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Neuropatie o podtozu autoimmunizacyjnym

 Zespot Guillaina-Barrego (GBS)

* Przewlekte neuropatie:
— Przewlekta zapalna polineuropatia demielinizacyjna (CIDP)
— Wieloogniskowa neuropatia ruchowa (MMN)
— Inne: paraproteinemie (MGUS, POEMS)



Zespot Guillaina-Barrégo
(Guillain-Barre syndrome, GBS)

Grupa ostrych neuropatii o etiologii autoimmunologicznej
Jedna z najczestszych przyczyn obwodowych niedowtadow
w krajach wysoko rozwinigtych:

zapadalnos¢ 1-2 przypadki/100 tys. populacji na rok

(ok. 400-800 nowych przypadkow rocznie w Polsce)

Moze wystapi¢ w kazdym wieku
Wazny problem kliniczny:

— sztuczna wentylacja — 25% chorych

— utrwalona niesprawnos¢ po przebyciu GBS- 20%
— Smiertelnos¢ 2-12%



Objawy kliniczne klasycznego GBS

Postepujace ostabienie konczyn,
ze zniesieniem lub ostabieniem odruchow gtebokich

narastajgce przez okres do 4 tygodni

e \Wzgledna symetria objawow

e Przewazajace objawy ruchowe

e /ajecie nerwOw czaszkowych, zwtaszcza obustronny niedowtad nerwow
twarzowych

e /aburzenia autonomiczne

e Bol (bardzo czesto obecny)



Rozpoznawanie klasycznego GBS

Charakterystyczny obraz kliniczny

Badanie ptynu moézgowo-rdzeniowego
rozszczepienie biatkowo-komorkowe

Badanie elektrofizjologiczne

Wytaczenie innych przyczyn ostrego ostabienia
miesni



Spektrum kliniczne GBS

e Continuum autoimmunizacjl
» Zespoty naktadania, atypowe postaci

Winer JB. J Neuroimmuno 12011; 231 :70-72.
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Rozpoznawanie wariantow GBS

Obraz kliniczny (ostro narastajacy zespot)
Badanie ptynu moézgowo-rdzeniowego

rozszczepienie biatkowo-komorkowe czesto nieobecne
Badanie elektrofizjologiczne (zmiany demielinizacyjne,
aksonalne lub brak odchylen)

Wytaczenie innych przyczyn objawow
W niektorych odmianach obecne przeciwciata
antygangliozydowe (AMAN igG anty am1, MF 19G anty-Ga1b,

PBC), ale... otrzymujemy je po okresie narastania
objawow



Wskazania do Immunoterapii
(immunoglobuliny lub plazmaferezy)
w wariantach GBS

Takie same , jak w klasycznym GBS

— W okresie narastania objawow (optymalnie do 2
tygodni)

— W przypadku nasilonego zespotu klinicznego



Przewlekta zapalna polineuropatia demielinizacyjna
(chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy, CIDP)

» (Czestosc wystepowania wynosi od 1,2 do 7,7
przypadkow /100 tys. populaciji (ponad 400 chorych
w Polsce).

/e wzgledu roznorodna niekiedy manifestacje
kliniczng | brak wiarygodnych biomarkerow
diagnostycznych bywa ona czesto
nierozpoznawana.

* Rozpoznanie CIDP powinno byC wziete pod uwage
w przypadku kazdej przewlektej polineuropatii o
nieznanej przyczynie.



CIDP - rozpoznawanie

Rozpoznanie w oparciu o:
1. Obraz kliniczny
Badanie elektrofizjologiczne
Inne badania dodatkowe
Wykluczenie neuropatii mogacych przypominac CIDP
Odpowiedz na leczenie

S

Trudnosci moga pojawic sie na kazdym etapie rozpoznania



CIDP - rozpoznanie

W ciggu ostatnich 20 lat opublikowano 16 roznych
kryteriow elektrofizjologicznych lub kliniczno-
elektrofizjologicznych, réznigcych sie swoistoscia |
specyficznoscia.

Ostatnie kryteria EFNS/ PNS z 2010



CIDP- obraz kliniczny

Postac klasyczna :

— Postepujacy niedowtad konczyn i zaburzenia czucia przez okres
ponad 8 tygodni (u dzieci 4 tygodnie), z ostabionymi lub
zniesionymi odruchami sciegnistymi

— Zwykle symetryczny, istotne zajecie miesni ksobnych

— Zwykle zajete grube wtdkna czuciowe (zaburzenia czucia
utozenia i wibracji)



CIDP —odmiany

TYPOWE
» Klasyczna CIDP (>50%)

WARIANTY

Czysto czuciowa (10-30%)
Asymetryczna — zespot Lewisa-Sumnera (15%)

Dystalna nabyta symetryczna polineuropatia
demielinizacyjna, DADS (10%)

Czysto ruchowa (<10%)
Segmentalna (2%)



TABELA 2, KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE ROZPOZNANIA PRZEWLEKLEJ ZAPALNE) POLINEUROPATII DEMIELINIZACYINE)

PROPONOWANE W 2010 R. PRZEZ GRUPE ROBOCZA EFNS'*

Kryteria elektrodiagnostyczne:*
1 Rozpoznanie pewne (spefnione musi by¢ co najmniej 12 ponizszych kryteriow):

(@) wydtuzenie latencji koncowe] we widknach ruchowych 250% gdmej granicy normy stwierdzane w 2 nerwach (z wyjatkiem zmian
stwierdzanych w nerwie posrodkowym spowodowanych ciesnig nadgarstka) lub

(b) zwolnienie szybkosci przewodzenia 230% ponizej dolnej granicy normy w 2 nerwach,

(c) wydiuzenie latencii fali F 230% gornej granicy normy w 2 nerwach(250%, jes!i amplituda ujemnego wychylenia odpowiedzi M przy stymulacji
dystalnej wynosi <80% dolnej granicy normy),

(d) brak fali F w 2 nerwach, jesli amplituda ujemnego wychylenia odpowiedzi M wynosi 220% gérnej granicy normy przy stymulacji dystalnej
oraz spefnienie co naimniej 1 z pozostatych kryteriow demielinizacji w co najmniej 1 nerwie,

(&) czesciowy blok przewodzenia: spadek amplitudy odpowiedzi M >50% uzyskanej przy stymulacii proksymalnej w stosunku do dystalnej (jesli
amplituda ujemnego wychylenia odpowiedzi M wynosi 220% dolnej granicy normy przy stymulacji dystalnej), stwierdzany w 2 nerwach lub
w 1 nerwie oraz spefnienie co najmniej 1 z pozostatych kryteridw demielinizacji w co najmnigj 1 nerwie,

(f) nieprawidtowa dyspersja czasowa (>30% wydiuzenia czasu trwania odpowiedzi M uzyskanej przy stymulacii proksymalne; w stosunku do
dystalnej) stwierdzana co najmniej w 2 nerwach,

(g) wydtuzenie czasu trwania odpowiedzi M (okreslane] jako interwat od poczatku ujemnego wychylenia do powrotu ostatniego wychylenia do
linii izoelektrycznej) przy stymulacji dystalnej, stwierdzane przynajmniej w 1 nerwie (nerw posrodkowy 26,6 ms, nerw tokciowy 26,7 ms, nerw
strzatkowy 27,6 ms, nerw piszczelowy 28,8 ms)” oraz spetnienie co najmniej 1 2 pozostatych kryteridw demielinizacji w co najmniej 1 nerwie.

2 Rozpoznanie prawdopodobne: spadek amplitudy odpowiedzi M 230% uzyskanej przy stymulacji proksymalnej w porwnaniu z dystaing
(z wyjatkiem nerwu piszczelowego), jesli amplituda dystalnego ujemnego wychylenia odpowiedzi M wynosi 220% dolnej granicy normy,
stwierdzane w 2 nerwach lub w 1 nerwie oraz spefnienie co najmnie) 1 z pozostatych kryteriow demielinizacji w co najmniej 1 nerwie.

3 Rozpoznanie mozliwe: kryteria demielinizacji przedstawione w punkcie (1), ale stwierdzane w 1 nerwie



CIDP-dodatkowe kryteria rozpoznania

EFNS/PNS 2010

Zwiekszone stezenie biatka w ptynie mozgowo-rdzeniowym.

Wzmocnienie lub przerost korzeni, splotow lub ogona konskiego
w badaniu MR

Obiektywna poprawa po wigczeniu leczenia
Immunomodulacyjnego

Biopsja nerwu wykazujgca cechy niejednorodnej demielinizacji
lub remielinizacji



CIDP-dodatkowe kryteria rozpoznania

EFNS/PNS 2010

Zwiekszone stezenie biatka w ptynie mozgowo-rdzeniowym.

Wzmocnienie lub przerost korzeni, splotow lub ogona konskiego
w badaniu MR

Obiektywna poprawa po wigczeniu leczenia
Immunomodulacyjnego

Biopsja nerwu wykazujgca cechy niejednorodnej demielinizacji
lub remielinizacji

* Przeciwciata przeciwko sktadnikom nerwéw obwodowych -

wykrywane w nielicznych przypadkach: anty CNTN1, anty NF155



CIDP —odmiany

TYPOWE
« Klasyczna CIDP (>50%)
WARIANTY

 Czysto czuciowa (10-30%)

— CISP - chronic immune sensory polyradiculopathy (prawidtowa
neurografia, nieprawidtowe somatosensoryczne potencjaty wywotane)

 Asymetryczna — zespot Lewisa-Sumnera (15%)

 Dystalna nabyta symetryczna polineuropatia demielinizacyjna,
DADS (10%)

Czysto ruchowa (<10%)
Segmentalna (2%)



CIDP - rozpoznawanie

* Mimo, iz aktualne kryteria diagnostyczne
odznaczajq sie duzg swoistoscig | czutoscig, jednak
w wybranych przypadkach, zwtaszcza o
nietypowym przebiegu - warianty, mozna ustalic
rozpoznanie CIDP bez ich spefnienia i rozpoczac
terapie.



Terapie dostepne dla CIDP

Glikokortykosteroidy (GKS)
Immunoglobuliny podawane dozylnie (IVIg)
Plazmaferezy (PE)

* Inne terapie Immunosupresyjne i
Immunomodulujace

Dobra odpowiedz na leczenie immunomodulacyjne stanowi jedno
z dodatkowych kryteriow wspierajacych rozpoznanie CIDP !




CIDP I cukrzyca

 CIDP wystepuje czesciej u pacjentow z cukrzyca.
* Rozpoznanie moze bycC utrudnione - cechy demielinizacji

moga by¢ trudne do wykrycia z powodu naktadajacych sie
zmian aksonalnych typowych dla neuropatii cukrzycowe.

W niewyrownanej cukrzycy przeciwwskazania do
sterydoterapil



WIELOOGNISKOWA NEUROPATIA RUCHOWA
Multifocal motor neuropathy (MMN)

Neuropatia o podtozu autoimmunologicznym
Choroba rzadka, czestos¢ nieznana
szacunkowo 0,6 przypadki / 100 tys. osob
liczba chorych w Polsce to ok. 240 (?)

Wiek zachorowania najczesciej 20-50 lat
Czestsza u mezczyzn (MK 3:1)



ROZPOZNAWANIE MMN

Brak pojedynczego swoistego testu diagnostycznego

O rozpoznaniu decyduije:
« charakterystyczny obraz kliniczny
* badania dodatkowe — przede wszystkim badanie EMG &= MMN
* odpowiedz na leczenie immunoglobulinami

-

T swoisto$¢é rozpoznania




MMN - kryteria rozpoznania

Joint Task Force of the EFNS and the PNS 2010
PNS- Peripheral Nerve Society

 Konieczne:
1. Powoli lub skokowo postepujace asymetryczne ostabienie
miesni konczyn, z objawami uszkodzenia w obszarze
unerwienia co najmniej 2 nerwow ruchowych od min. 1

miesigca (zwykle powyzej 6 miesigcy)

2. Brak obiektywnych zaburzen czucia z wyjatkiem niewielkich

zaburzen czucia wibracji w konczynach dolnych






MMN - kryteria rozpoznania
Joint Task Force of the EFNS and the PNS 2010

* Wybrane kliniczne kryteria dodatkowe:

» Przewaga objawow w konczynach gornych (u ok.10-30%

chorych przewaga zajecia kkd na poczatku)

» Brak objawow ze strony nerwow czaszkowych

» Poprawa po leczeniu immunoglobulinami



Badanie przewodzenia w nerwach obwodowych

 Konieczne u kazdego chorego z podejrzeniem MMN

* Cele badania:
— Wykazanie izolowanego uszkodzenia nerwow ruchowych
— Wykrycie bloku przewodzenia ruchowego
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MMN bez bloku przewodzenia ?

* Ogniskowy blok moze dotyczy¢ miejsc trudnych do
badania w rutynowej diagnostyce: blok odsiebny lub
dosiebny

 Aksony, w ktorych wystepowat blok w przeszitosci, mogg
byC objete procesem degeneracji aksonalnej

* Btedne rozpoznanie



MMN - inne badania dodatkowe
do rozwazenia u wybranych pacjentow

badanie przeciwciat IgM anty-GM1
(obecne u 20-85% chorych z MMN, istotne wysokie miana)

MR splotu barkowego

(asymetryczny wzrost sygnatu w T2, obrzek nerwow u
40-50% chorych z MMN)

badanie ptynu mozgowo-rdzeniowego

(stezenie biatka w normie u 2/3 chorych, u 1/3 nieco
zwiekszone, ale nie przekracza 1g/l)



MMN - roznicowanie

e stwardnienie zanikowe boczne

* inne, rzadkie postaci zwyrodnienia rogow przednich
rdzenia

* mononeuropatie, uszkodzenia korzeniowe
* Inne polineuropatie

Zeby nie przeoczyé MMN...

* MMN nalezy wzia¢ pod uwage w przypadku
kazdego zespotu uszkodzenia obwodowego
neuronu ruchowego!



MMN - kategorie diagnostyczne

Joint Task Force of the EFNS and the PNS 2010

Mozliwe rozpoznanie MMN:
« typowy obraz kliniczny (kryteria kliniczne)
+ prawidtowe przewodzenie we wtdknach czuciowych
+ nie wykryty blok przewodzenia, ale poprawa po leczeniu IVIG

4

Podanie kursu IVIG i ocena odpowiedzi na
leczenie ma znaczenie diagnostyczne!




Podsumowanie

* Pacjenci z neuropatiami o podfozu
autoimmunizacyjnym (GBS, CIDP, MMN), to
chorzy ktorych nie wolno nam przeoczyc z
uwagi ha mozliwosc skutecznego leczenia.

« Pamietajmy o tych jednostkach chorobowych
w diagnostyce roznicowej !!!



