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A kozponti es kornyeki
idegrendszer hatara

Kozponti idegrendszer: oligodendrogliak
Kornyeki idegrendszer: Schwann-sejtek



A kornyéki ideg szerkezete ¢s mukodése

Periférias ideg

» A periférias idegekben szorosan egymas attekinto

: _kisnagyitasu

mellett, keverten futnak vastag szomatikus  mikroszkdpos képe
erzo €s mozgatod, autonom motoros, o W20 N\
fajdalom-érzést szallitdo vékony mielinizalt JoN®
¢és nem-mielinizalt axonok '

- Ez az anatomiai helyzet magyarazhatja,
hogy a neuropatiakban az esetek donto
tobbségeben egyszerre alakulnak ki érzo,
motoros €s vegetativ tiineteket,
neuropatias fajdalmak.

* (sak ritkan fordul el6, hogy 1zolaltan csak g
motoros, vegetativ, vékony, vagy vastag
rostok karosodnak, megfeleld izolalt

tineteket hozva létre



Neuropathiak felosztasa klinikar megjelenés szerint

Disztalis szimmetrikus, ,.hosszisag- —>
fliggd” szenzomotoros (de lehet tisztan
szenzoros vagy motoros Is)

Fokalis (Schwerpunk), proximalis

Vegetativ

,,Mononeuritis multiplex”

V¢ékony-rost neuropathia (small fibre
neuropathy)

Neuropathidk ritkan okoznak

vizeletiiritesi zavart (Kempler et al: 5% had
problems with bladder control)




Neuropathiak felosztasa etiologia szerint

.Masodlagos”vagy ..tlineti”: diabetes, alkohol, autoimmun
betegségekhez tarsulo (pl. Sjogren szindroma, RA),
cryoglobulin (hepatitis C) , malignoma, uraemia,
felszivodasi zavar, B12 hiany, gyogyszerek (statinok)

kompresszios— ,,alagit szindromak”(carpal tunnel sy.

prevalecia: 99/100 000,
Thoracik outlet syndroma(TOS) prevalencia 1/1 Millio!!)
genetikai (Charco-Marie-Tooth) prevalencia ~ 40/100 000

Dysimmun (Guillain-Barre szindroma) incidencia 1-2/100
000)

Infekc16 herpes zooster (post zosteres neuralgia)
|diopathias ......




Jellegzetes érzészavar carpalis alagit szindromaban
(Jellegzetesen atrofizalodo izom: m. pollicis abductor

brevis)

Oka: nervus medianus
kompresszioja
Szenzoros tunetei:
*I-1ll ujjak zsibbadasa

¢jszaka kifejezette valo,
kellemetlen, hasogato, ég6 |
fajdalom, amely a felkarra
¢s a vallra 1s raterjedhet
(brachialgia paraesthetica

nocturna).

érzeskieseés

V; nem észlelheto
QR / csuklotol

proximalisan !

.| ligamentum carpi

transversum




Neuropathiak felosztasa a strukturalis karosodas

jellege szerint

pericarion

axon

Schwann sejt

Fanwvier befiizodés

kondukcios blokk

)
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physiologias viszonyok primer demyelinisatio axonalis neuropathia
th: steroid, tsriton IgG, aryagcosere renderése,
pheresis toxicus artalom

eliminatioja, B-vitaminok
pl. benfotamin

Immunmedialt
axonalis neuropatiak
esetében a Ravier
befliz6dés (,node of
Ranvier”) teruletén
levé gangliosidok
elleni ellenanyagok
blokkolhatjak a
vezetést:
,2nodulopathiak”

Pl. multifocalis
motoros neuropathia
(MMN)



Axonalis neuropathia

lehet morfologiailag minden €p

ilyenkor a funkciozavar oka az
axonaramlas gatlasa, meglassulasa

anterograd ¢s retrograd axonaramlas
axonalis neuropathia 1s lehet reverzibilis

ok: anyagcsere (diabetes), herediter,
paraneoplasia, gydgyszerek (sztatin)
Ismeretelen

Th: alapbetegseg kezelése, benfotiamin
stb



Demyelinisatios neuropathia

Axon ¢€s kotoszoveti elemek epek

csak myelin karosodas

tlinetek oka: vezetési-blokk

regeneraciora, klinikal remisziora jo az es¢ly
Schwann sejtek egy internodalis szegmentumot
latnak el, j6 a proliferacios készsegiik
etiologia: (auto)immun (Guillain-Barre sy,
paraneoplasia, (diabetes), idiopathias, herediter
Szteroid, plasmapheresis



Demyelinisatios neuropathia

AXON-KAROSODAS:

DEMYELINIZACIO
Kondukcios blokk

Vezetési sebesség
lassulas

temporalis
diszperzio




Demyelinisatios neuropathia
Elektroneurografia (ENG)

DEMYELINISATIO:
T DL
T F-latencia
L VS

Vezetesi sebesseg lassulasa,
kondukcios blokk,

:L@/\/.\) temporalis diszperzio
a7 ms
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Dysimmun neuropathiak

* A dysimmun neuropathiak ritka
betegségek

» Ket fo formajuk a Guillain-Barre szindroma
(GBS) és a

* Chronicus Inflammatios Demyelinisatios
Polyneuropathia (CIDP)



Demyelinisatios neuropathia
Elektroneurografia (ENG)

DEMYELINISATIO-ra utal:
T DL
T F-latencia
L VS
Vezetesi sebesség
lassulasa, kondukcios
blokk,

temporalis diszperzio

o2 mV
12 ms

0.5 mv
27 ms




Guillain-Barré szindroma (GBS)

A GBS incidenciaja 1-2/100 000, Magyarorszagon tehat
éevente 100-200 Guillain-Barré szindroma (GBS) fordul
elo.

* Mivel a GBS-ben szenveddk dontd tobbsége egy even
belul meggyogyul (a tinetek progresszioja jellemzben
max. néqy hetiq tart, majd javulni kezdenek), ezert a
GBS incidenciaja és prevalenciaja megkozelitdleg
azonos.

« A GBS spontan gyogyuld betegseg, az alkalmazott
kezelések: plazmaferezis (max 5), intravéenas I1gG (IVIG)
(0.4g/tkg ota napon at) csak enyhitik sulyossagat.




Chronicus Inflammatios Demyelinisatios
Polyneuropathia (CIDP)

 Bizonyitott CIDP

— jellegzetes tinetek (PROXIMALIS ES DISTALIS
GYENGESEG, NEGY HETNEL HOSSZABB (7-8 hét)
PROGRESSZIO ES/VAGY RELAPSZUS)

— ENG: demyelinisatio + liquor fehérje
emelkedés (~100 mg/dl)




Chronicus Inflammatios Demyelinisatios
Polyneuropathia (CIDP)

* A CIDP progressziv betegseg, kezelés nelkul
sulyos klinikal tuneteket okoz, kimenetele akar
fatalis is lehet.

« Ezeknek a betegeknek tobbsege hazankban
nem kerul diagnosztizalasra, ennek megfeleloen
csak toredekuk kap megfeleld kezelest,

« ami tartos szteroid vagy plazmaferezis vagy
intravenas IgG (IVIG) lehet.



Chronicus Inflammatios Demyelinisatios
Polyneuropathia (CIDP)

* A CIDP incidenciaja a GBS-ehez hasonlo,
azonban - mivel ez a betegseég nem gyogyul
meg (az esetek tobbsege egész életéen keresztul
kezelest igenyel) - a CIDP prevalenciaja
magasabb.

* Egy, a Mayo Klinka altal vegzett epidemioldgiai
vizsgalat szerint 8.9/100 000-re tehet6
(Neurology.2009: 73(1):39-4), tehat hazankban
CIDP-ben szenveddk szama mintegy 900 6
lehet.



Diabetes asszocialt CIDP
Muscle Nerve. 2003 Apr;27(4):465-70.

* Diabeteses beteg jellemzben alsovegatqi
izomgyengeséege hetek-honapok alatt
progredial

 ENG: demyelinisatio (a tipusos diabeteses
neuropatia axonalis)

« Kezeles: szetroid, IVIG, plazmaferezis



Fajdalom és dysimmun neuropathiak

* A GBS-ben szenveddk kozel 90%-a
panaszol fajdalmat, ami nagyon heves
lehet a betegseg kezdeti fazisaban.

* CIDP-ben a fajdalom elofordulasat 30-
40%-ra teszik.

» A fajdalom okakeént a vekony-rostok
érintettsegét feltetelezik.



Véekonyrost-neuropatia

A fajdalom g0, szuro, sajgo jellegd.
Lancinalo fajdalmak is gyakoriak. A
panaszok éjszakai tulsulya
jellegzetes. Hideg és meleg
hiperszenzitivitas is el6fordul.
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Fajdalom és Guillain-Barré szindroma

Neurology, Vol 48

~ 90% panaszol fajdalmat a betegseg lefolyasa
soran.

Felvetelkor a fajdalom er6ssege vizualis analog
skalan (VAS) atlagosan 4.7 +/- 3.3.

Azonban kozel 50%-uk VAS-értéke 7.0 +/- 2.0
(10 a maximum!!)

A leggyakoribb a mely-szaggato fajdalom, nyaki-,
gyakrabban derékfajas, vegtagi paraesteziak,
allodynia.

A fajdalom a beteg szamara felesleges plusz
szenvedes, de nem jele a rosszabb prognozisnak!



Fajdalom kezelése dysimmun
neuropathiakban

« Immunmodulald kezelések

« Ha a fajdalom jelent6s €s nem csokken:
— pregabalin, gabapentin (ne carbabazepint!)
— duloxetine
— tramadol
— extrém esetekben kabito fajdalomcsillapito



Osszefoglalas 1.

Anamnezis, fizikalis vizsgalat
Etiologia, alapbetegseg, ennek kezelese
EMG, ENG (csak indokolt esetben)

Demyelinisatios: szteroid, plasmapheresis, 1v 1gG
(IVIG)

Axonalis: Benfotiamin, B12
Szelektiv ingeraram, gyogytorna

Neuropatias fajdalom kezelése (pl. pregabalin,
gabapentin, amytriptilin, duloxetin, tramadol,
capsaicin (8%) tapasz)



Osszefoglalas |l.

A dysimmun (immunmedialt) neuropatiak leggyakoribb
formaja a klasszikus, demyelinisatios Guillain-Barré
szindroma, ami spontan gyogyulo betegseg

A chronicus demyelinisatios inflammatios neuropathia

(CIDP) kezelés nelkul progredial, a beteg megnyomoro-
dik €s meghalhat!

CIDP-re kell gondolni ha relapszus, 8 hétnél hosszabb
prognozis eszlelheto.

A plazmaferezis és IVIG egyarant alkalmazhato, CIDP-
ben a IVIG preferalt.

A neuropatias fajdalom a dysimmun neutropathiak
gyakori, gyakran ,negligalt” tunete, sokszor célzott
kezelést igenyel!



