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Gyulladasos-immunmedialt
neuropatiak
1859.

Felfelé szalld szimmetrikus
periférias tipusu bénulas

1916.
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 polyradiculoneuropathia par M. Geowses GunLais, J-A. Bansi et A. Sraouc.
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Gyulladasos-immunmedialt neuropathiak

AIDP. = Akut Guillain-Barre szindroma
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CIDP = Kronikus Guillain-Barre szindroma
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Akut Guillain-Barre szindroma — AIDP
95 %-ban klasszikus klinikal kep (

Megelozo megbetegedeés
A betegek kb. 2/3-anal
1-3 hettel a tunetek jelentkezése elott:

1. Fertozo betegségek '
(virosok, baktéeriumok, egyebek)

1. Campylobacter jejuni ¢,
— Gasztrointesztinalis § 2
— Felsé léguti S0

2. CMV (i

3. EBV, Mycoplasma pneumoniae, Varicella
zoster, HIV, Haemophylus influenzae,

parainfluenza 1, Influenza A és B, adenovirus,
Herpes simplex,




AN

. Sebészeti beavatkozasok '

. Trauma
. Terhesség

Tovabbi megelozo
megbetegedés/esemeny

. Vaccinacio

— Influenza (1976. swine influenza)
— Veszettseg

— Mumpsz

— Rubeola

— Kanyard -

(infekcio/transzfuzio)




AIDP-GBS

I
B q C. jejuni fertozés

\.

y
ﬁ{' Gasztrointestinalis tunetek: hanyas, hasmenés
l Léguti tunetek, szubklinikus fert6zés

j Sejtfal lipopolysacharid-ellenes
ellenanyag
Protektiv

it C. jejuni altal kivaltott
unitas

K immunvalasz

Afertoz6  Anti-neuralis immunitas
agens

eradikacioja Ny % : . ®
gyogyulas ~

- Gangliosida (GM1) és glycolipid (GD1b) elleni
ellenanyag

Immune mediated nerve damage

Guillain-Barré syndrome



GBS pathofiziologiaja

A myelin huvely elleni immunologiai tamadas —

HEALTHY herve

scarredd

myelin

myelin
shaath

DAMAGED
NERVE

perivenular mononuclear cells,
demyelination and macrophages



GBS

Férfi: n6=1.1-1.7 : 1
Eletkor: 2 honapos — 95 éves i
. 15-35 év

e 50-75 ev
El6fordulas:
« E-Amerika, Eurdpa és Ausztralia - AIDP
 E-Kina — axonalis formak




GBS korlefolyasa

A tunetek napok alatti progresszioja

iy

10-14. napra éri el a csucspontot - plato
(Progresszio folyamata max. 4 hetig)

s

Hetek-honapok alatti gyogyulas



GBS prognozisa

« 2-12 % letalis (életkor!)

— Legzesi komplikaciok, szivmegallas,
pulmonalis embadlia, bronchospazmus, PTX,
ARDS, dysautonomia

(gepi lelegeztetes, korhazi apolas hossza!)
* 75 % gyogyult
— teljes maradvanynélkuli,
— kozel teljes - csak enyhe maradando
fardsag/disztalis gyengeseg — felepules
* 15 % fogyatekos-rokkant
— szignifikans neurologiai maradvanytunetekkel



Tunetek:

* Aszcendalo

e Szimmetrikus

» Also végtagi indulasu

* Proximalis és disztalis vegtagi izmok

* Torzsizmok /‘“
« Bulbaris izmok :

* LegzlOizmok 2 I —

s ' ‘L‘ —
Ugyetlenség tetraplégia/légzésbénulassal

L\~




Tunetek:

Gyakran megel6zik a benulasos tuneteket
Disztalisan jelentkezOek

Aszcendaloak

Enyhek

Szenzoros vezetesi sebesseg érintett 58-
76%-ban



Tunetek:

S
45-75 %-ban jelentkeznek | 3

* Facialis parezis .S
» Diplopia i
: Dys arthria b

« Dysphagia

A vegtagi- es torzs izombenulas
kialakulasat kovetoen jelentkeznek



Tunetek:

89%-ban jelentkezik / 50%-ban sulyos

Mechanizmusa?

— Direkt idegkarosodas
— Immobilizacio
Derék, alsovegtag

» Dysethesia

» Myalgia

Visceralis fajdalom



Tunetek:

« Szimpatikus és paraszimpatikus tunetek
egyarant
— Tachycardia
— Bradycardia
— Arckipirulas
— Paroxysmalis hypertensio
— Orthostaticus hypotonia
— Anhydrosis/verejtekezes
— Paralytikus ileus
— Vizeletretencio !




Tunetek:

* A betegek 40%-anal jelentkezhet legzesi
és oropharyngealis gyengeseg

— Dyspnoe

— Feluletes legzes it ;»r&
— Nyelészavar \f\”" ned
— Beszedzavar } .

* A beteg 1/3-a szorul a betegsege alatt
gepi léelegeztetésre
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AIDP varlansok (15 %)

Miller-Fisher: (AIDP 5%-a) =
* Ophthalmoplégia

* Areflexia

o Ataxia

Regionalis i
* Pharyngealis-cervicobracialis gyengeség

Tiszta pandysautonomia
« esetleg enyhe AIDP tunetek, areflexia



AIDP diagnozisa

Fizikalis statusz

« Belszervi tunetek: (sziv, vérnyomas, legzes)
* Neurologiai tunetek:

— Agyidegtunetek

— lzomgyengeseg/bénulas

— lzom hypotonia
* Reflex elteres

— Areflexia, hyporeflexia

« Szenzoros tunetek



AIDP diagnozisa

« EMG

— Vezetesi sebesseg lassulasa, blokkja
— Disztalis latencia/F-valasz megnyulasa



GBS gyogykezelese

* Légzes-monitorozas-Respirator kezeles
Kardialis monitorozas
* Biztonsagos taplalas (enteralis, parenteralis)

Immobilitas szovodmeényeinek monitorizalasa
— Kontrakturak

— Decubitus

— Mélyvénas thrombosis- pulmonalis embolia

— Fajdalomcsillapitas (TENS)
Infekciok monitorozasa

— Pneumonia

— Hugyuti infekciok

— Septikémia




Immunmodulans therapia
* Plazmaferezis
. IVIG

Alkalmazasuk a betegség sulyossagatol, a
progresszivitasatol.

(onallo jaraskepesseg elvesztese)
Egyeb gyogyszeres kezelés

* Thrombosis profilaxis
« Szovodmenyek, kiserobetegsegek th-ja



AIDP rehabillitacios program
* Fizikoterapia
Alkalmazasa fugg a neurologiai allapottol

Cél a fogyatekossaghoz es rokkantsaghoz vezeto
funkcionalis deficit csokkentése.

ROM, pozicionalas, kontrakturak megel6zese

1
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|lzomerosites bevezetése: izometrias, izotonias,
izokinetikus es ellenallassal vegeztetett
gyakorlatok



AIDP rehabilitacios program

* Fizikoterapia

Mobilizalas: agyban, transzferek,
jaras, celfeladatok

Fajdalomcsnlapltas TENS




AIDP rehabilitacios program

* Ergoterapia

« Beszedterapia-
nyelesterapia-
alternativ
kommunikacio



hronic nflamatory emyelinating

olyradiculoneuropathy =

Kronikus
— Progressziv
— Relapszusos

Gulllain-Barre szindroma
kronikus formaja



CIDP variansok

Dominaldan motoros tunetek
Dominaldan szenzoros tunetek
Multifokalis szenzomotoros

Szenzomotoros mononeuropatia multiplex
vezetesi blokkal (Lewis-Sumner)

Kozponti idegrendszeri demyelinozacioval
Mas szisztémas betegsegekhez tarsulo



Specifikus formak

« MGUS: ismeretlen jelentésegl IgM
paraproteinaemiahoz tarsulo

 POEMS szindroma

— Polyneuropathia
— Organomegalia
— Endocrinopathia
— Monoclonal gammopathia
— SKin

 MMN: Multifokalis motoros neuropathia




CIDP pathofiziologiaja
* Immunmedialt reakcio — az endoneurin
Intersticialis es perivascularis T-sejtes es
macrophagos gyulladasos infiltracioja
(HLA Dw3, DRw3, Al, B8)
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Epidemioldgia

* Ritka: 0,7-7.7/100 000 (diagnosztikus
Kriteriumoktol fuggo)

* Nembeli kulonbseg nem jellemzo

« Barmely életkorban elofordulhat (50-es,
60-as évek).



Korlefolyas

60%-ban fokozatos lassan progredialva

A betegek 1/3-anal relapszalo formaban
(komplett tunetmentes intervallumokkal)

— Relapsus-remissio hetek v. honapok alatt
16%-ban akut v. subacut kezdet

A tunetek 8 hetes fennallasa estén mondhato ki
a CIDP

Megel6z6 betegseg ??7? Infectio ?77?
Veégtaggyengeseg dominal (prox. es diszt.)
Szenzoros jelenségek gyakoriak (kezek, labak)
Vegetativ tunetek (orthostatikus szédules....)



Tunetek

« Jaraszavar
(izomgyengeseg helyetdl, fokatol fugg:
avt-i/steppel0)

* Motoros tunetek
— Szimmetrikus gyengeseg (fvt, avt/porx., diszt.)
— Hypotonia, normotonia, atrofia, fasciculacio

 Areflexia
» Koordinacio: ataxia (proprioceptiv zavar)
e« Koros reflexek nem észlelhetok.



Tunetek

Szenzoros tunetek

— Vastag-rostok karosodasa kifejezettebb:
proprioceptiv €s vibracio-érzes zavara

— Fajdalom-, ho-erzés zavara kevésbé gyakori

— Tipikus a szenzoros tunetek harisnya/kesztyl-
szerl eloszlasa

— Az erintett végtag neuropathlas fajdalma
elofordulhat '




CIDP etiologiaja
|diopatias
SLE
HIV
Hepatitis B vagy C

TNF-alpha gatlok
(IBD,RA th.- etanercept, infliximab)

Terhesseg (harmadik trimeszterben,
postpartum rosszabbodhat)



(diff. dg.: slillyedés, i
Immunszerologia, -
elfo...)

« Gerinc MR
gadolinium halmozas
a gyokokben

TE: 1150
TA-SFIHE
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— A neuropathia demyelinizacios ?

* Periferias (n. suralis) ideg biopsia
— Ha a diagnozis bizonytalan
* Mas etioldgia (herediter, vasculitis...) nem kizart

« EMG kifejezett axonalis 1éziot jelez

Az immunszupressziv terapia indikalasanak ma
mar nem feltétele.



CIDP kezelése

I, RN
* Plazmaferezis (ismetlodo kezelesek)

* [VIG (5x400 mg/tskg, majd ism.)

« Szteroid 1mg/kg/dPO — legkisebb effektiv
dosis — masnaponkent alternalva.

(IV 500 mg/het)
« Azathioprine (Imuran)
* Cyclosporin
« Cycophosphamide




summon gl B ezcns CIDP kezelese

P shock-like

Numb
\f sensatic

naullo’

Throbbing _ “Shooting

sensation ’ sensalion

Burning
seasation

* Neuropathias fajdalom
— Gabapentin (Neurontin)
— Carbamazepine (Tegretol)
— Tricyclicus antidepressans (Teperin)
— Pregabalin (Lyrica)
— Duloxetine (Cymbalta)




CIDP rehabilitacidja

* Fizikoterapia, ergoterapia
« Gyogyaszati segédeszkoz ellatas
« Lakas/lakokornyezet adaptacioja




CIDP szovodmeényei

* A nyelészavar és legzészavar

— Aspiracio, pneumonia, atelectasia, legzesi
elegtelenseg

* Vegetativ zavar

— Gl motilitas, holyag-funkciok, orthostatikus
hypotensio, sziv ingeruletvezetési zavarok

* A terapia mellekhatasai



Prognozis

* Relapszusos forma kedvezobb, mint a
Kronikus progressziv

* 90 % jol reagal az iImmunszupressziv
terapiara



Koszonom a figyelmet !




