
Szinopszis Szinopszis éés diszkusszis diszkusszi óó
NeuropathiNeuropathi áákk::

IllIll éés Zsolts Zsolt



2. centrum diagn2. centrum diagn óózis: zis: 
42 % 42 % herediterherediter
21 % gyullad21 % gyullad áásos (sos ( biopsziabiopszia ))
13 % egy13 % egy éébb

24 % nem tal24 % nem tal áál l etioletiol óógigi áátt

1. centrum diagn1. centrum diagn óózis:zis:
idiopathiidiopathi ááss





NeuropathiaNeuropathia ??
AnamnAnamn éézis zis éés fiziks fizik áális vizsglis vizsg áálatlat

HerediterHerediter ??
AnamnAnamn éézis + fizikzis + fizik áális vizsglis vizsg áálat + ENG)lat + ENG)

Akut vagy krAkut vagy kr óónikus nikus 
(vagy(vagy relapszrelapsz áállóó)?)?

AnamnAnamn ééziszis

GBS?GBS?
akutakut

krkr óónikusnikus

TemporTempor áális lis diszperzidiszperzi óó
VezetVezetééses (ses (axonaxon ) blokk) blokk

agyidegtagyidegt üünetnet



domindomin áánsns

CMT 1 ACMT 1 A--DD CMT XCMT X

CMT 2 ACMT 2 A--EE

PMPPMP--2222
6060--90 % 90 % duplikduplik áácici óó

((pontmutpontmut áácici óó))

CMT 1ACMT 1A
P0P0

pontmutpontmut áácici óó

CMT 1BCMT 1B

NCVNCV cscsöökkentkkent
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

NCVNCV intermedierintermedier
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

NCVNCV normnorm áálislis
amplitamplit úúddóó cscsöökkentkkent

XX--hez hez kkööttöötttt

DSD (HMSN III)DSD (HMSN III): AD, AR, : AD, AR, demyelinizdemyeliniz áállóó, , axonaxon áális lis ((PMPPMP--22, P0, EGR22, P0, EGR--22))

recesszrecessz íívv

CsecsemCsecsem ıı--gyerekgyerek

CMT 4 ACMT 4 A--FF

NCVNCV cscsöökkentkkent
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

PMPPMP--2222
deldeléécici óó

HNPPHNPP



domindomin áánsns

CMT 1 ACMT 1 A--DD CMT XCMT X

CMT 2 ACMT 2 A--EE

PMPPMP--2222
6060--90 % 90 % duplikduplik áácici óó

((pontmutpontmut áácici óó))

CMT 1ACMT 1A
P0P0

pontmutpontmut áácici óó

CMT 1BCMT 1B

NCVNCV cscsöökkentkkent
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

NCVNCV intermedierintermedier
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

NCVNCV normnorm áálislis
amplitamplit úúddóó cscsöökkentkkent

XX--hez hez kkööttöötttt

Connexin Connexin 3232

DSD (HMSN III)DSD (HMSN III): AD, AR, : AD, AR, demyelinizdemyeliniz áállóó, , axonaxon áális lis ((PMPPMP--22, P0, EGR22, P0, EGR--22))
Herediter amyoidosisHerediter amyoidosis : : TTRTTR mutmut áácici óó

CMT 2ECMT 2E
NFNF--LL

recesszrecessz íívv

CsecsemCsecsem ıı--gyerekgyerek

CMT 4CMT 4

CMT 4 ACMT 4 A--FF

NCVNCV cscsöökkentkkent
amplitamplit úúddóó normnorm áálislis

PMPPMP--2222
deldeléécici óóHNPPHNPP

GDAPGDAP
EGR2EGR2
PRXPRX
MTMR2MTMR2
PMPPMP--2222

pontmutpontmut áácici óó

EGR2EGR2
missensemissense CMT 1DCMT 1D



GuillainGuillain --BarrBarr éé szindrszindr óómama

Akut Akut 
gyulladgyullad áásos sos 
demyelinisatidemyelinisati óóss
polyneuropathiapolyneuropathia
((AIDPAIDP))

AxonAxon lléézizióó Miller Miller FisherFisher
szindrszindr óómama

AIDP szekunder AIDP szekunder 
degenerdegener áácici óóvalval

Akut motoros Akut motoros 
axonaxon áálislis
neuropathianeuropathia
((AMANAMAN ))

Akut motoros Akut motoros 
sensorossensoros neuropathianeuropathia
((AMSANAMSAN ))
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MMNMMNCIDPCIDP MADSAMMADSAMDADSDADS

SzimmetrikusSzimmetrikus AszimmetrikusAszimmetrikus

motorosmotoros szenzorosszenzoros

IgM 
paraprotein
(anti-MAG)

Likvor 
fehérje:

Likvor 
fehérje:

Likvor 
fehérje:

szteroidszteroid szszüüksks éégtelengtelen IVIGIVIG szteroid, IVIGszteroid, IVIG
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AnamnAnamn éézis, fizikzis, fizik áális vizsglis vizsg áálat: lat: neuropathianeuropathia

MononeuropathiaMononeuropathia multiplexmultiplex PolyneuropathiaPolyneuropathia

DemyelinisatiDemyelinisati óós s 
fokfok áális kondukcilis kondukci óóss

blokkalblokkal

DemyelinisatiDemyelinisati óóss

n. n. suralis suralis 
biopsziabiopszia ??

SzubakutSzubakut
(h(hóónapok)napok)

KrKróónikus nikus 
((éévek)vek)

Nem Nem 
egyenletes         egyenletes         

lasslass úú, , 
kondukcikondukci óóss

blokkblokk

HerediterHerediter
anamnanamn éézis, zis, 

genetikai vizsggenetikai vizsg áálatlat

Ha Ha 
akut: akut: 
GBSGBS

Ha krHa kr óónikus nikus 
v. v. szubakutszubakut

CIDPCIDP

ENG, EMG ENG, EMG 1/31/3

AxonAxon áálislis AxonAxon áálislis

Egyenletes Egyenletes 
lasslass úú, , 

krkr óónikus nikus 
((DADSDADS))

Teszt: Teszt: 
ParaproteinParaprotein

(MGUS)(MGUS)

negatnegat íívv

DisztDiszt áálislis , , 
szimmetrikus:szimmetrikus:

toxinok toxinok 
(alkohol),(alkohol),

szisztsziszt éémmááss
betegsbetegs éég g 

((metabolikusmetabolikus , , 
endokrin), endokrin), 

intoxikintoxik áácicióó

CIDP CIDP 
multifokmultifok áálislis

forma?forma?

Teszt: Teszt: 
paraproteinparaprotein
LymeLyme kkóór r 

cryoglobulincryoglobulin
HCV, HIVHCV, HIV

VasculitisVasculitis ::
PAN, CSS, RA, PAN, CSS, RA, 

SjSjöögrengren

vagy vagy mmáás s 
multifokmultifok áálislis
folyamat: folyamat: 

((amyotrophia amyotrophia 
diabeticadiabetica ),),

sarcoidosissarcoidosis , , 
limflimf óómama, , 

amyloidosisamyloidosis , , 
malignitmalignit ááss
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ProgresszProgressz íív vagy v vagy relapszusokrelapszusok
ProximalisProximalis //distalisdistalis paresisparesis

CsCsöökkent vagy hikkent vagy hi áányznyzóó mméélyreflexeklyreflexek

2 h2 hóónapnnapn áál rl r öövidebbvidebb ideje ideje 
progrediprogredi ááll

2 h2 hóónapnnapn áál hosszabbl hosszabb ideje ideje 
progrediprogredi ááll

ENGENG: : demyelinisatiodemyelinisatio
(1(1--2. h2. hééten negatten negat íív lehet)v lehet)

LikvorLikvor : sejt/feh: sejt/feh éérjerje
disszocidisszoci áácicióó

(1. h(1. hééten negatten negat íív lehet)v lehet)

GuillainGuillain --BarrBarr éé szindrszindr óómama
((AIDPAIDP))

KezelKezeléés (PE, IVIG)s (PE, IVIG)

MMáás csals csal áádtagban isdtagban is

HMSNHMSN??

ENGENG LikvorLikvor

Nem jellemzNem jellemz ıı
DemyelinisatioDemyelinisatio ,,

Temporalis Temporalis 
diszperzidiszperzi óó,,

FehFehéérjerje
emelkedemelked éés,s,
Nincs mNincs m ááss
betegsbetegs éégg

CIDPCIDP
KezelKezelééss

(szteroid, IVIG)(szteroid, IVIG)

SuralisSuralis biopsziabiopszia

DemyelinisatioDemyelinisatio ,,
Nincs mNincs m ááss
betegsbetegs éégg

CsCsééppáányny --IllIll éés, 2005s, 2005



Enyhe Enyhe éés ks k öözepeszepes fokfok úú
kkáárosodrosod áás, s, 
nincs nincs kontraindikkontraindik áácici óó
szteroidra, szteroidra, 
nem tisztnem tiszt áán motorosn motoros CIDP CIDP 
formaforma

Igen enyheIgen enyhe kkáárosodrosod ááss KKöözepes zepes éés ss s úúlyoslyos fokfok úú
kkáárosodrosod áás s vagyvagy kontraindikkontraindik áácici óó
szteroidszteroid kezelkezel éésresre vagy vagy tiszttiszt áán n 

motorosmotoros CIDP formaCIDP forma

IVIGIVIG, 2g/kg, 2g/kg
22--5 napra elosztva5 napra elosztva

IsmIsméétltl éés IVIGs IVIG, 2 g/kg , 2 g/kg 
22--5 napra elosztva5 napra elosztva

VVáárakozrakoz áás s éés s 
monitormonitor

KontraindikKontraindik áácici óó
szteroidra?szteroidra? RemissziRemisszi óó

MetilprednizolonMetilprednizolon 60 mg/nap 460 mg/nap 4 --8 8 
hhéétig tig éés css cs öökkentkkent éés 52s 52--104 h104 hééten ten áát, t, 
immunszuppressziimmunszuppresszi óó megfontolmegfontol áásasa

IsmIsméétltl éés IVIGs IVIG, funkcion, funkcion áális lis 
status fenntartstatus fenntart áása a legkisebb sa a legkisebb 

ddóózissal zissal éés leghosszabb s leghosszabb 
intervallumban advaintervallumban adva

0,4 g/kg egyszer 20,4 g/kg egyszer 2 --4 hetente4 hetente

Ha nem reagHa nem reag áál a kezdl a kezdıı kezelkezel éésre vagy ssre vagy s úúlyos a melllyos a mell éékhatkhat áás, vs, vááltani kell IVIGltani kell IVIG --re vagy re vagy 
szteroidra; ha nem reagszteroidra; ha nem reag áál IVIGl IVIG--re vagy szteroidra, vre vagy szteroidra, v ááltani kell ltani kell plazmaferezisreplazmaferezisre ; ; 
immunszuppressziimmunszuppresszi óó hozzhozz ááadadáássáának fontolnak fontol áásasa

ssúúlyosbodiklyosbodik javuljavul

IgenIgen
NemNem

VVáárakozrakoz áás s éés monitors monitor
Nincs kezelNincs kezel ééss
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FIGYELEMFIGYELEM

CMT X CMT X éés HNPPs HNPP
aszimmetrikus lehet: CIDP aszimmetrikus lehet: CIDP diffdiff dgdg

HNPP:HNPP:
ttüünetmentes netmentes -- tranziens tranziens entrapmententrapment -- krkr . . szenzomotorosszenzomotoros

Minden CIDP esetben immun Minden CIDP esetben immun elektroforezis elektroforezis kell (kell ( paraproteinparaprotein ))

Minden CIDP esetben (Minden CIDP esetben ( axonaxon áálislis ) gondolni kell ) gondolni kell paraneoplparaneopl ááziziáára ra isis

A A paraproteinnel paraproteinnel ttáársulrsul óó lehet lehet axonaxon áális lis éés s demyelinizdemyeliniz áácici óóss

AgyidegtAgyidegt üünetnet : a : a neuropathineuropathi áák k mellett MG, mellett MG, myositismyositis , , myopathiamyopathia

DemyelinizDemyeliniz áácici óóss: : temportempor áális lis diszperzidiszperzi óó, , axonaxon áális lis (vezet(vezetééses) blokkses) blokk

Ha gyanHa gyan úú: ki kell z: ki kell z áárni HIV, HCV, HBV, rni HIV, HCV, HBV, LymeLyme (sejt a (sejt a likvorbanlikvorban ))

DoubleDouble --crash crash lehetlehet ıısséége (ge (herediterherediter , CIDP, , CIDP, diabetesdiabetes ))

Diabetes Diabetes nemcsak kesztynemcsak keszty őő--harisnya harisnya polyneuropathipolyneuropathi áát t okozhat...okozhat...



ProximProxim áálislis hangshangs úúllyal indulllyal indul óó neuropathineuropathi áákk
FelsFelsıı vvéégtaggtag hangshangs úúllyal indulllyal indul óó neuropathineuropathi áákk

MotorosMotoros hangshangs úúllyal jllyal j áárróó neuropathineuropathi áákk

SzenzorosSzenzoros hangshangs úúllyal jllyal j áárróó neuropathineuropathi áákk

MononeuropathiaMononeuropathia multiplex okaimultiplex okai

TapinthatTapinthat óóan megnagyobbodott idegekan megnagyobbodott idegek
AgyidegAgyideg éérintettsrintetts ééggel jggel j áárróó neuropathineuropathi áákk

Diabetes neuropathia Diabetes neuropathia klinikai klinikai fenotfenot íípusaipusai

FFáájdalmas jdalmas diabeteses neuropathidiabeteses neuropathi áákk
Lyme neuropathiLyme neuropathi áákk

HIV HIV neuropathineuropathi áákk

AutonomAutonom neuropathineuropathi áákk



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



ProximProxim áális lis hangshangs úúllyal indulllyal indul óó neuropathineuropathi áákk

SzenzorosSzenzoros
porphyriaporphyria

MotorosMotoros
GBSGBS
CIDPCIDP
diabetesdiabetes
idiopathiidiopathi áás s akut akut brachialis neuropathiabrachialis neuropathia



FV hangsFV hangs úúllyal indulllyal indul óó neuropathineuropathi áákk

EntrapmentEntrapment
DiabetesDiabetes
VasculitisVasculitis
GBSGBS
MMNMMN
ÓÓlomlom
PorphyriaPorphyria
SarcoidosisSarcoidosis
LepraLepra
CMT (ritkCMT (ritk áán)n)
FamiliFamili ááris ris amyloid polyneuropathiamyloid polyneuropathi áák k egy regy r éészesze



Gyakran motoros hangsGyakran motoros hangs úúllyal jllyal j áárnakrnak

GBSGBS

DiphteriaDiphteria

DapsonDapson (lepra kezel(lepra kezel éés)s)

PorphyriaPorphyria

MMNMMN



Gyakran szenzoros hangsGyakran szenzoros hangs úúllyal jllyal j áárnakrnak

GyGyóógyszer toxicitgyszer toxicit áás:s:
pyridoxinpyridoxin
doxorubicindoxorubicin
cisplatincisplatin

AutoimmunAutoimmun ::
MFSMFS
AIDPAIDP
CIDPCIDP
DADS (DADS ( IgM paraproteinIgM paraprotein ))
paraneoplaziparaneoplazi áás szubakut s szubakut szenzoros szenzoros neuropathia neuropathia (SSN)(SSN)
SjSjöögren gren szindrszindr óómama

InfektInfekt íívv::
HIVHIV
LymeLyme
diphteriadiphteria

DeficienciaDeficiencia ::
E vitaminE vitamin

HerediterHerediter ::
abetalipoproteinemiaabetalipoproteinemia
SCASCA



Mononeuropathia Mononeuropathia multiplexmultiplex

Trauma vagy kompressziTrauma vagy kompresszi óó

DiabetesDiabetes

VasculitisekVasculitisek (k(kööttııszszööveti veti éés HIV, HCV, HBV is!)s HIV, HCV, HBV is!)

LepraLepra

LymeLyme

SarcoidosisSarcoidosis

Tumor infiltrTumor infiltr áácicióó

Lymphoid granulomatosisLymphoid granulomatosis

HNPPHNPP

DemyelinisatiDemyelinisati óós idiopathis idiopathi ááss éés s paraproteinemias neuropathiak paraproteinemias neuropathiak (ritka)(ritka)



TapinthatTapinthat óóan megnagyobbodott idegekan megnagyobbodott idegek

CMT 1CMT 1

DejerineDejerine --Sottas Sottas szindrszindr óóma (DSS)ma (DSS)

AmyloidosisAmyloidosis

RefsumRefsum betegsbetegs éégg

LepraLepra

AcromegaliaAcromegalia

NeurofibromatosisNeurofibromatosis



Diabetes neuropathia Diabetes neuropathia klinikai klinikai fenotfenot íípusaipusai

Szimmetrikus Szimmetrikus polyneuropathiapolyneuropathia
szenzorosszenzoros
szenzomotorosszenzomotoros

Autonom neuropathiaAutonom neuropathia

FokFok áális neuropathialis neuropathia
aszimmetrikus, motoros, AV aszimmetrikus, motoros, AV 

((diabeteses amyotrophiadiabeteses amyotrophia ))
kompresszikompresszi óós s mononeuropathiamononeuropathia
izolizol áált idegtlt idegt öörzs rzs radiculopathiaradiculopathia
agyideg agyideg neuropathianeuropathia



FFáájdalmas jdalmas diabeteses neuropathidiabeteses neuropathi áákk

III. agyideg III. agyideg neuropathianeuropathia

Akut Akut thoracoabdominalis neuropathiathoracoabdominalis neuropathia

Akut Akut disztdiszt áális lis szenzoros szenzoros neuropathianeuropathia

Akut Akut lumbalis radiculoplexopathialumbalis radiculoplexopathia

KrKr óónikus nikus disztdiszt áális lis kisrostos kisrostos neuropathianeuropathia



Autonom neuropathiAutonom neuropathi áákk

DysautonomiDysautonomi áával val jjáárróó herediter neuropathiherediter neuropathi áákk
HSAN I, II, III (HSAN I, II, III (RileyRiley --Day Day szindrszindr óóma)ma)
FabryFabry --kkóór r 
amyloidosis amyloidosis (I,II, III)(I,II, III)
porphyriaporphyria
HSAN IV, VHSAN IV, V
HMSN I, IIHMSN I, II
MEN 2bMEN 2b

ImmunmediImmunmedi ááltlt
Lepra, AIDS, Lepra, AIDS, Chagas Chagas betegsbetegs éégg
SLE, SS, SLE, SS, SjSjöögrengren , RA, , RA, 
GBS, CIDPGBS, CIDP
ParaneoplasiaParaneoplasia
BotulismusBotulismus

MetabolikusMetabolikus
DiabetesDiabetes , primer , primer amyloidosisamyloidosis
VeseVese-- éés ms m áájbetegsjbetegs éég, B12 g, B12 deficienciadeficiencia

kifejezettkifejezett

Toxin, gyToxin, gy óógyszerekgyszerek
szerves oldszerves old óószerekszerek
acrylamidacrylamid
nehnehéézfzféémekmek
vincristinvincristin
cisplatincisplatin



KKööszszöönjnj üük a rk a r éészvszv éételt!telt!

PPéécs, 2005. november 29.cs, 2005. november 29.


