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A kdzponti idegrendszer chronikus gyulladasos
betegsége

Myelin (oligodendroglia) karosodas jellemzi
Gyulladas eredmeénye: multiplex myelin pusztulas és

hegesedés (astrocyta) = plague Charcot: ,sclerose en
plaque” a fehérallomanyban

Periddikusan neurologiai tineteket és gyakran
progressziv rokkantsagot eredményez



Sclerosis multiplex

prevalencia: 25-224/100 000

etiologia: ismeretlen, multifaktorialis betegség
(genetika - HLA-DRB1*1501, kornyezeti
faktorok, immunoldgiai faktorok)

trigger: nem specifikus virus infectio

nincs oki kezelés

elsé tlinet: 24-25 éy, atlag: 30 év (15-50 év)
nem: né:férfi  >2:1



A myelinhtvelyt termel6 oligodendroglia sejtek
karosodasanak kovetkezménye, vagy

Direkt a myelinhlvely ellen iranyuld hatasok
eredménye.

Kovetkezményeként az axonokban folyamatos
depolarisatio jelentkezik.

Az ingerulet szétterjed a kis ellenallasu extracellularis
térben.

Kondukcids blokk alakul ki, ami az érintett tertletnek
megfeleld klinikai tinetek oka.



Akut SM laesio: helper (CD4+) T
sejtek nd, suppressor (CD8+) T
sejtek szdma csokken
relapszusban

T-cell receptorok (TCRs) reagalnak
az antigént prezentalo MHC 11
molekulakkal (macrophagon és
astrocytan) - T-cell stimulacio,
proliferacio, cytokin szekrécio; T-
sejt termelt TNF beta - apoptosis

Ig-termel0 sejtek (B sejt aktivacio)
a plaque-ban és liquor térbe jutva
- oligoclonalis band-ek

MBP-re érzékenyitett keringd T
sejtek — liquorban is megjelennek

myelin phagocytosis

immunoldgiai abnormalitas —
virusokhoz — fert6zéshez
kapcsolhato: - kanyaro ellenes
antitestek a szérumban és
liguorban - emelkedett az RSV
virus, mumps, varicella,
adenovirus, herpes simplex
antitestek szintje
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A demyelinisatios plakkok
leggyakoribb el6fordulasi helyei

* Nervus opticus
e Chiasma
e Agytorzs

e |V.agykamra
kdrnyeke

 Gerincvelb
e Corpus callosum



SM klinikai megjelenés
Faradékonysag ,fatigue”- hGmeérséklet, magas
paratartalom, délutan - nem azonos a paresis mértékével

Sensoros tunetek -”"valami nem jo”- tlszuras, hidegérzés,
zsibbadas, szorito érzés - Lhermitte jel

Motoros rendszer karosodasa — centralis
Cerebellaris tinetek, ,,Charcot trias”

Agytorzsi tinetek, ophthalmoplegia, diplopia, disszocialt
nystagmus

Opticus karosodas, , neuritis retrobulbaris”
Holyag Urités zavara, impotencia, anorgasmia (genitalis
hypaesthesia)

Kognitiv zavar, dementia, depressio (bo. fasciculus
arcuatus)



Szemmozgaszavar

e Diplopia
e Internuclearis ophthalmoplegia

e nystagmus



Klinikai megjelenés

 Fajdalom — spasticitassal, myelopathiaval,
hosszabb lefolyassal

— Focalis demyelinisatio: trigeminus neuralgia

— Gyulladas, oedema: opticus neuritis, fejfajas
— Visceralis: holyag spasmus

— Koros motoros aktivitas: clonus, tonusos roham



Exacerbatio, relapszus, shub, attack: epizodszerlen
jelentkez6 neuroldgiai rendellenesség, melyet
gyulladasos vagy demyelinisatios folyamat idéz el6

Kezdetben: 80-90 % relapszus-remisszio

— 10 év utan 50 % progressziv (secunder
progressziv)

— Shub 2 évente
10-15 % primer progressziv: késéi életkor

— progressziv paraparesis, vibratio érzés zavar,
neurogén, spastikus holyag

benignus



SM diagnozis

Nincs specifikus diagnosztikus teszt

Alap: klinikai tinetek

MRI

Liquor: oligoclonalis 1gG savok

Kivaltott valasz vizsgalat(ok):

— VEP: kései, azonban megtartott hullamforma



SM-re utal

Kezdet: 15-50 év
Relapszalo-remittald
Opticus neuritis

Lhermitte tlinet

Részleges myelitis transversa
Acut vizelet retencio

Fatigue

Fokozodo tliinetek melegben
és munkavégzésre

Internuclearis opthalmoplegia

Jellegzetes és nem jellegzetes klinikai tinetek
SM-ben

Nem jellemz6 SM-re
Kezdet: <15 év, >55 év

Kezdettdl folyamatos
progresszio

Epilepszia

Korai dementia

Aphasia

Agnosia

Apraxia

Extrapyramidalis tiinetek
Uveitis

Periférias neuropathia



SM diagnosztikai kritériumai

* Ajellegzetes elvaltozasok, tobbszoros esemény
idObeli és térbeli objektiv bizonyitasa
(McDonald kritériumok):

— 1) SM korismézheto
— 2) nem zdrhato ki a lehetdsége
— 3) kizarhato az SM fennallasa.

e Klinikai + legérzékenyebb, specifikus vizsgalat az
MRI

e Legalabb két, az SM-re jellemzé lefolyasu
esemeény utan



Autoimmun betegségek: SLE, PAPS
Takayasu-kor

Vascularis betegségek: KIR vasculitis, CADASIL
Genetikai betegségek:

— herediter ataxia és herediter paraplegia

— Leber-féle opticus atrophia és mitokondrialis
cytopathiak

— Leukodystrophiak

Fert6zések: Lyme kor

Neoplasiak: gerincvelbi tumor, KIR lymphoma
SM variansok:

— acut disszeminalt encephalomyelitis,

— neuromyelitis optica,

— myelitis transversa

Metabolikus betegségek: B12 vitamin hiany



Primer progressziv rosszabb, mint a RRMS
<10 % sulyos mozgas korlatozottsag 5 éven belll

Terhesség és a gyermekagy hosszabb tavu
prognozist nem befolyasolja

Tartam: az elso tunettdl kb. 25-35 év, 30-40 %-
ban a halalok komplikacié (bronchopneumonia)

Depresszio 7% gyakoribb, mint a nem-SM
populacioban



e csokkenteni a relapszusok szamat,
lassitani a rokkantsagot

e relapszusok kezelése

e symptomak kezelése
e életmindség javitasa



relapszusok kezelése

— steroid: mérsékli a vér-agy gat zavart
e csOokkenti az oedema képzddést
* immunreaktiv sejtek, toxinok, virusok bejutasat
gatolja
e gamma interferon felszabadulasat gatolja
 atmenetileg javitja az ideg vezetését
— lL.v. Methylprednisolon (Medrol) 1 g/nap i.v. 3-5 napig



Immunmodulans kezelés javasolt

Javulo-rosszabbodoé forma

18-50 éves életkor

Jaroképesseég (EDSS érték < 5,5)
Megel6z6 2 évben min. 2 shub lezajlasa
NSbetegek vallaljak a fogamzasgatlast

Megfelel()' compliance (legyen képes a beteg
Oninjekcidzasra, vagy legyen megbizhatd hozzatartozédja).



SM immunmodulans terapiak

e Relapszusok szamanak csokkentése kb. 30 %
— Interferon beta 1b:
1996: 8 MIU masnaponta s.c.
— Interferon beta la: lassitja a rokkantsagot
1999: 1x6 MIU/hét i.m.
2001: 6 és 12 MIU heti 3x s.c.
— Copolymer 1, glatiramer acetate:
1997: 3x40 mg/hét s.c.
— Teriflunomide:
— Aubagio 2014: 14 mg /nap p.o.
e Relapszusok szamanak csokkentése kb. 50 %
— Dimethyl-fumarate:
— Tecfidera 2014: 2x240 mg /nap p.o.



Immunmodulans kezelés SM-ben

Bazis terapia: Rendszeresen adott sc. ill. i.m.
injekciok jol toleralhatok.

helyi injekcios reakcio,
depresszio (interferonok=IF),

atmeneti influenzaszer( tinetek (elsé 3 hénap,
IF)

majenzimek atmeneti emelkedése (elsé 3 hdnap,
IF)



e Relapszusok szamanak csokkentése
e Natalizumab (Tysabri): havonta 1x i.v.
infuzio
e Fingolimod (Gilenya): naponta 1 tbl.
e Almtuzumab (Lemtrada): i.v. ciklus terapia
e Ocrelizumab (Ocrevus): i.v. fél évente
e Cladribin (Mavenclad): p.o. ciklus terapia

e Mitoxantrone (Oncotrone): 3 havonta i.v.
12 mg/m2, cardiotoxikus, 2 évig adhato



SM terapiaja

e symptomak kezelése
— pyramis palya:
o Spasticitas (baclofen, tizanidin, Botulinum toxin)
e gyengeseég, fatigue (amantadin, fampridin)
— cerebellaris laesio:
e tremor
— autondm rendszer:
e vizelési zavar (oxybutynin chlorid)
— paroxysmalis tunetek:
o fajdalom (amitriptylin, carbamazepin)
— Depressio (SSRI)



Rehabilitacio SM-ben

e gyogytorna, lazité gyakorlatok
e fizikoterapia, TENS
e fizikai terhelés figyelembevétele



WEB oldalak

nttp://www.ms-gateway.com/

nttp://www.nationalmssociety.org/

nttp://www.mscare.org/

nttp://www.aan.com/go/practice/guidelines
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