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paraneoplazias idegrendszeri
szindromak

Az dsszes tumor ~0.5-1%-aban alakul ki

Primer tu: kisejtes tudoé c., mamma-, ovarium c., Hodgkin
kor, béldaganat, seminoma, paraprotieinaemiak
(plasmocytoma IgG kappa, lambda — neuropatiak)

Mechanizmus: a tumor nem terjed az idegrendszerre ,
hanem olyan antigént expresszal ami az
idegrendszerben pl. Purkinje sejtekben (fiziolbgiasan)
expresszalodik (pl. anti-Yo) - keresztreakcio —
molekularis mimikri

A tumor elleni immunvédekezes jele: szabad-e
Immun(szupresszidval) kezelni(?) — valdszinlleg
szabad...




paraneoplazias jelenségek

Cerebellaris degeneracio
Agytorzsi encephalitis (opsoclonus-myoclonus)
Limbicus encephalitis

Lambert-Eaton szindroma

Segmental rigidity and spinal myoclonus (bal lab
rigiditas, majd bal quadriceps myoclonus, 6 héttel
késoébb derdlt ki atid 0 cc)

Stiff-man (person) syndrome in a woman with
breast cancer (Hodgkin-kor mellett gyakoribb(?)

Isaac szindroma (neuromyotonia)



paraneoplazias jelenségek

Opsoclonus, myoclonus, ataxia , and
encephalopathy in adults with cancer: a
distinct paraneoplastic syndrome.

Vasculitis as a paraneoplastic syndrome.
Report of 11 cases and review of the literature.

Orbital myositis as a paraneoplastic syndrome

Visual paraneoplastic  syndrome
(immunoglobulins that react with retinal ganglion cells
and SCCL)

Antiphospholipid antibody syndrome
(ovarium cc)




Paraneoplastic encephalomyelitis: clinical and
pathological correlation Brain, Vol. 124, No. 6, 1138-1148,

Pathological target Clinical syndrome

e Hippocampus e Limbic encephalitis

e Brainstem Brainstem encephalitis

e Cerebellum Cerebellar syndrome

e Spinal cord Motor neuronopathy

* Dorsal root ganglia Sensory neuronopathy

e Myenteric plexus Intestinal pseudo-obstruction

Combination of the above ‘ Encephalomyelitis



paraneoplazias limbicus encephalitis

(sajat eset, 1980-as evek)

48 eves orvosnd

Albanidban nyaral: h6emelkedes, zavart, nyugtalan
Hazajon. Liquor: ~2-300 sejt, limfocitak, enyhe ofe
emelkedés — steroid- ,meggyogyul”

Néhany honappal késébb komplex-parcialis, szekunder

generalizalodd rohamok, Korsakoff szindroma, liquorban
OGP, koponya MRI: negativ

Egy évvel kesbbb: atmeneti ,allergias bdrjelenseg” —
mammographia negativ

Ujabb egy év mulva: mamma cc. axillraris metatasisok



Paraneoplazias cerebellaris degeneracio
(sajat eset)

o 44 éves orvosfeleseg: néhany hénap alatt
progredialo cerebellaris ataxia miatti kivizsgalas

——> mammacc. ——» mutét, citosztatikumok
— > ,CcC. teljes gyogyulasa”
szteroid, aferezis kezelések ellenéere
a cerebellaris ataxia tovabb progredial —>
Jelenleg (8 évvel a cc. matét utan)
az ataxia sulyossaga miatt kerekesszékbe
kényszerilten él



Paraneoplazias cerebellaris degeneracio

A clinical analysis of 55 anti-Yo antibody-positive patients
Neurology, Vol 42, Issue 10 1931-1937

Minden beteg né volt
52 esetben derilt fény malignitasra

Egy esetben volt tidd cc, a tobbi mamma cc, 3 esetben nem
talaltak tumort a kozlées idejekor

34 esetben (52-bdl) a neuroldgiai tiinetek megelbztek a tumor
felfedezesét

37 beteg esetében a cerebellaris tiinetegylttes olyan sulyos
volt, hogy segitség nelkull jarasképtelenek, sét tlésképtelenek
voltak,

A neuroldgiai tinet-egytttes altalaban nem reagalt kezelésre
A rakot sokszor sikeresen meggyogyitottak...



Paraneoplazias encephalomyelitis
(Dr. Anselmi Viktdria betege)

48 éves no

Faradékonysag, fogyas, gyengeseég:
myasthenia? T—)> nem

5 nap megfigyeles: dg: conversios zavar (?), a
pszichiatriai athelyezés tervezett napjan ——)

Jobbra nisztagmus, egy nap mulva disszocialt
horizonto-rotatoros nisztagmus, egy nap mulva
szédules, 3 nap mulva bo. periferias facialis
paresis, Liquor: 6fe 109 mg%, OGP definitiv



Paraneoplazias encephalomyelitis

 MRI: kortikalis l1€zio a bal parietalis
lebenyben ,ischaemia ill. gyulladas

lehetésége egyarant felmerdl .. ,A beteg
tovabbi sorsardl értesitest kernek ...”

e Nagydodzisu elhtzodo szteroid, acyclovir,
széles spektrumu antibiotikum kezelés
mellett neuroldgiai tlineti progresszid

* Mellkas CT negativ




Paraneoplazias encephalomyelitis

o Allapota romlik (centralis) [égzés-bénulas, tobb
mint hat hét gépi lelegeztetés

o KOzben megjbn az anti-Hu pozitivitas,

* Boncolas: ujjbegyni tudo cc,

o Agy: kéreg es velb-allomanyi strukturakban,
kapillarisok korul lymphocytas beszirédeés,
kéregben neuronophagia, jelentdés microglia
sejtszaporulat, Herpes 1, 2 ellenanyag negativ



Paraneoplazias encephalomyelitis:
ovarium cc.—>légzesbénulas

Jfelmertl a paraneoplazias encehalitis
lehetdsége, de limbicus lokalizacio helyett
az encephalitises folyamat diffuznak
bizonyult agytorzsi tulsullyal” — lymphocyta
infiltraciok lathatok a pedunculustdl a
nyultveld legalsé szegmentumaig, .. A
cerebelluban is ... a vagus mag szinte
teljesen elpusztult ...




Sensomotoros neuropathia+cerebellaris tinetek
(Dr. Gaspar Melinda betege)

62 éves no

Két honapja labfej-kezfe] zsibbadas, majd
fajdalmas-égo6 paraesthesia,
jarasbizonytalansag

Statusaban polyneuropathia (EMG axonalis),
cerebellaris tlnetek

Liquor: ofe 1.7 g/l, OGP definitiv, cytologia: tu
sejt nincs

Mellkasi-hasi CT neg, cervicothoracalis MR:neg,
ndégyogyaszat neg, laborok neg

Anti-Hu poazitiv...: (PET: tid6ében tumor)



Anti-Hu-associated paraneoplastic
encephalomyelitis: analysis of 200 patients

Brain, Vol. 124, No. 6, 1138-1148,
75%-a ferfi
54%-ban sensoros (sensorimotor) neuropathia (kifejezett
motoros gyengeseg csak 4%-ban)
10%-ban cerebellaris ataxia
9%-ban limbicus encephalitis
11%-ban multifocal involvement
83%-ban a tumor kissejtes tuddrak

71%-ban a tumor felfedezését megeldzte a
paraneoplazias szindroma

Nem talaltak tumort 33 betegben in vivo
4 esetben post mortem sem!



paraneoplazias ,chorea minor”(?)
Dr. Anselmo Viktoria betege)

58 éves nd

Egy hete balra htizo szédiles, utobbl
honapokban jelentds fogyas

Status: jelzett nystagmus, choreiform
hyperkinesisek

Koponya CT (akut) neqg,

Hasi CT: majban tobbsz06ros és bo
mellékveseben koéros terimék

Liquor, serum: anti Ri pozitivitas



Lambert-Eaton Myasthenia
Syndroma (LEMS)- klinikum

60%-ban kissejtes tidbérakkal tarsul a LEMS,
a tudorak felfedezesét évekkel megeldzheti!

Kissejtes tudorakban a LEMS el6fordulasa
3%(?) (Small cell lung carcinoma was
diagnosed in 1593 patients, 7 (0.44 %) of whom
developed LEMS).

LEMS nemcsak paraneoplazias jelenség,

Ca-csatorna elleni ellenanyag 90%-ban
Kimutathato

Napi gyakorlatban diff dg: EMG




Prevalence of Lambert-Eaton
Myasthenia Syndroma (LEMS) is low

e of 1.7 million inhabitant 202 myasthenia
10 LEMS 7 with scLc) 3

Neurol. 2003:250:698-701.

* Deéel-pesti Kh-ban évente 160-180 esetben
volt kiirasi dg a myasthenia gravis (10 év
alatt 3 Lambert-Eaton syndromat talaltunk)




Lambert-Eaton Myasthenia Syndroma (LEMS)

(Dr. Rézsa Csilla betege)

62 eves ffi

Néhany hét alatt kialakulo jaraszavar,
labgyengeseq, rakérdezve szajszarazsag,
Impotencia

Statusaban alsovégtagti proximalis
tulsulyd gyengeség (jarokerettel jar),
areflexia

EMG: el6szor kevert kep (Kis G), majd kb.
egy honap mulva LEMS



Lambert-Eaton Myasthenia Syndroma
(LEMS)

(Dr. Rézsa Csilla betege)

 Plasmaferezisek, majd masnaponta 64 mg.
Medrol E=——> dnalldan jaroképessé valik

o Extenziv tumor-kutatas (PET nem volt), tumor
markerek, paraneoplazias markerek negativak

 Egy ev mulva a nagyvaradi beteg visszajon,
mert romlik az izomereje: mellkas CT: tudo
tumor, szovettan: kissejtes ttdoérak ....




Osszefoglalas

Gyakori betegsegek gyakoriak, a
paraneoplazias idegrendszeri karosodasok meg

ritkak ..., DE

Ha olyan idegrendszeri tunetegydttest latunk
ami nem illeszthet 6 be semmilyen ismert
neurologiai entitasba paraneoplazias
szindroma lehet 6ségét fel kell vetni!

A tét a hattét-tumor . korai” felfedezése

A paraneoplazias mechanismusu
idegrendszeri tinetek 2-(5) - széerum
paraproteinaemiak esetében 20(?) - evvelis
megel 6zhetik malignoma manifesztaldodasat




PARANEOPLASTIC SYNDROMES AFFECTING

THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM

Annual Review of Medicine |.48: 157-166

. Some disorders, such as the Lambert-Eaton
myasthenic syndrome, are effectively treated by
removal of autoantibodies ....

In other disorders, such as paraneoplastic
cerebellar degeneration or paraneoplastic
sensory neuronopathy, neither removal of the
autoantibody nor treatment of the cancer is
effective” —



