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1. Gyullad1. Gyullad áásos sos demyelinizdemyeliniz áállóó polyneuropathipolyneuropathi áákk
AkutAkut

GBSGBS csoport: csoport: 
AIDPAIDP
axonaxon áálislis : MFS, AMAN, AMSAN: MFS, AMAN, AMSAN

KrKr óónikusnikus
CIDPCIDP csoport:csoport:

CIDPCIDP
MADSAMMADSAM
DADS (DADSDADS (DADS --I, DADSI, DADS--M)M)
axonaxon áálislis : MMN: MMN

2.2. ParaproteinnelParaproteinnel jjáárróó neuropathineuropathi áákk
axonaxon áális lis vagy vagy demyelinizdemyeliniz áállóó
autonom autonom ((amyloidosisamyloidosis ))

3.3. VasculitishezVasculitishez ttáársulrsul óó neuropathineuropathi áákk
ddööntntııen en axonaxon áálislis

4. Infekci4. Infekci óóhozhoz ttáársulrsul óó



Leggyakrabban Leggyakrabban RitkRitk áábban bban NeuropathiaNeuropathia

Agyideg Agyideg éérintettsrintetts éégg

IXIX II, IIIII, IIIDiphteriaDiphteria

SarcoidosisSarcoidosis

DiabetesDiabetes

GBSGBS

MFSMFS
SjSjöögren gren szindrszindr óómama

Polyarteritis nodosaPolyarteritis nodosa
Wegener granulomatosisWegener granulomatosis

Lyme Lyme kkóórr

PorphyriaPorphyria

Refsum Refsum betegsbetegs éégg

Primer Primer amyloidosisamyloidosis
SzifiliszSzifilisz

ArzArzéén mn m éérgezrgez ééss

VIIVII I, III, IV, VIII, III, IV, VII

IIIIII IV, VI, VIIIV, VI, VII

VI, VIIVI, VII
III, IVIII, IV
VV

VII, IIIVII, III VIIIVIII
VIIIVIII

VII, VVII, V Mind, kivMind, kiv ééve IIIve III
VII, XVII, X III, IV, V, XI, XIIIII, IV, V, XI, XII
I, VIIII, VIII

VII, V, IIIVII, V, III VI, XIIVI, XII
IIIIII IV, V, VII, VIIIIV, V, VII, VIII

VV



MMNMMNCIDPCIDP MADSAMMADSAMDADSDADS

SzimmetrikusSzimmetrikus AszimmetrikusAszimmetrikus

motorosmotoros szenzorosszenzoros

IgM 
paraprotein
(anti-MAG)

Likvor 
fehérje:

Likvor 
fehérje:

Likvor 
fehérje:

szteroidszteroid szszüüksks éégtelengtelen IVIGIVIG szteroid, IVIGszteroid, IVIG



MonoklonMonoklon áális gammopathialis gammopathia ++ polyneuropathiapolyneuropathia

MyelomaMyeloma multiplexmultiplex
Osteoscleroticus myelomaOsteoscleroticus myeloma
WaldenstrWaldenstr ööm myelomam myeloma
LimfLimf óómama
PrimerPrimer amyloidosisamyloidosis
EgyEgyéébb limfoproliferatlimfoproliferat íívv

MGUSMGUS MayoMayo , 1981, 1981
Ismeretlen Ismeretlen neuropathianeuropathia ::
Diabetes Diabetes 31%31%
AlkoholAlkohol 7%7%
MGUSMGUS 4%4%

AxonAxon áálislis DemyelinizDemyeliniz áállóó

CryptogCryptog één n 
szenzorosszenzoros

csak szenzoroscsak szenzoros
IgGIgG vagyvagy IgAIgA

TTüüneti kezelneti kezel ééss

SzenzorimotorosSzenzorimotoros
polyneuropathiapolyneuropathia

csakcsak disztdiszt áálislis gyengesgyenges éégg
IgGIgG vagyvagy IgAIgA

ImmunmodulImmunmodul áállááss
RenyhRenyh één reagn reag ááll

DADSDADS--MM
ddööntntııen szenzorosen szenzoros
csakcsak disztdiszt áálislis gyengesgyenges éégg
ataxiaataxia ,, tremortremor

IgM kappaIgM kappa ((5050--75% MAG75% MAG))

Motoros:Motoros: immunmodimmunmod ..
Szenzoros: tSzenzoros: t üünetineti
RenyhRenyh één reagn reag ááll

CIDPCIDP--MM

ProxProx ++ DisztDiszt
gyengesgyenges éégg

CIDP kezelCIDP kezel ééss
JJóól reagl reag ááll



áátlag tlag ééletkor: 60 letkor: 60 éévv
akutakut (GBS(GBS--szerszerőő), vagy ), vagy krkr óónikusnikus , , éévek alatt vek alatt progrediprogredi áállóó
llááz, z, anorexiaanorexia , izom, izom --íízzüületi fleti f áájdalom 80 % a szisztjdalom 80 % a sziszt éémmáásban, 50 % a lokalizsban, 50 % a lokaliz ááltbanltban
lléépcspcsıızetes, aszimmetrizetes, aszimmetri áás kezdets kezdet
dysesthesiasdysesthesias , , ééggıı ffáájdalomjdalom 5050--80 %80 %--banban, gyakran , gyakran proximalisan proximalisan indulindul
ha tisztha tiszt áán n szenzorosszenzoros : : SjSjöögrengren , RA, RA
n. n. peronealisperonealis , , ulnarisulnaris , , medianusmedianus leggyakrabban (leggyakrabban ( „„ watershedwatershed ”” zonezone ))
radialisradialis , , femoralisfemoralis , , ischiadicus ischiadicus kevkevéésbsbéé

VasculitisVasculitis éés s neuropathianeuropathia

MononeuritisMononeuritis multiplexmultiplex
(50(50--60 %)60 %) DisztDiszt áálislis , szimmetrikus, , szimmetrikus, szenzomotorosszenzomotoros

„„ kesztykeszty őő--harisnyaharisnya ””
(20(20--40 %)40 %)

„„ OverlappingOverlapping ”” mononeuropathiamononeuropathia ::
a ketta kett ıı egyegyüütt: tt: 

aszimmetrikus aszimmetrikus polyneuropathiapolyneuropathia
(25 %)(25 %)

pl. pl. cryoglobulinemiacryoglobulinemia

1. PAN, 2. izol1. PAN, 2. izol áált idegrendszeri, 3. RAlt idegrendszeri, 3. RA

pl. SLEpl. SLE



MononeuropathiaMononeuropathia multiplexmultiplex

VaszkulVaszkul áárisris
VasculitisVasculitis ((nekrnekr .).)
Diabetes Diabetes m.m.
AtherosclerosisAtherosclerosis
AmyloidAmyloid

ImmunmediImmunmedi ááltlt
GBSGBS
MMNMMN
MADSAMMADSAM
SarcoidosisSarcoidosis
Plexus neuritisPlexus neuritis

InfekciInfekci óóss
LepraLepra
Herpes zosterHerpes zoster
CMVCMV
HIVHIV
LymeLyme

TumorTumor
InfiltrInfiltr áácicióó ((metastasismetastasis ))

haematolhaematol óógiaigiai
gygyööki (ki ( meningitis carcinomatosameningitis carcinomatosa ))

KompressziKompresszi óóss

HerediterHerediter
HNPPHNPP
Herediter neuralgias amyotrophiaHerediter neuralgias amyotrophia
PorphyriaPorphyria

TraumTraum ááss
MultifokMultifok áálislis „„ entrapmententrapment ””
TTööbbszbbsz öörröös perifs perif ééririáás idegss idegs éérrüüllééss

EgyEgyéébb
GeneralizGeneraliz áált lt polyneuropathiapolyneuropathia

fokfok áálislis megjelenmegjelen ééss



Vasculitis Vasculitis éés s neuropathianeuropathia : : anamnanamn éézis zis éés fiziks fizik áális vizsglis vizsg áálatlat

1.1. A A neuropathineuropathi áát vasculitis t vasculitis okozhatjaokozhatja --e?e?
2.2. VanVan--e sziszte sziszt éémmáás s éérintettsrintetts éég?g?

Panaszok kezdetePanaszok kezdete
lléépcspcs ıızetes, aszimmetrikus: zetes, aszimmetrikus: mononeuritis mononeuritis multiplexmultiplex
ffáájdalom lokalizjdalom lokaliz áácici óója ja éés ts t íípusapusa

SzisztSziszt éémmáás ts tüünetek:netek:
fogyfogy áás, s, éétvtváágytalansgytalans áág, izomg, izom --íízzüületi fleti f áájdalom, ljdalom, l ááz, GI tz, GI tüüneteknetek

BBıırjelensrjelens éégek (gek (erythemaerythema , , purpurapurpura ))
GyGyóógyszerekgyszerek
KollagKollag éénbetegsnbetegs éégek gek ttüünetei (SLE, RA, netei (SLE, RA, SjSjöögrengren ))
HBV, HCV HBV, HCV éés HIV kocks HIV kock áázatzat

A deficit individuA deficit individu áális idegeket lis idegeket éérint, aszimmetrirint, aszimmetri áás?s?
BBıırkirki üüttéés, feks, fek éélyek, lyek, arthritisarthritis , , oedemaoedema



CIDPCIDP

Herediter demyelinizHerediter demyeliniz áállóó
((multifokmultifok áálislis vezetvezetéés lassuls lassul ááss))
CMT1B (AD)CMT1B (AD) CMTXCMTX
HNPP (AD) HNPP (AD) AMN (X) AMN (X) 
RefsumRefsum (AR)(AR) PMD (X)PMD (X)

InfekciInfekci óóss
HIV (sejt, HIV (sejt, szerokonverziszerokonverzi óó!)!)
HCV (HCV (cryoglobulincryoglobulin ))
VZV (VZV (radiculopathiaradiculopathia , , polyneuropathiapolyneuropathia ))
BorreliaBorrelia ((radiculopathiaradiculopathia , , polyneuropathiapolyneuropathia ))
BotulismusBotulismus (lesz(lesz áállllóó, akut auton, akut auton óóm)m)
DiftDift ééria, lepraria, lepra

MM--proteinprotein
WaldenstrWaldenstr öömm
MyelomaMyeloma multiplexmultiplex
Osteoscleroticus myelomaOsteoscleroticus myeloma
POEMS (POEMS (CrowCrow --FukaseFukase ))
AmyloidAmyloid
LimfoproliferatLimfoproliferat íívv

CIDPCIDP--MGUSMGUS
DADSDADS--IgMIgM
IgGIgG, , IgAIgA
CANOMADCANOMAD--IgMIgM
SANSAN--IgMIgM, , IgGIgG

VaszkulitiszVaszkulitisz ((mononeuritismononeuritis m., elsm., els ıısorban AV)sorban AV)
WegenerWegener (t(tüüddıı, vese, , vese, íízzüület), clet), c --ANCA, 40%ANCA, 40%
Polyarteritis nodosaPolyarteritis nodosa (l(lááz, z, íízzüület, blet, b ıır), 40r), 40--70%70%
ChurgChurg --StraussStrauss ((multimulti , l, lááz, z, eosinofiliaeosinofilia ,,

cc--ANCA, pANCA, p --ANCA), 70%ANCA), 70%
CryoglobulinemiaCryoglobulinemia (vese, (vese, íízzüület, blet, b ıır, HVC) 90%r, HVC) 90%
PolyangiitisPolyangiitis ((multimulti , p, p--ANCA, cANCA, c --ANCA) 70%ANCA) 70%
RA (RA (íízzüület, blet, b ıır, pr, p --ANCA), 50%ANCA), 50%
SLE (ANA, SLE (ANA, antianti --dsDNSdsDNS, RF, stb.), RF, stb.)

CIDPCIDP--varivari áánsoknsok
MMNMMN
MADSAMMADSAM
MASAMMASAM
DiabetesDiabetes : : proximproxim áálislis

szenzoros szenzoros ataxiaataxiaaxonalisaxonalis

demyeldemyeldemyeldemyel

demyel
demyel



InfekciInfekci óókhoz tkhoz t áársulrsul óó neuropathia neuropathia szindrszindr óómmáákk

LymeLyme betegsbetegs éégg
Polyradiculopathia Polyradiculopathia (korai)(korai)
DemyelinizDemyeliniz áácici óós polyneuropathia s polyneuropathia (k(kééssııi)i)

VZVVZV
RadiculopathiaRadiculopathia : szenzoros vagy motoros: szenzoros vagy motoros
Cranialis neuropathiaCranialis neuropathia
PostherpesesPostherpeses neuralgianeuralgia

HIVHIV
AIDP, CIDPAIDP, CIDP
DisztDiszt áálislis szimmetrikusszimmetrikus polyneuropathiapolyneuropathia
MononeuropathiaMononeuropathia multiplexmultiplex
PolyradiculopathiaPolyradiculopathia

BotulismusBotulismus
LeszLeszáállll óó bbéénulnul ááss
akut akut autonom neuropathiaautonom neuropathia

DiphteriaDiphteria
LepraLepra



Lyme neuropathiLyme neuropathi áákk

AgyidegAgyideg
korai,korai, erythema migranserythema migrans ututáán pn páár hr hééttel ttel 
leggyakrabban VII, V (egy vagy kleggyakrabban VII, V (egy vagy k éétoldali)toldali)

felnfelnııtt Bell aktt Bell ak áár 25 %r 25 %--a enda end éémimiáás ters ter üületenleten
ritkritk áábban bbban b áármelyik, kivrmelyik, kiv ééve IIIve III

rendszerint rendszerint lymphocitlymphocit ááss meningitisszelmeningitisszel
negatnegat íívv likvorlikvor :: doxycyclindoxycyclin
pozitpozit íívv likvorlikvor :: iviv .. ceftriaxonceftriaxon

((MeningoMeningo ))--radiculoneuritis radiculoneuritis ((Bannwarth Bannwarth szindrszindr óóma)ma)
mint a kompresszimint a kompresszi óós eredets eredet őő, rendszerint AV, rendszerint AV
koraikorai
ééles fles f áájdalomjdalom radicularisradicularis eloszleloszl áásbansban
gyakran a csgyakran a cs ííppéésnek megfelelsnek megfelel ıı oldalonoldalon
majd napokmajd napok --hetek alatt hetek alatt éérzrzéészavar,szavar, paresisparesis ,, hyporeflexiahyporeflexia
myelitismyelitis lehet:lehet: BabinskiBabinski ,, sphinctersphincter zavarzavar
facialis paresisfacialis paresis kkíísséérhetirheti

ááltalltal áában ban likvor pleiocytlikvor pleiocyt óóziszis , emelkedett feh, emelkedett feh éérjerje
EMG: dEMG: dööntntııenen axonaxon áálislis



GBSGBS
klasszikus GBS, sejtmentes, demyelinizklasszikus GBS, sejtmentes, demyeliniz áállóó

PlexopathiaPlexopathia (ritka)(ritka)
egyegy -- vagy kvagy k éétoldali lumbosacralistoldali lumbosacralis
egyegy -- vagy kvagy k éétoldali brachialistoldali brachialis

Mononeuritis multiplexMononeuritis multiplex

Szimmetrikus szenzoros (polyradiculo)neuropathiaSzimmetrikus szenzoros (polyradiculo)neuropathia
kkééssııi, 6 hi, 6 hóónapnap-- 8 8 éév v 
rendszerint enyhe, axonrendszerint enyhe, axon áálislis

ááltalltal áában idban id ıısebbekbensebbekben

szenzoros, disztszenzoros, diszt áális kesztylis keszty őő--harisnya paresthesiaharisnya paresthesia
ffáájdalom kevjdalom kev éésbsbéé kifejezett, mint az akut formkifejezett, mint az akut form áábanban

likvor likvor ááltalltal áában negatban negat íívv

Lyme neuropathiLyme neuropathi áákk



PostherpeszesPostherpeszes neuralgianeuralgia

1.1. Folyamatos Folyamatos ééggıı, vagy sajg, vagy sajg óó ffáájdalomjdalom
2.2. IntermittIntermitt áállóó ééles fles f áájdalmakjdalmak
3.3. MegvMegvááltozott szenzoros kltozott szenzoros k üüszszööb b paresthesiavalparesthesiaval
4.4. AllodyniaAllodynia

Fele terFele ter áápia rezisztenspia rezisztens
KettKettıısvak, placebo kontrollsvak, placebo kontroll áált:lt:

1. 1. Triciklikus antidepresszTriciklikus antidepressz áánsns
amitriptilyn amitriptilyn NNT: 1,6NNT: 1,6
1010--200 mg/nap200 mg/nap

2. 2. GabapentinGabapentin , , pregabalinpregabalin
gabapentingabapentin : 3x1200 mg: 3x1200 mg --ig ig emelhetemelhet ıı

3. Or3. Oráális lis opioidokopioidok
4. Lok4. Lok áális lis lidocain lidocain tapasztapasz

Nincs evidencia:Nincs evidencia:
carbamazepinecarbamazepine
gglggl . . stellatumstellatum blokblok áádd

Amitriptilyt akutanAmitriptilyt akutan , a h, a hóólyagokkal lyagokkal egyidegyid ııbenben!!



HIV HIV neuropathineuropathi áákk

A betegek kA betegek k öözel felzel fel éében egy vagy tben egy vagy t ööbb kombinbb kombin áácici óója:ja:
DisztDiszt áálislis szimmetrikus (leggyakoribb, HAART elszimmetrikus (leggyakoribb, HAART el ııtt 35 %))tt 35 %))

ffáájdalmas szenzorosjdalmas szenzoros
szenzomotoros szenzomotoros (motoros enyhe vagy nincs)(motoros enyhe vagy nincs)
gabapentingabapentin

GyulladGyullad áásos sos demyelinisatidemyelinisati óóss
AIDP vagy CIDPAIDP vagy CIDP
likvor limfocitlikvor limfocit óóziszis

GyGyóógyszergyszer --indukinduk áált (lt ( nukleozid reverznukleozid reverz transzkripttranszkript ááz inhibitorok)z inhibitorok)
ffáájdalom, gyors kezdet jdalom, gyors kezdet éés progresszis progresszi óó

Mononeuropathia Mononeuropathia multiplex (CMV, VZV is!)multiplex (CMV, VZV is!)
PolyradiculopathiaPolyradiculopathia , , cauda equinacauda equina (CMV, HZV, szifilisz, (CMV, HZV, szifilisz, limflimf óómama))

Agyideg Agyideg neuropathianeuropathia
Autonom neuropathiaAutonom neuropathia
DeficienciaDeficiencia



BotulismusBotulismus

1. 1. ÉÉtellel: elstellel: els ıı ttüünet: hnet: h áányinger, hasi gnyinger, hasi g öörcs, rcs, konstipkonstip áácici óó
2. Seben kereszt2. Seben kereszt üüll

1616--60 60 óóra mra m úúlva:lva:
szszáájszjszáárazsrazsáág, g, kettkettııslsl ááttááss, , fotoffotof óóbiabia , , 
((ocularis ocularis éés s bulbarisbulbaris ))
majd leszmajd lesz áállll óó szimmetrikus bszimmetrikus b éénulnul ááss

kolinerg kolinerg transzmisszitranszmisszi óó zavara: reverzibilis!!zavara: reverzibilis!!

diffdiff . dg:  . dg:  
MFS, MG, LEMSMFS, MG, LEMS
szervesfoszfszervesfoszf áátt, atropin, CO, atropin, CO
TBETBE



Vasculitis Vasculitis éés s neuropathianeuropathia : : laborlabor

WeWe, v, véérkrkéép, p, eozinofileozinofil , v, véércukor (lrcukor (l áátens tens diabetes diabetes tesztek), vesetesztek), vese -- éés s 
mmáájfunkcijfunkci óó
komplement, CRPkomplement, CRP
ANA, RF, ANA, RF, dsDNSdsDNS , , Sm Sm (SLE)(SLE)
SSA, SSB (SSA, SSB (SjSjöögrengren ))
cc--ANCA, pANCA, p --ANCA (ANCA (WegenerWegener , , ChurgChurg --StraussStrauss , , mikroszkmikroszk ..polyangiitispolyangiitis ))

aspecifikus aspecifikus lehetlehet
HCV, HBV, HIV, HCV, HBV, HIV, Lyme Lyme szerolszerol óógiagia
cryoglobulincryoglobulin
angiotensin konvertangiotensin konvert ááz z (ACE) ((ACE) (sarcoidosissarcoidosis ) ) 

IzolIzoláált PNS lt PNS vasculitisvasculitis ::
WeWe 50 %50 %--ban ban mméérsrséékelten gyorsult (kelten gyorsult ( <<60 mm/60 mm/óó), egy), egy ééb negatb negat íívv

SzisztSziszt éémmáás s vasculitisvasculitis ::
gyorsult gyorsult We We (85 %)(85 %) pozitpozit íív RF (40 %)v RF (40 %)
leukocitleukocit óózis zis (70 %)(70 %) alacsony komplement (50 %)alacsony komplement (50 %)
enyhe enyhe anemia anemia (45 %)(45 %) HBV pozitivitHBV pozitivit áás (30 %)s (30 %)
pozitpozit íív ANA (30 %)v ANA (30 %)



ParaproteinParaprotein

Paraprotein = Paraprotein = 
Monoclonal protein = Monoclonal protein = 
MM--protein = protein = 
monoclonal gammopathiamonoclonal gammopathia

Egyetlen plazmasejt klEgyetlen plazmasejt kl óón termelin termeli

NehNehéézlzláánc osztnc oszt áályok:lyok:
γγγγγγγγ (IgG)(IgG)
αααααααα (IgA)(IgA)
µµµµµµµµ (IgM)(IgM)
δδδδδδδδ (IgD)(IgD)
εεεεεεεε (IgE)(IgE)

KKöönnynny őő lláánc: nc: κκκκκκκκ, , λλλλλλλλ

Paraprotein elnevezParaprotein elnevez ééss

ÁÁllhat csak nehllhat csak neh éézlzlááncbncb óól:l:
vizeletben Bencevizeletben Bence --Jones proteinJones protein



ParaproteinParaprotein

1. Hematol1. Hematol óógiai giai malignitmalignit ááss::
myelomamyeloma multiplexmultiplex
WaldenstrWaldenstr ööm makroglobulinemiam makroglobulinemia
limflimf óómama
leukleuk éémiamia
primer szisztprimer sziszt éémmááss amyloidamyloid óóziszis

2. MGUS2. MGUS ((monoclonal gammopathy of undetermined significancemonoclonal gammopathy of undetermined significance ))

paraproteinparaprotein éémiamia 60 %60 %--aa

„„ benignusbenignus (?)(?) monoklonmonoklon áális gammopathialis gammopathia ””
szszéérumban:rumban: 0.3 g/l0.3 g/l --nnééll kevesebbkevesebb
csontvelcsontvel ııben:ben: plazmasejt 5 % alattplazmasejt 5 % alatt
vizeletben:vizeletben: paraproteinparaprotein nincs, vagy minimnincs, vagy minim áálislis
nem tnem t áársul:rsul: csontlcsontl éézizióó,, hyperkalchyperkalc éémiamia

ananéémia, veseelmia, veseel éégtelensgtelens éégg



IgG IgG éés s IgA IgA + + polyneuropathiapolyneuropathia ::

kevert, gyakran primer kevert, gyakran primer axonopathiaaxonopathia

IgMIgM + + polyneuropathiapolyneuropathia : : 

ddööntntııen szenzoros en szenzoros 

ddööntntııenen demyelinizdemyeliniz áácici óó, mely, mely disztdiszt áálisanlisan kifejezettebbkifejezettebb

jjáárráási si ataxiaataxia , FV, FV tremortremor lehetlehet

gyorsabb progresszigyorsabb progresszi óó

50 %50 %--ban antiban anti --MAGMAG

+: +: 100 %100 %--ban ban demyelinizdemyeliniz áállóó, , CMVCMV DNS 88%DNS 88%

--:: 50 % 50 % demyelinizdemyeliniz áállóó, CMV DNS 5%, CMV DNS 5%

MGUS MGUS éés s polyneuropathiapolyneuropathia

KeresztreakciKeresztreakci óó: MAG, P0, PMP: MAG, P0, PMP --22, 22, éés ks k éét t glikolipid glikolipid 
kköözzöös szs széénhidrnhidr áát t epitopjepitopj áával val 



ParaproteinParaprotein

SzSzéérum elektroforrum elektrofor éézis normzis norm áális lehetlis lehet
Immun elektroforImmun elektrofor éézis javasoltzis javasolt

24 24 óórráás vizelet immun elektrofors vizelet immun elektrofor éézise (Bencezise (Bence --Jones)Jones)
VVéérkrkéépp

SzSzéérum krum k áálciumlcium
VesefunkciVesefunkci óó

Koponya Koponya éés gerinc rtg (litikus ls gerinc rtg (litikus l éézizióók)k)

HematolHematol óógiai konzgiai konz ííliumlium
(ha 0.25 g/l alatt, csontvel(ha 0.25 g/l alatt, csontvel ııbiopszia rendszerint nem szbiopszia rendszerint nem sz üüksks ééges)ges)

++

ElektroforElektrofor éézis 6 hzis 6 h óónap mnap m úúlva:lva:
stabil Mstabil M --proteinprotein

ElektroforElektrofor éézis zis ééventevente



MGUS MGUS éés s polyneuropathiapolyneuropathia

„„ Polyneuropathy withPolyneuropathy with nono other explanationother explanation ”” ::
10 %10 % MM--protein  protein  

„„ Idiopathic polyneuropathyIdiopathic polyneuropathy ”” ::
66--10x gyakoribb M10x gyakoribb M --protein, mint a normprotein, mint a norm áál popull popul áácici óóbanban

MGUSMGUS
legallegal áább 5 %bb 5 %--áában polyneuropathiaban polyneuropathia

PolyklonPolyklon áálislis immunglobulin vimmunglobulin v áálasz:lasz:
nem gyakoribb anem gyakoribb a polyneuropathiapolyneuropathia

MGUS + MGUS + polyneuropathiapolyneuropathia
IgGIgG, , IgMIgM, , IgA IgA M proteinM protein

polyneuropathiapolyneuropathia +:+: M protein 50 %M protein 50 % --ban ban IgMIgM
polyneuropathiapolyneuropathia --:: M protein  75 %M protein  75 % --ban IgGban IgG



MGUSMGUS

50 50 éév felett:v felett: 1 %1 %
70 70 éév felett:v felett: 3 %3 %

Mayo ClinicMayo Clinic ::

241 MGUS241 MGUS, , áátlag tlag 22 22 ééves kves k öövetvetééss::
22 %22 %--banban hematolhematol óógiaigiai malignitmalignit ááss
áátlagban 10 tlagban 10 éév mv m úúlvalva
nnééhháány betegnny betegn éél tl t ööbb mint 20 bb mint 20 éév mv m úúlvalva



IgMIgM MGUS MGUS éés s demyelinizdemyeliniz áállóó polyneuropathiapolyneuropathia

CIDP CIDP paraprotein paraprotein nnéélklküüll = = CIDPCIDP--II
CIDP + MGUS CIDP + MGUS IgMIgM = = CIDPCIDP--MM

proximproxim áális lis éés s disztdiszt áális lis gyengesgyenges éégg
nincs knincs k üüllöönbsnbs éég a terg a ter áápipiáás vs váálaszbanlaszban

DADS DADS paraprotein paraprotein nnéélklküüll = = DADSDADS--II
DADS + MGUSDADS + MGUS IgMIgM = = DADSDADS--MM

disztdiszt áálislis gyengesgyenges éég, vagy csak szenzoros deficitg, vagy csak szenzoros deficit
DADSDADS--I terI ter áápipiáára a CIDPra a CIDP--hez hez hasonlhasonl óóan reagan reag ááll
DADSDADS--M rossz terM rossz ter áápipiáás vs váálaszlasz



MyelomaMyeloma multiplex (MM)multiplex (MM)
leggyakrabban kompresszileggyakrabban kompresszi óós s neuropathianeuropathia
5 % 5 % polyneuropathiapolyneuropathia (t(tüünetmentes: 40%!)netmentes: 40%!)

enyhe, enyhe, disztdiszt áálislis , szimmetrikus, , szimmetrikus, axonaxon áálislis , , szenzomotorosszenzomotoros
szekunder szekunder amyloidosistamyloidosist keresni keresni polyneuropathiapolyneuropathia esetesetéén!n!

Osteoscleroticus myelomaOsteoscleroticus myeloma ((IgGIgG, POEMS), POEMS)
polyneuropathiapolyneuropathia a betegek fela betegek fel éébenben

CIDPCIDP--re emlre eml éékeztet keztet 
demyelinizdemyeliniz áácicióóss, , likvorfehlikvorfeh éérjerje emelkedettemelkedett

de szegde szeg éényesen reagnyesen reag ááll
WaldenstrWaldenstr ööm makroglobulinemiam makroglobulinemia ((IgMIgM))

manifeszt polyneuropathiamanifeszt polyneuropathia a betegek harmada betegek harmad áábanban
MGUSMGUS--ttóó ll differencidifferenci áálni: lni: 

MGUS 71 %MGUS 71 %--a a demyelinizdemyeliniz áácicióóss, WM , WM axonaxon áálislis vagy kevertvagy kevert
ha ha IgMIgM + + demyelinizdemyeliniz áállóó (+ (+ antianti --MAG), valMAG), val óószszíínnőőtlen a WMtlen a WM

EgyEgyééb b limfoproliferatlimfoproliferat íívv ((limflimf óómama, leuk, leuk éémia)mia)
infiltrinfiltr áácicióó >> disztdiszt áális axonlis axon áálislis >> CIDPCIDP--szerszerőő

PrimerPrimer amyloidosisamyloidosis
axonaxon áálislis , d, dööntntııen szenzoros szimmetrikus a betegek harmaden szenzoros szimmetrikus a betegek harmad áábanban
ffáájdalmasjdalmas dysesthesidysesthesi áákk
autonauton óómm neuropathianeuropathia
ffáájdalmasjdalmas polyneuropathiapolyneuropathia + auton+ auton óóm tm t üünet +net + carpaliscarpalis alagalagúútt



VasculitisekVasculitisek

PatomechanizmusPatomechanizmus ::

1. 1. Immunkomplex Immunkomplex leraklerak óóddááss
hiperszenzithiperszenzit íív vasculitisekv vasculitisek , HBV, HBV--PAN, kollagPAN, kollag één betegsn betegs éégg

2.2. EllenanyagEllenanyag --medimedi ááltlt
Kawasaki betegsKawasaki betegs éégg
ANCA? ANCA? 

3. Sejt3. Sejt --medimedi ááltlt
granulomatgranulomat óózuszus (CD8+ T sejt (CD8+ T sejt éés s makrofmakrof áágg))

Ischaemia Ischaemia indukinduk áált lt axon axon degenerdegener áácici óó



Vasculitisek Vasculitisek 1.1.

A. Direkt infekciA. Direkt infekci óóvalval kapcsolatoskapcsolatos
BakteriBakteri áális (szifilisz, tbc, lis (szifilisz, tbc, LymeLyme ))
GombGomb áás (s (cryptococcuscryptococcus , , aspergillosisaspergillosis ))
VirVir áális lis (HZV, CMV, HIV)(HZV, CMV, HIV)
RickettsiaRickettsia

B. B. ImmunmediImmunmedi ááltlt
1. Sziszt1. Sziszt éémmáás s nekrotiznekrotiz áállóó ((kiserekkiserek , kiv, kiv ééve PAN)ve PAN)

PANPAN
HBV + PANHBV + PAN
ANCAANCA--asszociasszoci ááltlt

WegenerWegener
ChurgChurg --StraussStrauss
Mikroszkopikus Mikroszkopikus polyangiitispolyangiitis

KollagKollag éénbetegsnbetegs ééggel ggel ttáársulrsul óó szekunderszekunder
Rheumatoid arthritis Rheumatoid arthritis (25%)(25%)
SLE (10SLE (10--15%)15%)
SjSjöögren gren (20%)(20%)

80 %80 %
polyneuropathiapolyneuropathia

2020--40 %40 %
80 %80 %
15 %15 %

66--21 %21 %



Vasculitisek Vasculitisek 2. 2. 

2. 2. HiperszenzitHiperszenzit íív vasculitisekv vasculitisek ((kiserekkiserek , , immunkompleximmunkomplex ) ) 
PrimerPrimer

HenochHenoch --SchSchöönleinnlein
Cutan leukocytoclasticus angiitisCutan leukocytoclasticus angiitis

SzekunderSzekunder
infekciinfekci óóval kapcsolatosval kapcsolatos
malignitmalignit áássalssal kapcsolatos (gyorsult kapcsolatos (gyorsult WeWe, , likvor likvor fehfehéérje)rje)

50 % SCCL, 50 % SCCL, limflimf óómama
gygyóógyszerindukgyszerinduk áált (kokain, lt (kokain, amfetaminamfetamin ))
kollagenbetegskollagenbetegs éégggel gel kapcsoltkapcsolt
esszenciesszenci áális kevert (II lis kevert (II éés III) s III) cryoglobulinemicryoglobulinemi áávalval kapcsoltkapcsolt

I: I: monoklonmonoklon áális IgMlis IgM , , 
II: II: monoklonmonoklon áális IgMlis IgM éés s polyklonpolyklon áális IgG lis IgG keverkever éékk
III: III: polyklonpolyklon áális IgM lis IgM éés s IgG IgG keverkever éékk
polyneuropathiapolyneuropathia : 50 %: 50 %
ffáájdalmas, jdalmas, disztdiszt áálislis , , szenzomotorosszenzomotoros , n, nééha ha overlappingoverlapping
80 %: HCV, interferon80 %: HCV, interferon --αααααααα a a neuropathineuropathi áát t is kezeli!is kezeli!



Vasculitisek Vasculitisek 3. 3. 

3. 3. ÓÓriri áássejtes ssejtes arteritis arteritis (k(köözzéépp-- éés s nagyereknagyerek ))
Arteritis temporalisArteritis temporalis

neuropathia neuropathia 10 %10 %
mononeuritis mononeuritis multiplexmultiplex
polyneuropathiapolyneuropathia

Takayasu arteritisTakayasu arteritis
nem jnem j áár r neuropathineuropathi áávalval

4. Lokaliz4. Lokaliz áált lt vasculitisvasculitis
PNS PNS vasculitisvasculitis

25 %, PAN ut25 %, PAN ut áán a 2. leggyakoribbn a 2. leggyakoribb
CNS CNS vasculitisvasculitis
egyegyééb szervi b szervi vasculitisvasculitis



HIVHIV
rendszerint PNS rendszerint PNS vasculitisvasculitis
szimmetrikus, szenzoros szimmetrikus, szenzoros polyneuropathiapolyneuropathia
ha ha mononeuropathiamononeuropathia : CMV, VZV, : CMV, VZV, limflimf óómama, , ToxoplasmaToxoplasma

SzisztSziszt éémmáás s nekrotiznekrotiz áállóó vasculitisvasculitis ((GroupGroup 1)1)
PANPAN: a : a vasculitises neuropathiavasculitises neuropathia leggyakoribb oka (50leggyakoribb oka (50 --80 %80 %--áábanban))
MikroszkMikroszk óópikus polyangiitispikus polyangiitis : 25: 25--40 %40 %--áában polyneuropathiaban polyneuropathia
ChurgeChurge --StraussStrauss szindrszindr óóma: ma: neuropathianeuropathia 5050--80 %80 %--banban
WegenerWegener granulomatosisgranulomatosis : : neuropathianeuropathia csak 15 %csak 15 % --banban

agyidegtagyidegt üünetnet 10 %10 %--banban, de nem , de nem vasculitisvasculitis , , granulomagranuloma

KollagKollag één n vaszkulvaszkul áárisris betegsbetegs éégekkel asszocigekkel asszoci áált:lt:
RARA: : bbıırlrléézizióókk éés szenzoros s szenzoros polyneuropathiapolyneuropathia , ha motoros rossz progn, ha motoros rossz progn óóziszis
SLESLE: : disztdiszt áálislis , szimmetrikus (20, szimmetrikus (20 --21 %); 21 %); mononeuropathiamononeuropathia m. ritka!m. ritka!
SjSjöögrengren szindrszindr óómama

VasculitisVasculitis éés s neuropathianeuropathia



VasculitisVasculitis éés s neuropathianeuropathia

HyperszenzitHyperszenzit íív vasculitisv vasculitis ((GroupGroup 2)2)

ParaneoplaziParaneoplazi ááss: : a betegek fela betegek fel éében SCC, ben SCC, limflimf óómama
likvorlikvor protein emelkedett lehetprotein emelkedett lehet

Kevert Kevert cryoglobulinaemiacryoglobulinaemia : : a betegek fela betegek fel éében ben polyneuropathiapolyneuropathia
ffáájdalmas, jdalmas, disztdiszt áálislis , szimmetrikus, , szimmetrikus, szenzomotorosszenzomotoros
mononeuritismononeuritis multiplex ritkmultiplex ritk áábbbb
n. n. suralis biopsziasuralis biopszia
HCV!HCV!

ÓÓriri áássejtes ssejtes arteritisarteritis ((GroupGroup 3)3)
TakayasuTakayasu : nem j: nem j áár r polyneuropathipolyneuropathi áávalval
TemporTempor áális arteritislis arteritis : 12 %: 12 %--banban PNS PNS éérintettsrintetts éég: g: 

fele fele mononeuropathiamononeuropathia m., fele generalizm., fele generaliz áált lt polyneuropathiapolyneuropathia

IzolIzoláált periflt perif éériri áás idegrendszeri s idegrendszeri vasculitisvasculitis ((GroupGroup 4)4)
a nona non --szisztsziszt éémmáás s vasculitises neuropathivasculitises neuropathi áákk egynegyedeegynegyede
prognprogn óózisa jobb, mint a szisztzisa jobb, mint a sziszt éémmáásséé, de a , de a patholpathol óógiagia ugyanazugyanaz



Vasculitis Vasculitis éés s neuropathianeuropathia : : differencidifferenci áális diagnlis diagn óóziszis

1.1. Mononeuropathia Mononeuropathia multiplexmultiplex
2.2. DisztDiszt áálislis , szimmetrikus , szimmetrikus polyneuropathiapolyneuropathia

akut: GBS, CIDPakut: GBS, CIDP
szubakut szubakut éés krs kr óónikus: nikus: herediter herediter éés szerzett egys szerzett egy éébb

vasculitisrevasculitisre utal:utal:
szisztsziszt éémmáás ts t üünetek netek éés labors labor
aszimmetrikus kezdetaszimmetrikus kezdet
kifejezett aszimmetria klinikailag kifejezett aszimmetria klinikailag éés EMGs EMG--velvel
gyors progresszigyors progresszi óó

diabetesdiabetes ::
lumbosacralis radiculoplexopathialumbosacralis radiculoplexopathia

nem ideg nem ideg dermatomdermatom áákk
perivascularis perivascularis gyulladgyullad áás: s: vasculitisvasculitis ??
ha ha nekrotiznekrotiz áállóó, biztosan nem DM okozza, biztosan nem DM okozza


