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Periférias motoros neuropatiak

» Neuropatiak ritka alcsoportja szelektiv motoros karosodassal
» Korlefolyas: akut, koztes, kronikus
» Progresszivitas: kiillonb6z0 mértékben
» Genetikai hattér: szerzett vagy orokletes
» Tiinettan: szimmetrikus vagy aszimmetrikus
» ldegi érintettség eloszlasa:
1. Mononeuropatia
2. Mononeuropatia multiplex
3. Polyneuropatia
4. Polyradiculoneuropatia
5. Monoradiculopatia, polyradiculopatia
6. Neuronopatia
/. Plexopatia
» Fajdalom: altalaban nincs

» Terapia: kezelhetd, nem kezelhetd



Szerzett betegsegek



Multifokalis motoros neuropatia (MMN)

Kronikus dysimmun mononeuropatia késdbb mononeuropatia multiplex
Prevalencia

0.5-2/100,000, férfi-n6 arany 2.6-2.7:1, betegség kezdetén az atlagéletkor 40 év
(20-50 év), gyermekkorban ritka

Klinikai jellegzetességek

» Progressziv, aszimmetrikus kéz (alkar) gyengeség, mely egyetlen periférias ideg
erintettségével kezdodik

» Progresszio lehet allando €s 1épcsdzetes sziinetekkel
» Progresszio lehet keresztezett: ipsilateralis felso, contralateralis also végtag

» Betegség kezdetén az izomatrophia enyhe, mely a késébbikben az axonalis
degeneracionak megfelelden kifejezettebbé valik

» Mélyreflexek az érintett idegi teriiletnek megfelelden csokkentek, ritkan élénk
inreflexek 1s el6fordulhatnak

» Fasciculatio és gorcs megjelenhet



Progressziv 1zomatrophia sulyos foku paresissel




MMN

Elektrodiagnosztika (EMG, ENG, TMYS)

» Motoros rostok kondukcios blokkja idegi kompressziora nem tipusos helyen, mely
a késobbiekben tarsulhat temporalis diszperzidval

» Motoros vezetési sebesség altalaban a normalis értéktartomanyban van

» Nem ¢érintett izmok EMG vizsgalata normalis, érintett izmokban kronikus
reinnervacio, fasciculatio, myokymia

» Enyhe foku sensoros tiinet ritkan el6fordulhat
» Corticospinalis €s corticobulbaris motoros palyak épek
Laborok, liquor

Szérum IgM antitestek a GM1 gangliozid, kisebb mértékben az asialo-GM1, GD1a,
GM2 glycolipidek ellen. Liquor fehérje altalaban normalis vagy ritkan emelkedett

Terapia

Betegek tobbsége (< 80%) jol reagal intravénas immunglobulinra (IVIg)



MMN patogenezise

» MMN: immunrendszer rendellenesség, betegek tobbségében specifikus fehérjék,
IgM antitestek talalhatoak, ezek megtamadjak a mozgatd idegrost GM1
alkotoreszet

» Konvencionalis hipotézis: elsddleges patologia szegmentalis demyelinisatio, az
utdbbi évek kutatasal primér axonopatiat valoszintisitenek

» GM1 antigének kiemelkedden gyakoriak a Ranvier befiizédésekben, a Sensoros
idegrostok szerkezete elterd, emiatt a mozgato rostok sokkal sertilékenyebbek az
antitestek tamadaskor

» Kondukcios blokk az elektromos impulzusok distalis iranyu terjedésekor fejlodik
k1 a transzmisszio fokalis blokkolasanak kovetkeztében, ez azonban nem pusztitja
el az idegrostokat/axonokat

» Immunterapia olyan betegek esetén is hatékony lehet akiknél GM1 antitestet nem
lehetett detektalni

» Plexus brachialis vagy egy érintett periférids ideg MRI vagy UH vizsgalata
hypertrophiat mutathat

» Periférias ideg immunhisztokémiai vizsgalata perivascularis lymphocyta
infiltraciot mutatott



Progresszi0 oka
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SCWANN SEJT

MYELIN HOVELY KIALAKITASABAN
KULONBOZO FEHERJEK VESZNEK RESZT
(ANTITEST VALASZ CELANTIGENJEI)

NUCLEUS

Az 1d6 mulasaval Ranvier beflizodések elleni visszatérd tamadas karositja idegrostok
energia transzportjat a karosodastol distalisan, mely a sériilékeny rostok
degeneraciojahoz vezet.



Terapia

» IVIg hatékony, valodszinlileg gatolja a gangliozid antitestek kotodését a sajat
antigenjiikhoz, ezaltal a terapia megel6zi a komplement aktivdciot €s a
kovetkezményes patofiziologiai hatasokat

> Bevezet6 dozis: 2 g/kg, idétartama 2-5 nap
» Fenntarto kezelés: 0.4-1 g/kg 2-5 hetente vagy subcutan immunglobulin (SCIg)
» 3 honap idétartamu kezelés javasolt a terapia hatékonysaganak eldontése érdekében

» Javulas: napokon beliil, legkésobb néhany héten beliil, legtobb betegnek ismételt
infizi0kra van sziikségiik

» Nem kielégito klinikai javulas: 1) tiinetek kialakulasa és az elso kezelés kozotti
id6étartam hosszabb, 2) betegség iddsebb korban kezdddott el, 3) markans
Izomatrophia

» MMN betegek nem reagalnak corticosteroidra ¢s plasmapheresisre

» Cochrane review (2014): kevés az evidencia az immunszuppresszids terapia
hatékonysagara (rituximab, eculizumab, mycophenolate mofetil, interferon beta-1a,
cyclophophamide, methotrexate, azathioprine)
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Elektrodiagnosztika €s az IVIg kapcsolata

Bal n. medianus motoros ENG vizsgalatok, stimulacio: csukld, kdnydk, supraclavicularis

arok, regisztracio: m. APB.
Elsé vizsgalat (2007)
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Beteghez 1llesztett IVIg terapia
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Motoros mononeuropatiak alagut szindromara
tipusos helyen

Cubitalis alagut szindroma miatt 2x operalt MMN beteg
ENG: n. ulnaris motoros rostjainak kondukci6s blokkja normalis sensoros valasszal



Nervus medianus

Anterior interosseus neuropatia
» N. interosseus anterior:
M. flexor hallucis longus
M. flexor digitorum profundus a 2. és 3. ujjon
M. pronator quadratus
> Lézio:
1. Els6 harom ujj distalis percének flexios gyengesége (gylirliképzes)

2. Flektalt alkar pronatios paresise (extendalt allapotban a m. pronator teres
pronal, amely jelen esetben intakt)

3. Sensoros tiinet, thenar atrophia nincs

4. EMG vizsgalat mindharom izomban denervacios jeleket mutat



Nervus radialis

Posterior interosseus neuropathia

» N. radialis a cubitalis regioban két agra oszlik: egy feliiletes sensoros €s egy mély
motoros agra (N. posterior interosseus) mely atfiirja a m. supinatort, majd a radius
nyakat megkeriilve az alkar extensorai kozott fut tovabb, melyeket motorosan
beidegez

» M. supinatorba valo belépés helyén (,,arcade of Frohse) az ideg nyomas ala
kertilhet

» Lézio: ,,EsOkéz” tartas az extensorok paresise miatt, de a proximalis laesioktol két
fontos tény kiiloniti el: 1. érzészavar nincs, 2. EMG vizsgalattal a m. brachioradialis
¢s az ettdl proximalisabb radialis-beidegzesii izmok megkimeltek

M. supinator M. biceps brachii

M. extensor carpi radialis longus

M. extensor carpi|radialis brevis ¢ M, brachiorav l
.. :::: ...... B - e
.\...::::::::::::.‘:::C

Radius

// (
- \
‘ ___ Humerus

/ >

Ulna

Arcus musculi supinatoris Frohse



Nervus ulnaris

N. ulnaris motoros aganak karosodasa a Guyon-csatornaban

» Alagutban két agra oszlik: egy
feliiletes sensoros €s egy mely motoros
agra

» 15%-ban csak a mély motoros ag sériil
proximalisan vagy distalisan

» Proximalis 1ézi6: teljes motoros ag,
osszes ulnaris altal beidegzett kézizom
érintett (hypothenar, mm. interossel,
3.-4. lumbricalis, m. adductor
pollicis, m. flexor pollicis brevis mély

feje)

» Distalis 1ézi6: hypothenar izmai
megkimeéltek, mindkét esetben
fajdalmatlan kiskézizom sorvadas

» Elektrodiagnosztika: motoros ENG
KB-t jelezhet a csukld magassagaban,
EMG: abductor digiti minimi és az
|. interosseus dorsalis érintett
proximalis 1€z16 esetén, distalis
lézi6ban csak az utdobbi koros

Ramus dorsalis nervi ulnaris

Ramus palmaris nervi ulnaris

Ramus profundus nervi ulnaris——
Rami ad musculos hypothenaris

Ramus digitalis dorsalis nervi ulnaris

Ramus superficialis nervi ulnaris
Ramus ad musculum palmarem brevem




Akut motoros axonalis neuropatia (AMAN)

Incidencia

Az akut gyulladasos immunmedialt neuropatiak kozé sorolhato. A nyugati
feltekén a GBS 3-5%-a. Felndtt és gyermekkorban is el6fordulhat.

Klinikai jellegzetességek

Akutan megjelend generalizalt izomgyengeseg, distalis > proximalis. Nincs
Sensoros és autonom tiinet, hyporeflexia jelen van. Pyramis palyak nem
érintettek. Agyideg tiinet és hypoventillacid a betegek 1/3-ban.

Elektrodiagnosztika
Distalis hangsulyu motoros axonalis polyneuropatia zajlo denervacioval.
Laborok, liquor

Szeroldgia: campylobacter jejuni fertézés, GM1, GD1a, GD3,

GalNAGD1a antitestek. Patogenezis az MMN-hez nagyon hasonlo, nodalis
¢s internodalis axolemma érintett. Liquorban sejt-fehérje disszociacio.

Terapia

Plazmaferézis ¢€s IVIg terapia hatékony.



Motoros CIDP

Prevalencia (CIDP)

0.8-8.9/100,000, barmely életkorban el6fordulhat, altalaban 30-50 év k6zott jelenik
meg, enyhe férfi talsulyt mutat. CIDP 4-5%-a tisztan motoros.

Klinikai jellegzetességek

Korlefolyas: relapszusok €s remissziok. Szimmetrikus motoros gyengeség fejlodik
felso végtagi dominanciaval a tiinetek megjelenésekor. Az aszimmetrikus format
MMN-val 6ssze lehet keverni KB és normalis vezetési sebességek esetén. Inreflexek
renyhék vagy nem valthatok ki. Sensoros ¢s autonom deficit, agyideq tiinet és izom
atrophia nincs.

Elektrodiagnosztika

Periférias motoros rostok szerzett demyelinisatioja csokkent vezetési
sebességgel ¢s TD-val. KB az aszimmetrikus formaban megjelenhet. Késoi
fazisban kronikus reinnervacio €s fasciculatio megjelenhet.

Laborok, liquor

Anti-GM1 antitestek altalaban nincsenek jelen, ha igen, a koncentracid
alacsony. Liquor osszfehérje altalaban emelkedett.

Terapia

I'VIg hatékony, ismételt kezelések sziikségesek, corticosteroid terapia viszont nem.



Multifokalis szerzett motoros axonopatia (MAMA)

Prevalencia

Ritka korkép, mely a kronikus gyulladasos immunmedialt neuropatiak
kozé sorolhato.

Klinikai jellegzetességek

A korkép klinikai fenotipusa hasonlit az MMN-re, kezeletlen esetben
sulyos tetraparesis alakulhat ki. Sensoros €s autonom tiinet nincs,
hyporeflexia jelen van. A corticospinalis mozgatd palyak nem érintettek.

Elektrodiagnosztika

Motoros rostok axonvesztesege kezdetben periférids idegi eloszlast mutat,
késdbbiekben polyneuropatias érintettseget mutathat. Myotom €rintettség
nincs, pyramis palyak megkiméltek. Sensoros funkciok €pek.

Laborok, liquor

Betegek tobbségénél GM1 antitestek nem detektalhatoak. Liquorban
altalaban nincs sejt-fehérje disszociacio.

Terapia

Corticosteroid €s [VIg terapia hatékony lehet.



Radiculopatia, polyradiculopatia

Cervicalis motoros monoradiculopatia C3-T1 \L ) | d ‘

» Lagy dicus hernia N\ ' ,-,,“(/

» Fajdalom és sensoros panasz nincs D

» Szegmentalis motoros gyengeség

» EMG: érintett izmokban denervaciods jelek

Motoros polyradiculopatia

» 4 HIV fert6zott beteg

» Lumbosacralis teriileti motoros polyradiculopatia

» Fél oldali als6 végtagi gyengeség, proximalis és distalis érintettséggel

» Liquor: polymorphonuclearis sejtek, lymphocytak, emelkedett 6sszfehérje

» Elektrodiagnosztika: motoros axonveszteség + denervacio



Mozgato neuron betegségek (MND)

MND ¢éves incidencidja 1.5-2/100000, prevalenciaja 4-8/100000,
ferfi:nd = 1.5:1, ¢életkor a tiinetek kezdetekor 40-70 év (sporadikus)

1. ALS: MND 65-70%-a, UMN + LMN + bulbaris tiinetek, atlagos talélés

bulbaris esetekben 2-2.5 év, egyéb esctekben a betegek 90%-a 5 éven
beliil meghalnak a tiinetek jelentkezése utan

2. PBP: MND 15-20%-a, bulbaris tiinetek + késobb a cervicalis izmok
gyengesege, atlagos tulelés 2 év

3. PLS: MND 5%-a, UMN tiinetek + kés6bb bulbaris és LMN tiinetek,

higyholyag funkciozavar, atlagos talelés 20 év
4. PMA: MND 10%-a, LMN tiinetek + kés6bb UMN tiinetek, atlagos

taléles 5 év



Amyotrophias Lateral Sclerosis (ALS)

Tipusos tiinetek:
1. Aszimmetrikus végtag érintettség, distalis > proximalis

2. Izomatrophia ¢€s paresis

3. Fasciculatiok, gorcsok

4. ,,Drop head”, fej elore hajlik, nehez megtartani
5. Spasticitas, élenk inreflexek, Babinski jel

6. Bulbaris tiinetek (dysarthria, dysphagia, nyelv atrophia fasciculatioval,

nydalcsorgas)

7. Hypoventilldcio



ALS altipusok

Tiinetek megjelenésének mintazata
. Brachialis-manualis tipus
. Cruralis amyotrophia

Mellkasi, hasi, hatsd nyaki €rintettség

SRS SRS

Korai diaphragmaticus gyengeseg
Proximalis végtag amyotrophia

. Hemiplegias forma (Mills varidns)

. Paraspasticus ¢€s parapareticus varians

. Szimmetrikus bibrachialis sorvadas + Babinski jel

© 0 9 & W

. Pseudopolyneuritis varians (alsd veégtagi erintettseg)
10. ALS — frontotemporalis dementia (FTD)

11. ALS — parkinsonismus — dementia komplex



Amyotrophias lateralsclerosis (ALS)
Flail-arm szindroma

» ALS betegek 10%-ban fordul el6

» Bibrachialis amyotrophias diplegia

» Jarulékosan a corticospinalis palyak érintve lehetnek (Babinski jel)
» Korkép kezdete megegyezik az MND/ALS betegségnél leirtakkal
» Férfi/n6 ardny azonban 9:1

> Atlagos tlélés 57 honap, mely hosszabb mint az ALS beteg atlagos talélése (39
hénap)



Vizsgalatok

1. Anamnézis, fizikalis vizsgalat
2. Elektrofiziologia (EMG, ENG, TMS/MEP)
1) zajlé denervacid fibrillacioval, 2) fasciculatio, 3) kronikus reinnervacio,

4) motoros axonveszteség, ép sensoros rostok, 5) megnyult centralis vezetési
1d6, a keresztezetlen gyorsan vezeto rostok jobban érintettek mint a
keresztezett lassan vezetd rostok, 6) izomkarosodas > idegkarosodas +

aszimmetrikus !
3. MRI vizsgalatok
4. Liquor vizsgalat, vér ¢s vizelet tesztek, genetikai tesztek
5. 1zom és idegbiopsia

6. Egyéb vizsgalatok malignitas iranyaban (lymphoma, vese cc, kissejtes tiido cc)



ALS diagnodzisa a klinikai vizsgalatok alapjan

4 vizsgalt régio: bulbaris, cervicalis, thoracalis, lumbosacralis

1.  Definitiv (UMN/LMN 3 régiodban)
2. Valoszinli (UMN/LMN 2 régioban)

3. Lehetseges (UMN/LMN 1 régioban, UMN 2 régioban, LMN

rostralis az UMN-hez képest 2 régioban)
4. Gyanithato (csak LMN tiinetek)
5. Laborokkal tamogatott valoszinii (EMG+, MRI-, Labor-)

6. Familiaris (€rintett csaladtag)



Motoros plexopatia

Irradiacio
» Posztirradiacios brachialis plexopatia
Patofiziologia nem ismert
Fibrozis, direkt ideg €s érsériiles felmertil
» Posztirradiacios lumbosacralis polyradiculoplexopatia
Liquorban kevés sejt, emelkedett 0sszfehérje
Herpes zoster infekcio
» Motoros brachialis plexopatia
» Sensoros ganglionrol a gyulladas atterjed a motoros gyokokre (ramus ventralis)
Intraneuralis perineurinoma
» Mononeuropatia (n. ulnaris, n. radialis), vagy n. ischiadicus, pl. brachialis 1€zi6
» Statikus vagy lassan progrediald hypertrophids benignus tumor
» MRI vagy UH vezérelt fascicularis idegbiopsia

» Elektrodiagnosztika: motoros érintettség hianyzé vagy kevés sensoros tiinettel



Herediter



Porphyria

» Hem bioszintézés orokletes zavara, porfirinenck felhalmozodnak

» Enzimhiba helye szerint: hepatikus ¢€s eritropoctikus porphyria, elébbi esetben a
hibas enzim a majban talalhato, utdbbi esetén a vorosvértestekben

» Leggyakoribb porphyridk:
1. Akut intermittal6é porphyria
2. Porphyria cutanea tarda
3. Eritropoetikus porphyria
» Periférias és centralis idegrendszeri tiinetek

» Elektrodiagnosztika: motoros hangsulyu dominaléan axonveszteséges
polyneuropatia, sensoros valaszok €pek vagy az amplitudo6 alacsonyabb



Spinalis izomatrophia (SMA)

Spinalis izomatrophiak (SMA) az eliilsO szarvi motoros sejtek és motoros agyideg magvak
orokletes, progressziv betegségei, melyek fenotipusa heterogén. A progresszio ¢€s az
¢letkilatasok jol korreldlnak a beteg €letkoraval a korkép indulasakor.

Juvenilis szegmentalis SMA, benignus fokalis amyotrophia (Hirayama betegség)
» Lassan progredial¢ ritka fokalis fels6 végtagi motoros tiinettan, ffi:né = 60:40%
> Kezdet 2-30 év kozé teheto (leggyakrabban 15-25 év)

» Unilateralis C8-T1 kéz ¢s alkar paresis és atrophia fejlodik ki észrevehetetlen
megjelenéssel, honapok, évek elteltével a felkar is érintve lehet

> Betegek egyharmada esetén a masik fels6 végtagon is megjelennek a tiinetek enyhébb
formaban

» Hat év clteltével a progresszio plato fazisba jut

» Elektrodiagnosztika: motoros axonveszteség blokk nélkiil izomérintettséggel

» Gyogyito terapia NiNCs

Distalis SMA Charcot-Marie-Tooth fenotipussal (herediter motoros neuropatiak)

» Lassan progrediald, juvenilis és fiatal felndttkorban kezd6do korképek johetnek szdba
(dSMA | -AD, dSMA Il — AD, dSMA Ill - AR, dSMAYV —-AD)

» Distalis aszimmetrikus kéz és 1ab gyengeség atrophidval, Charcot 14b eléfordulhat
» Elektrodiagnosztika: aszimmetrikus motoros érintettség + KB és TD
» Gyodgyito terapia nincs



Distalis herediter motoros neuropathia (dHMN)

5 mV/D 5 ms/D 2 mV/D 5 ms/D
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N. medianus ] -
MMN-hez hasonlo tiinettan,
DML 4.4 ms, VS 13.9 m/s, A0.6 mV tobb ideg érintett, kevesebb
— 19 14mA a panasz, AD
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