Neuropathi ak:
Szinopszis es diszkusszi 6

Il és Zsolt




1. centrum diagn o0zis:
idiopathi as

2. centrum diagn o0zis:
42 % herediter
21 % gyullad asos (biopszia )
13 % egyéb

24 % nem tal al etiol ogiat
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Asymmetrical




Neuropathia ?
Anamn ezis és fizik alis vizsg alat

Akut vagy kr onikus

Al A ?
(vagy relapsz al6)? GBS?|
Anamn ézis agyidegt Unet

A

Herediter ?
Anamn ézis + fizik alis vizsg alat + ENG)

Témpor alis diszperzi 6
Vezetéses (axon) blokk




recessz iv

Csecsem 6-gyerék

NCV norm alis

amplit td6 csokkent

NCV csokkent
amplit tddé norm alis

NCV intermedier
amplit tdo norm alis

60-90 % duplik aci6

(pontmut acio)

CMT 2 A-E

delécio pontmut acio

PO

v

NCV csokkent
amplit ddo norm alis

CMT 4 A-F

DSD (HMSN I11): AD, AR, demyeliniz alo, axonalis (PMP-22, PO, EGR-2)




domln ans X-hez kotott recessz iv

Csecsem 6-gyerék

NCV norm alis
amplit td6 csokkent

CMT 2 A-E

v

NCV csokkent NCV intermedier "‘-.“ NCV csokkent
amplit ddo norm alis amplit Gdo norm alis 4 amplit ddo norm alis

CMT 1 A-D CMT X B CMT 4 A-F

P V
o CMT 2E CMT 4
‘ . Connexin 32 NF-L GDAP
60-90 % duplik &ci6 1, pontmub pontmut aci¢ ECGR2
(pontmut &ci6) " PRX

1 EGR2 MTMR2
HNPP deIeC|o missense |[CMT 1D PMP-22

DSD (HMSN I1): AD, AR, demyeliniz alo, axonalis (PMP-22, PO, EGR-2)
Herediter amyoidosis : TTR mutacio




Cseépany-lllés, 2005

Guillain -Barr é szindr dma

Akut Axon |ézio Miller Fisher
gyullad asos szindr ma

demyelinisati 0s
polyneuropathia Akut motoros

(AIDP) axon alis

neuropathia
(AMAN)

AIDP szekunder \
degener acioval

Akut motoros

sensoros neuropathia
(AMSAN)




Csépany-lllés, 2005
Szimmetrikus

Likvor Likvor
fehérje: fehérje:

szteroid szuks égtelen

Aszimmetrikus

Likvor I
fehérje:

IVIG szteroid, IVIG
B SZenzoros




Csépany-lllés, 2005

Anamn ézis, fizik alis vizsg alat: neuropathia

Mononeuropathia multiplex

13

l

Demyelinisati 0s
fok alis kondukci 6s
blokkal

/\

Polyneuropathia

Axon alis

l

'
Vasculitis :

PAN, CSS, RA,
Sjogren

vagy mas
multifok alis

folyamat:
(amyotrophia
diabetica ),

sarcoidosis ,
limfédma,
amyloidosis
malignit as

|

CIDP
multifok alis
forma?

!

|
!

Demyelinisati 0s

!

!

Szubakut
(honapok)

Kronikus
(évek)

Egyenletes
lass U,

|

|

Teszt:
paraprotein
Lyme kor
cryoglobulin
HCV, HIV

4

n. suralis
biopszia ?

Diszt alis,

szimmetrikus:

toxinok
(alkohol),
SYARYAREINES
betegs ég

(metabolikus
endokrin),

intoxik acio

kr dnikus
(DADS)

Nem
egyenletes
lass U,
kondukci 6s

Teszt:
Paraprotein
MGUS)

\ 4

negativ

blokk

Ha
akut;
GBS

\ 4

\ 4

Herediter
anamn ézis,
genetikai vizsg alat

Ha kronikus
V. szubakut
CIDP
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Progressz iv vagy relapszusok
Proximalis /distalis paresis
CsOkkent vagy hi anyzo melyreflexek

/\

2 honapnal rovidebb ideje
progredi al

|

ENG: demyelinisatio
(1-2. héten negat iv lehet)

|

Likvor : sejt/feh érje
disszoci acio
(1. héten negat iv lehet)

|

2 honapnal hosszabb ideje
progredi al

—

Mas csal adtagban is

/

~

ENG Likvor

Guillain -Barr é szindr 6ma
(AIDP)
Kezeles (PE, IVIG)

Temporalis
diszperzi 0,
Fehérje
emelked és,
Nincs m as
betegs ég

HMSN? | | Demyelinisatio |, /\

Nem jellemz 6

A 4

Suralis biopszia

CIDP *
Kezeles
(szteroid, IVIG)

Demyelinisatio
Nincs m as
betegs ég




Eg%/gseoc?ggbzepes fok U lgen enyhe ké&rosod &s Kodzepes és sulyos fok(
_ A karosod as vagy kontraindik &cio
Q'nggfoilé?gtramd'k el l szteroid kezel ésre vagy tiszt an
nem tiszt &n motoros CIDP Varakoz as és monitor motoros CIDP forma
forma Nincs kezel és l
IVIG, 2g/kg
2-5 napra elosztva

stlyosbodik | | javul

Ismeétlés IVIG, 2 g/kg Varakoz &s és
2-5 napra elosztva monitor

: |

Kontraindik acioé Remisszi 6
szteroidra?

l lgen

Ismétlés IVIG, funkcion alis
status fenntart asa a legkisebb
dbzissal és leghosszabb
intervallumban adva
J 0,4 g/kg egyszer 2 -4 hetente

Cseépany-llles, 2005

v v

Metilprednizolon 60 mg/nap 4 -8
héetig és cs tkkent és 52-104 héten at,
iImmunszuppresszi 0 megfontol asa

Ha nem reag al a kezd 6 kezel ésre vagy s ulyos a mell ekhatas, valtani kell IVIG -re vagy
szteroidra; ha nem reag al IVIG-re vagy szteroidra, v altani kell plazmaferezisre ;
Immunszuppresszi 6 hozzaadasanak fontol asa




CMT X és HNPP

aszimmetrikus lehet: CIDP  diff dg
HNPP:

tinetmentes - tranziens entrapment - kr. szenzomotoros
Minden CIDP esetben immun elektroforezis kell (paraprotein )
Minden CIDP esetben ( axonalis) gondolni kell paraneopl aziara is
A paraproteinnel tarsul 0 lehet axonalis és demyeliniz acios

Agyidegt tnet: a neuropathi ak mellett MG, myositis , myopathia

Demyeliniz acios: tempor alis diszperzi 0, axonalis (vezetéses) blokk

Ha gyanu: ki kell z arni HIV, HCV, HBV, Lyme (sejt a likvorban )

Double -crash lehet 6sége (herediter , CIDP, diabetes)

Diabetes nemcsak keszty U-harisnya polyneuropathi at okozhat...




Proxim alis hangs ullyal indul 6 neuropathi ak
Fels6 végtag hangs ullyal indul 6 neuropathi ak

Motoros hangs ullyal j ar6 neuropathi ak
Szenzoros hangs ullyal j aré neuropathi ak
Mononeuropathia multiplex okal
Tapinthat 6an megnagyobbodott idegek

Agyideg erintetts eggel j aro neuropathi ak
Autonom neuropathi ak

Diabetes neuropathia Kklinikai fenot ipusai

Fajdalmas diabeteses neuropathi ak
Lyme neuropathi ak

HIV neuropathi ak




Agyideg érintetts ég

Neuropathia Leggyakrabban

Ritk abban

Diphteria

IX

Sarcoidosis

VI

L, I, 1V, VII

Diabetes

IV, VI, VII

GBS

VI, VI

MES

1, 1V

Sjogren szindr 6ma

V

Polyarteritis nodosa

VII, 1l

VIII

Wegener granulomatosis

VIII

Lyme kor

VII, V

Mind, kiv éve Il

Porphyria

VII, X

1, 1V, V, Xl, XII

Refsum betegs ég

l, VI

Primer amyloidosis

VII, V, Il

VI, XlI

Szifilisz

IV, V, VII, VIl

Arzén meérgezes

V




Proxim alis hangs ullyal indul 6 neuropathi ak

Szenzoros
porphyria

Motoros
GBS
CIDP
diabetes
idiopathi as akut brachialis neuropathia




FV hangs ullyal indul 6 neuropathi ak

Entrapment
Diabetes
Vasculitis
GBS

MMN

Olom
Porphyria
Sarcoidosis
Lepra

CMT (ritk &n)
Famili aris amyloid polyneuropathi ak egy r észe




Gyakran motoros hangs ullyal j arnak

GBS

Diphteria

Dapson (lepra kezel és)
Porphyria

MMN




Gyakran szenzoros hangs Uullyal j arnak

Gyogyszer toxicit as:
pyridoxin
doxorubicin
cisplatin
Autoimmun :
MFS
AIDP
CIDP
DADS (IgM paraprotein )
paraneoplazi as szubakut szenzoros neuropathia (SSN)
Sjogren szindr 6ma
Infekt iv:
HIV
Lyme
diphteria
Deficiencia :
E vitamin
Herediter :
abetalipoproteinemia
SCA




Mononeuropathia multiplex

Trauma vagy kompresszi 6

Diabetes

Vasculitisek (kotészoveti és HIV, HCV, HBV is!)
Lepra

Lyme

Sarcoidosis

Tumor infiltr acié

Lymphoid granulomatosis

HNPP

Demyelinisati 0s idiopathi as es paraproteinemias neuropathiak  (ritka)




Tapinthat 6an megnagyobbodott idegek

CMT 1

Dejerine -Sottas szindr 6ma (DSS)
Amyloidosis

Refsum betegs eg

Lepra

Acromegalia

Neurofiboromatosis




Diabetes neuropathia klinikai fenot ipusai

Szimmetrikus polyneuropathia
Szenzoros
szenzomotoros

Autonom neuropathia

Fokalis neuropathia
aszimmetrikus, motoros, AV
(diabeteses amyotrophia )
kompresszi 0s mononeuropathia
izol alt idegt 6rzs radiculopathia
agyideg neuropathia




Fajdalmas diabeteses neuropathi ak

Ill. agyideg neuropathia

Akut thoracoabdominalis neuropathia
Akut diszt alis szenzoros neuropathia
Akut lumbalis radiculoplexopathia

Kronikus diszt alis kisrostos neuropathia




Autonom neuropathi ak

Dysautonomi aval jard herediter neuropathi ak
HSAN I, Il, lll (Riley-Day szindr 6ma) )
Fabry -kor . kifejezett
amyloidosis (1,11, 1lI)
porphyria
HSAN IV, V
HMSN |, II
MEN 2b

Immunmedi alt Toxin, gy 6gyszerek
Lepra, AIDS, Chagas betegs ég szerves old 0szerek
SLE, SS, Sjogren, RA, acrylamid
GBS, CIDP nehézfemek
Paraneoplasia vi_ncris_tin
Botulismus cisplatin

Metabolikus
Diabetes , primer amyloidosis
Vese- és majbetegs ég, B12 deficiencia




KOszonjuk a reszvetelt!

Pécs, 2005. november 29.




