans szerek, és thymectomia
autoimmun reakciot mersékli

Supportiv kezelés



Peripherias neuropathiak

A definicio barmilyen eredetet magaba foglal
(PNS)

Sensoros idegek, motoros idegek, vagy

mindkettd

Egyetlen ideget (mononeuropathia),

Szamos ideget egylttesen (polyneuropathia) vagy

Kilonboz6 idegeket eltérd id6ben
(Mononeuropathia multiplex)



Tovabbi klasszifikacio

e Els6dlegesen a sejttest (e.g., neuronopathia
vagy ganglionopathia), myelin
(myelinopathia), és az axon (axonopathia)



Klinikai tinetek motoros idegek
serulésekor

Funkcio kiesés Funkciozavar
“- tinetek” “+ tunetek”

Motoros ideg Atrophia Fasciculatio
Vastag rostok Hypotonia GOrcsok
Paresis

Hyporeflexia

Orthopediai deformitas



Klinikai tunetek sensoros idegek
serulésekor

Funkcio kiesés Funkciozavar
“- tinetek” “+ tlinetek”

Sensoros J Vibratio Paresthesia
,Vastag rostok” , Proprioceptio

Hyporeflexia

Sensoros ataxia
Sensoros J, Fajdalom Dysesthesia
»Vékony rostok” J, Homérséklet Allodynia



Immun-kozvetitett neuropathiak feloszthatok acut és
kronikus formakra

e Az acut immun-kozvetitett polyneuropathiak
heterogen megjelenéssel szamos eltérd formaval:

— Acut inflammatorikus demyelinisatios
polyradiculoneuropathia (AIDP - GBS)

— Acut motoros axonalis neuropathia (AMAN)

— Acut motoros és sensoros axonalis neuropathia
(AMSAN)

— Miller Fisher syndroma (MFS)



GBS

e Campylobacter jejuni infectio a leggyakoribb
kivaltoja. Cytomegalovirus, Epstein-Barr virus,
és human immunodeficiencia virus (HIV)
infectio szintén kapcsolhato.

e Kis szazalékban GBS alakul ki mas triggereket
kdvetben: pl. immunizatio, mdtét, trauma, és
csontveld transplantatio.



GBS

Cardinalis klinikai tunetek:

progressiv, tobbnyire symmetricus
izomgyengeseg és csokkent vagy hianyzo
mélyreflexek.

Az izomgyengeség valtozo enyhétdl-sulyosig,
kbzel tetraplegiaig, facialis, respiratorikus és
bulbaris izmok gyengeségével.

Sulyos légzbizom gyengeség lélegeztetés igénnyel
kb. 30 %-ban, dysautonomia kb. a betegek 70 %-
aban fordul elé.

GBS kb. 2 hétig progredial



Diagnozis

e Klinikai tiineteken alapszik
e Klinikai neurophysiologiai vizsgalatok:
— acut polyneuropathia predominans
demyelinisatios vagy axonalis jelekkel
— Liquor vizsgalattal megerésitve

— Albumin-cytologia dissociatio - 50 - 66 %-ban az
elsd héten, 275 %-ban a tunetek kezdetétdl a
harmadik héten

— liquor fehérje tartalom emelkedett normalis
fehérvérsejtszammal



GBS kezelése

e sulyos vegetativ dysfunctio kb 20 %-ban fordul
eld és igényel intensiv osztalyos (ICU)
monitorozast.

e plasmacsere vagy intravenas immunglobulin
kezelés egyenértékd és javitja a kimenetelt



Prognozis

* A kezelés ellenére a kérlefolyas elhuzodik és a
felépulés késik vagy részleges marad kb. 5 - 10
%- aban a betegeknek

5% az intenziv kezelés ellenére meghal

e Kb. 2 %-a a CIDP-nak chronicus relapsalo
izomgyengeséggel jar



Classikus CIDP

* Az immunvalasz mind a sejtes és humoralis
componensei is részt vesznek a CIDP és
variansai pathogenesisében

* A pontos oka tisztazatlan — mivel specifikus
provokalo antigént nem sikerult azonositani



Diagnozist tamogatja

Legalabb 2 honapja tarto progresszio

Az izomgyengeseg kifejezettebb a sensoros
tineteknél

Symmetricus kéz és lab karosodas

Proximalis és distalis izomgyengeség

Csokkent vagy hianyzo mélyreflexek
Emelkedett liquorfehérje pleocytosis nélkul
|degvezetés demyelinisatios neuropathiara utal

ldeg biopszia segmentalis demyelinisatiora utal
gyulladassal vagy anélkul



Kezelés

e Elsbdleges terapia
— intravenas immunglobulin
— Glucocorticoid

— plasmacsere

 Mig a hosszutavu prognozis altalaban kedvezd,
kb. 15 %-a a betegeknek sulyosan fogyatékos a
kezelés ellenére



Osszefoglalas

Autoimmun neurolégiai betegségek jelent6sek
Potentialisan kezelhetdk
Rejtett daganatokra utalhatnak

Diagnozis kulcsa

— Anamnesis

— Fizikalis vizsgalat

— Serum & liguor Ab vizsgalat
— Kezelésre adott valasz
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