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Szisztemas autoimmun betegseg kialakulasa

genetikai adottsag

el fazis: immunologiai eltérések

nem differencialt kollagenozis

klinikai + laboratériumi




Szisztémas autoimmun korképek = kot ~ szdveti betegsegek

SLE
Sjogren szindroma
Polymyositis/Dermatomyositis
Szisztémas sclerosis
Rheumatoid arthritis
Primer és szekunder antifoszfolipid szindroma
Nem differencialt kollagenozis
Kevert kot szoOveti betegség
(,mixed connective tissue disease” = MCTD)

Vasculitisek




A vasculitisek klasszifikacioja
,Chapel-Hill” klasszifikacio, 1994

Nagyer
« Oriassejtes (temporalis) arteritis
« Takayasu arteritis

Kbzepes ér
*Polyarteritis nodosa (PAN)
«Cutan polyarteritis nodosa

sKawasaki betegseg

Kbzepes-kisér

*\Wegener granulomatosis

*Churg-Strauss szindroma

*Mikroszkopikus polyangiitis

KOt szoveti betegseghez tarsulo vasculitis
sldegrendszer primer angiitise

*Thrombangitis obliterans Kisér
B rleukocytoclasticus vasculitise

*Henoch-Schonlein purpura
*Cryoglobulinaemias vasculitis

eUrticaria vasculitis




Mikor gondoljunk kot  szOveti betegsegre?

Ismeretlen gyulladas: laz, We, CRP, poliklonalis Ig
hematologiai elteresek: leukopenia, lymphadenopathia
proteinuria, hematuria

szimmetrikus polyarthralgia/polyarthritis

b rjelenségek: livedo reticularis, vasculitis, dermatitis
Raynaud-jelenseg

Ismetl d serositisek: pericarditis, pleuritis

Ismeretlen eredet interstitalis tid fibrosis

szervi tinetek szokatlan tarsulasa

sicca tunetek: keratoconjunctivitis sicca, xerophthalmia
szimmetrikus proximalis izomfajdalom, gyengeség
“megmagyarazhatatlan” neuropathias tiinetek
antifoszfolipid szindrédmara utalo tiinetek




Neurologiai tiinettan

KOzpontiidegrendszeri manifesztaciok

A
& *Fokalis:
—GOresok
—TIA
—Stroke (ischemias, hemorrhagias)
—Lataszavar/opticus neuropathia
—Mozgéaszavarok (chorea, athetosis, ballismus, hemidyst
*Nem fokalis:
—Fejfajas
—Generalizalt gorcsrohamok
—Kognitiv diszfunkcié/Dementia
—Pszichiatriai korképek (depresszid, pszichdzisok)
—Encephalopathia/Meningitis

Gerincvel
*Myelitis transversa/Myelopathiak

Periferias idegrendszeri manifesztaciok
*Cranidlis neuropathiak
ePeriférias neuropathiak
*ldegi kompresszid/Alagut szindromak
*Myopathiak

R.L.Chin., N. Latov: Central nervous system manifestations of rheumatologic diseases. Curr. Opin, Rheumatol, 17:91-99, 2005.




Periférias
idegrendszer

Neuropathiak

Church College, Oxford




Patholdgiai celpontok neuropathiaban
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Neuropathia tipusok kot  szoOveti betegsegben

1. Mononeuropathia multiplex
 leggyakrabban hez tarsul

aszimmetrikus, vagy aszimmetrikusan indul
axonalis, gyakran motoros
gyakran akutan
also vegtag, n. ischiadicus agai erintettek leggyak  rabban
gyakran proximalis
biopszia pozitiv lehet

2. Disztalis szimmetrikus
e axonalis, szenzoros vagy szenzomotoros
szindroma

Diff.dg: gyogyszer (toxikus!), metabolikus
ha nincs szisztémas tinet, biopszia nem segit




Neuropathia tipusok kit szo6veti betegsegben

3. Fulminans motoros neuropathia
. hetek alatt négyvegtagi paresis lehet

Cave: formak:
AMAN gyakoribb, mint az akut vasculitises motoros!

4. Mononeuropathia
e alagut szindromak
carpalis alagut a leggyakoribb:
. 2705 carpalis alagut szindroma: 12 % RA

 ischemias vasculitises:
akut fajdalom
nem felel meg az alagutnak




Neuropathia tipusok kit szo6veti betegsegben

5. Szenzoros neurono pathia
e ritka
o izlleti helyzetérzés zavara
ataxia, pseudoathetosis, areflexia
. akut is lehet
Cave.

mellkas CT, anti-Htdu) iGgoor
e paraprotein (immunelfo!), B12

6. Agyldegek neuropathigja
trigeminalis szenzoros és facialis neuropathia
ritka, els sorban
zsibbadas V/2-3
trigeminalis motoros funkcidé nem erintett




ldeg- és izombiopszia csak ott, ahol:

korrekt m téti technika
korrekt szovettani tecnika

(immun, ELMI, fagyasztas, fixalas)
korrekt tarolas

—4

korrekt indikacio
elektrofiziologia
liquor
Immunoldgiai konzilium
Immunszeroldgia




Vasculitis €s neuropathia

Mononeuritis multiplex
| N Disztalis, szimmetrikus, szenzomotoros
b P Jkeszty -harisnya”
h

,<overlapping” mononeuropat pl. SLE
akett egydutt: '
=aszimmetrikus polyneuropathia

pl. cryoglobulinemia

satlag életkor: 60 ev

sakut vagy krénikus

slaz, anorexia, izom-idailddtdajddom 8808 masz Bz Eanaasbanam 6% % lakakia bz alttizen
slepcs zetes, aszimmetrias kezdet

«dysesthesias,ég fajdalom: 50-880%6-ban

sgyakran proximalisan indul

*ha tisztan szenzoros: Sjogren, RA

sleggyakrabban: n. peroneus (63%), ulnaris (26 %), m edianus (22 %)




Periférias neuropathia vasculitisben

PAN: a vasculitises neuropathia leggyakoribb oka
Mikroszkopikus polyangiitis
Churg-Sinauss - mimnt PAN
Wegener granulomatosis :
agyidegtinet 10 %-bbanddeygmranidomaa
324 beteq: PAN-Hwmz etz mororeurayztha

Kevert cryoglobulinaemia
fajdalmas, disztalis, szimmetrikus, szenzomotoros

mononeuritis multiplex ritkabb
n. suralis biopszia

SLE: disztalis, szimmetrikus 20-2125b %

mononeuropathia m. ritka!

Sjogren szindroma 40 %




Autoantitestek gyakorisaga szisztemas autoimmmun Kkork

épekben

Antitest SLE MCTD Sjogren

PM/ SSC
B\

ANA 95-100 80-90 90-95
a-dsDNS 50-60 -
nucleosoma 60 -
a-Sm 30 -
a-1J1_ RNP 30-40 -
a-SSA 40-50 90
a-SSB 75
a-centromer -
Scl-70

NE +/- +/-
CCP - -

30-70
+/-

A PTE Immunoldgiai és Reumatoldgiai Klinika adatai alapjan
Csépany-lllés: Klinikai neuroimmunolégia, 2005.

+ anti-floszidijpi], camdilijpim
immunelfo (nem szérum elfo!)
hepatitis C virus




1. eset

54 éves ferfi

belgy: 2 hét alatt 10 kg-obtféqyy Haduyyt
b rgy: 1 honap mulva mindkét oldali lAbon b relvaltozas

neurologia par napon beliil:
bal kéz ujjaiban paresthesia
majd jobb kéz 5. ujjaban paresthesia
majd bal n. peroneus lezio
ketoldali Achilles areflexia
ujjail lividek lettek

mononeuropathia
multiplex




alsovégtagi izomatrofia
vasculitis

acrocyanosis




N. peroneus

n. tibialis

Nn. medianus

0.1 mV

0.1 mV

1.6 mV

0.8 mV

vezetési sebesség: norm
amplitudo: csdokkent (norm: 5 mV)

suralis biopsia:
érfali invazio

axonalis, motoros, mononeuropathia multiplex: vascu litis”?




DE: mi hianyzik??




egeszseges

beteg









labor?



autoimmun szerologia neg (a-STSA a-SSB is)






Kozponti
idegrendszer



angiografia 40 %-blaanneggditiv












O

okis- és kbzepes erek

15 %-ban térfoglalo jelleg: tumort vagy gyulladast utanozhat
sbiopszia: csak 65 % szenzitivitas

MR-angiografia nem szenzitiv, DSA kell!
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Neuropszichiatriai lupus (NPL)

30 KPI szindroma attekintése: csak 16 kapcsolhato me ggy z en

Szindroma:
Depresszio (103/414)

Kognitiv zavar (21-3598%)
Pszichozis (11/266)
Epilepszias roham (18/266)
Stroke (3-1%5%)

Pseudotumor cerebri (6/127)

Fejfajas:

Ischemias stroke vagy TIA
Vérzés

Chorea (1 %)

Optikus neuropathia (1 %)

Myelopathia (1-22%%0,negypeide 1eanNag)
Aszeptikus meningitis (4/257)

Betegseég:















El zmények:

szisztéemas autoimmun korkep (SLE?)



Primer Szekunder
antifoszfolipid szindroma antifoszfolipid szindroma

50 % SLE

a-cardiolipin
lupus antikoagulans






Sjogren szindroma

&




Sjogren: akut myelopathia SLE

82 Sjogren beteg 42 %

APL!









Jobb Bal

Susac szindroma




2005.
527 oldal
10 fejezet

A neuroimmunoldgia alapjai

Sclerosis multiplex

Vasculitisek

Guillain-Bzaréeszznbtaimnea

Kronikus immunmedialt neuropathiak
Myastheniagravis

Myositisek

Paraneoplazias szindromak

Infektiv és granulomatozus koérképek
Lyme és HIV neuroldgiai szov  dmeényei

81 abra
90 tablazat
diagnosztikai és terapias algoritmusok







