Neuromyelitis optica
spektrum betegsegek
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Neuromyelitis optica (Devic) betegség ,,definitiv”

3 csigolya-szegmentumnal hosszabb myelitis

(kiilonOsen ha az a nyualt velobe terjed)
* (sulyos) opticus érintettség
* Negativ koponya MRI (nem kizaro6 tényezd)

* (Aquaporin-4 ellenanyag a vérszérumban)



Lennon VA, Kryzer TJ, Pittock SJ, Verkman
AS, Hinson SR.

IgG marker of optic-spinal multiple sclerosis
binds to the aguaporin-4 water channel.

J Exp Med. 2005 Aug 15;202(4):473-7. Epub
2005 Aug 8.
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Name BL P Diagnozis kesese ~16 év
Age 24
Optic Spinal Liquor
Year | Age nerve cord EDSS MR OGP|pleocytosis Therapy
1990 7 right
tetraparesis
1999 16 emesis 3.0/ 1.0 neg. neg.
singultus
brain: T2 hyperintens
lesion in the
medulla
tetraparesis oblongata :
2003 20 emesis 7.0/ 1.5 gng nghyperimens neg.  neg. Sterl‘\’/'l‘é('v)
singultus lesion over 5
segment in the
thoracal spinal cord
2004 21 INF b
brain: T2 hyperintens
lesion in the
tetraparesis medulla _
emesis oblongata plasmapheresis
2006 23 singultus 7.5/ 4.0 _ IVIG
continuous T2 azathioprin
dyspnoe hyperintens lesion in
the cervical and
dorsal spinal cord

Taruninger Anita abraja
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Diagnozis kesese ~ 6 ev

Name ST P Taruninger Anita abraja
Age 27
Optic | Spinal Liquor
vear| Age neprve cpord EDSS MR OGP|pleocytosis Therapy
1999 19 left steroid (IV)
2002 22  left steroid (1V)
2003 23 left brain negative neg. neg. steroid (IV)

continuous cervical
T2 hyperintens lesion

2004 24 tetraparesis 6.0/ 2.5 over 5 segment, and neg. 180LC/3 steroid (1V)
in the medulla
oblongata
2005 25 paraparesis 4.0/ 3.0 steroid (IV)
steroid (IV)
2005 25 paraparesis 7.0/ 4.5 same plasmapheresisl
NF b
steroid (IV),
2006 26 paraparesis 7.5/ 5.0 azathioprin,
(refuse per os
steroid)
steroid (IV),

continuous cervical,
2006 26 tetraparesis 7.5/6.5 and thoracal T2
hyperintens lesion

plasmapheresis,
per os steroid
/azathioprin
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Diagndzis késese ~ 11 év

Name B.M.E. GY

Age 38
Optic Spinal Liquor

vear| Age nerve cord EDSS MR OGP |pleocytosis Therapy

1994 25 rigth 4.5/0 brain MRI neg.

1998 29 right brain MRI

2000 31 right steroid IV

2000 31  right

2001 32 right

2001 32 left neg.

paresthesis cervical §pina| cord:
2004 34 . 3.0/1.0 T2 Hl lesion over 4
paraparesis —
segment

2005 35 left steroid IV

steroid IV
: ‘ plasma-
2005 35 tetraparesis 7.0/5.0 T2Hl Ies.|on Cli-Th pheresis
10, swelling
chr:

azathioprin

Taruninger Anita abraja



Name T.U.T. DP

Age 48
Optic Spinal Liquor
Year| Age EDSS MRI — Thera
J nerve cord OGP|pleocytosis Py
diffuse T2 Hl lesion in
araparesis the cervical myelon steroid IV
2001 46 parapare 4.5/3.0 and in the medulla neg.
diplopia and per os
oblongata (tumor
like swelling, cystic)
tetraparesis T2 Hl lesion in the steroid IV
2002 47 urinary 5.5/4.5 medulla oblongata
. . . and per os
Incontinence and cervical myelon
: diffuse T2 Hl lesion in
tetraparesis :
urinar the cervical myelon steroid IV
2002 47  left A 7.0/6.5 and in the medulla
=== |ncontinence bl ta (t and per os
dyspnoe q onga_a (tumor
like swelling)
respiratory
insufficency
2003 48 death 10
(nursing ) T
home) Taruninger Anita abraja




neuromyelitis optica (NMO)

* Immunmodulalod terapia alkalmazasa nélkil 50% az esély
arra, hogy a beteg o6t éven belul megvakul, vagy toloszékhez
kototté valik, illetve 30%-uk belehal nyultvelS érintettség
miatt kialakulo légzésbénulasba

* A betegség késedelem nélkil elkezdett, majd tartosan

alkalmazott kezelésével a sulyos idegrendszeri karosodasok
kialakulasa és a tlineti relapszusok esélye jelent6sen
csokkenthetd



Dean M. Wingerchuk,

[nternational consensus diagnostic criteria
for neuromyelitis optica spectrum

disorders
Neurology® 2015;85:177-189



NMO-Spektrum betegség (Disease) (NMOSD)

* NMO-Spektrum betegségrél (Disease) (NMOSD) akkor beszéliink,
legalabb egy NMO-ra jellemz6 tinet észlelhetd —

* 3 csigolya szegmentum (vagy hosszabb kiterjedés(i) myelitis (nyultveldi
|ézidval vagy anélkul)

* (hoszu kiterjedési) opticus neuritis, és/vagy chiasma |ézi6

* tartds csuklds és/vagy hanyinger hanyas (,,area postrema syndroma”)
* Uj keletl aluszékonysag (,,narcolepszia) (Faludi Béla emlitette)

* Fehérallomanyi tumefactiv |éziok,

* NMO-ra jellemz6 corpus callosum lézié

e akutan (6rak, 1-2 nap alatt) kialakulo agytorzsi tlinetek, -

* és AQP4 ellenanyag kimutathato



NMOSD diagnozisa (al)szeronegativ esetekben
(ELISA érzekenysege ~60%, cell-based” esszekée 70-80%)

* legalabb két tlinet jelenléte az el6bb emlitettek kozul

* az egyik vagy opticus neuritis, vagy tipusos myelitis, vagy area
postrema szindroma kell hogy legyen

* tamogatod, ha van még egyéb ,tipusos” NMO tiinet (MRI jel) is
* nincs jobb magyarazat (mas betegség kizarhato)

* A szeronegativ és szerpozitiv betegek kezelésének megkezdése
egyarant indokolt!!!
Neurology® 2015;85:177-189



* NMO-Spektrum betegségrdl (Disease) (NMOSD) akkor
beszéllink, legalabb egy NMO-ra jellemzé tlinet
észlelhetd —

* 3 csigolyaszegmentum (vagy hosszabb
kitglrlggﬁésﬁ) myelitis (nyultvel6 |ézidval vagy
anélku




NMO-Spektrum betegség (Disease) (NMOSD)

* NMO-Spektrum betegségrdl (Disease) (NMOSD) akkor
beszéllink, legalabb egy NMO-ra jellemzé tlinet
észlelhetd —

* (hoszu kiterjedésii) opticus neuritis, és/vagy
chiasma lézid




NMO-Spektrum betegség (Disease) (NMOSD)

 NMO-Spektrum betegségrdl (Disease) (NMOSD) akkor Area Postrema Lesions
t,)eslzéllhijnk, legalabb egy NMO-ra jellemz6 tiinet
észlelhetd —

* tartos csuklas és/vagy hanyinger hanyas (,,area
postrema syndroma”)

D.M. Wingerchuk (Scottsdale,



NMO-Spektrum betegseg (Disease) (NMOSD)

* NMO-Spektrum betegségrél (Disease) (NMOSD) akkor
beszéllnk, legalabb egy NMO-ra jellemz6 tlinet
észlelhetd —

(hoszu kiterjedés(i) opticus neuritis, és/vagy chiasma lézié
tartos csuklas és/vagy hanyinger hanyas (,,area
postrema syndroma”)

Uj keletl aluszékonysag (,,narcolepszia)

Fehérallomanyi tumefactiv léziok,

NMO-ra jellemz6 corpus callosum lézid

akutan (drak, 1-2 nap alatt) kialakulé agytorzsi tinetek, -
és AQP4 ellenanyag kimutathato




NMO-Spektrum betegseg (Disease) (NMOSD)

* NMO-Spektrum betegsegrol (Disease) (NMOSD) akkor
beszéllink, legalabb egy NMO-ra jellemzé tlinet
észlelhetd —

* NMO-ra jellemz6 corpus callosum lézid

Sclerosis multiplex
,Dawson-ujjak”
> '*Q
® .




NMOSD diagnozisa szeronegativ esetekben

* legalabb két tunet jelenléte az el6bb emlitettek kozul

* az egyik vagy opticus neuritis, vagy tipusos myelitis, vagy area postrema
szindroma kell hogy legyen

* tamogato, ha van még egyéb ,tipusos” NMO tiinet (MRl jel) is

* nincs jobb magyarazat (mas betegség kizarhato)

* A szeronegativ €s szerpozitiv betegek kezelésének megkezdése egyarant
indokolt!!!

Neurology® 2015;85:177-189



NMO-ra jellegzetes egyéb agyi eltérések




Néhany szo a myelitisrdl...




Junius 28 (hat nappal a tiinetek Julius 8.(16.nap) augusztus 8.
kezdete utan (vizeletelakadas), 7 aferesis utan paraplég (33.nap)

ekkor mar paraplég —szteroidot is kapott és  napi 100 Medrol,
paraplég

NMO myelitis ,,dinamikaja-



NMO myelitis ,dinamikaja”



NMO myelitis ,dinamikaja”



" M

Kezeles semaja NMOSD —ben

| muran?25mg/tkg — életre széléan(?)

Medrol
1 g/nap 3-5 napon at, majd per os medrol 1 mg/kg, 8-12 (?) hénapig,
masnaponta,
...majd leépitjiik
CsoOkentés Uteme:
kéthetente 4 mg

(ha nem javul a nagydozisu szteriod I0kés utan)akkor beteg plazmaferezist
Kell alkalmazni 5-7%, éd uzana jon a tartos per os szteroid



Osszefoglalas
A Neuromyelitis optica spektrum betegségek (NMSOD) felismerése
megmentheti a beteget attol, hogy sulyosan rokkantta valjon:

vaksag, sulyos végtagparesisek, (kerekesszék), s6t életet menthet (lsd.
légzésbénulas)

* A szeropozitiv és szeronegativ NMSOD egyarant kezelendd!



