Neuropatie pri vaskulitidach

K.Kalous,neurologicka ambulance Praha




Neuropatie pri vaskulitidach

1886 Kussmaul a Maier — periferni neuropatie jako jeden z
priznakd systémoveé nekrotizujici vaskulitidy.

20.stoleti — rada praci s detailnim popisem kiinickych

rysd, histopatologickych nalezd, terapie, prognosy.

Snaha o vytvoreni klasifikacnich schemat vaskulitid

Hundert (1990),Jennette (1994),Alpern (1995).

Neuropatie mize byt i jedinou manifestaci skryté vaskulitidy
Kissel (1985) Hawke (1991),Davies (1996).

21.stoleti - tkz.proximalini diabeticka neuropatie (diabeticka
amyotrofie) mize byt zplusobena nekrotizujici vaskulitidou Dyck
(1999), Krendel (1998),Griffin (2003),5aid (2003)



Neuropatie pri vaskulitidach

Vaskulitidy — zaneti/ivé onemocnéeni cev vedouci k
destrukci cevni steny,nasledné proliferaci a uzaveru
cevy projevujici se ischemii' v postizené oblasti ale i
celkovymi priznaky.

Zakladni schematicke déleni —

vaskulitida velkych cev obrovskobunéecna (temporaini
arteriitida), Takayasuova arterijtida

vaskulitida strednich ceév polyarteriitis

nodosa, Kawasakiho onemocneni (koronarni tepny)
vaskulitida malych cev Wegenerova
granulomatosa,sy Churge-Straussove (mikroskopicka
polyangiitida, polyarteriitiaa), Henoch-Schonleinova
purpura,esencialni smisena kryoglobulinemie...
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Neuropatie pri vaskulitidach

Postizeni vasa nervorum periferniho nervu vede k jeho
ischemickému poskozeni s naslednou axonalni degeneraci

Rozsah,distribuce a tize vaskulitického procesu proto urcuje
klinicky projev neuropatie



Neuropatie pri vaskulitidach

= Poskozeni
periferniho nervu
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Neuropatie pri vaskulitidach

Mikroskopicky nalez
vaskulitidy




Neuropatie pri vaskulitidach

Klinické formy neuropatie

Klasicka forma (mononeuritis multiplex)akutni nebo
subakutni bolestiva slabost a ztrata citlivosti v
distribuci jednoho nebo vice perifernich nebo
mozkovych nervl (20% pacient()

Mononeuropatie prekryta rozsahlym postizenim
jednotlivych nervy,je jen asymetrie v jejich postizeni
(50% pacientl)

Atypicky obraz distalni symetrické polyneuropatie s
trvale progresivnim deficitem (30% pacient) u
rozsahlého vaskularniho postizeni na vicecetné Urovni
nervového kmene vedouci k distalni sumaci deficitu.



Neuropatie pri vaskulitidach

Klinické projevy neuropatie

- bolest,slabost a ztrata citlivosti v distribuci postizeného nervu

- paliva,dysesteticka bolest je Casto vyrazna,ale az u 25% pacientd
mUiZze chybét

- klinicky obraz je identicky at’ jde o isolovanou vaskularni
neuropatii nebo je soucasti systémoveé vaskulitidy nebo je v
asociaci s jinym onemocnénim pojivovée tkane (lupus
erythematodus,rheumatoidni artritis...)



Neuropatie pri vaskulitidach

Etiologie

- 50% vaskularnich neuropatii provazi kolagenni onemocnéni jako
polyarteritis nodosa nebo rhematoidni artritis,SLE...

- 10% je spojeno s jinym systémovym onemocnénim jako
infekce,malignita nebo Iékova interakce

- 40% neuropatii prichazi isolované (non systemic vaskulitic
neuropathy)

- naopak 50-70% pacientl s vaskulitidou ma postizeni perifernich
nervd



Neuropatie pri vaskulitidach

Diagnostika

- kliCové otazky:
jde o typickou mononeuritis nebo je symetricka distalni
neuropatie pravdépodobné sumacni polyneuropatie kompatibilni
s vaskularni neuropatii?
ma pacient kolagenni nebo rheumatické onemocneéni?

ma pacient diabetes?

ma pacient jiné klinické ukazatele spojené s vaskulitidou
(organové postizeni,eosinofilie,chronické infekcni
onemocneéni,leukemii,malignitu?

jsou pozitivni laboratorni testy pro dg.vaskulitidy?



Neuropatie pri vaskulitidach

Laboratorni vysetreni

- serologicka vysetreni
- elektrofyziologicka vysetreni
- biopsie senzitivniho nervu



Neuropatie pri vaskulitidach

Serologicka vys.

-FW,CRP,C3

-revmatoidni faktory

-antinuklearni protilatky proti
cytosplasmé neurofilnich leukocytll (ANCA)
antiendotelidlni protilatky (AECA)



Neuropatie pri vaskulitidach

Elektrofyziologicka vysSetreni

- elektromyografické vysetreni mlze odhalit subklinické postizeni
a prokazat pritomnost vicecetného postizeni perifernich
nervl,které uniklo klinickému vysetreni

- EMG vykazuje typicky nizkou amplitudu senzitivniho i
motorického sumacniho akcniho potencialu a multifokalni
distribuci.

- u tézkych postizeni evokované odpovédi mohou byt nevybavné
- jehlova EMG prokazuje denervacni potencialy



Neuropatie pri vaskulitidach

EMG nalez pri
vaskularni neuropatii
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Neuropatie pri vaskulitidach

~ Biopsie n.suralis




Neuropatie pri vaskulitidach

Terapie
horsi prognoza u systémove vaskulitidy

- 1.odstranéni mozneho vyvolavajiciho antigenu

- 2.nastaveni imunosupresivni terapie

- 3.vasoaktivni terapie

- 4.symptomaticka terapie — |éCba neuropatické
bolesti,ortopedicka podplirna terapie



Neuropatie pri vaskulitidach

Kazuistika 23 leté pacientky se susp.systémovym
lupus erythematodes u které se akutné rozvinuly priznaky
mononeuritis multiplex

Prijata pro nové priznaky bolesti a otok{ kloubl hlavné
drobnych na HK i DK.Béhem hospitalizace akutni rozvoj bolesti a
oslabeni levé DK akralné.

V objektivnim nalezu porucha hybnosti levé DK, nepostavi se na
patu,Spicku,chybi reflex Achillovy Slachy vlevo,hypestesie na
nartu a vice chodidle.



Neuropatie pri vaskulitidach

Elektromyograficky nalez

- zpomaleni motorického vedeni v n.peroneus a tibialis sin.

- vyrazne nizké amplitudy evokovanych motorickych sumacnich
odpovedi

- pri jehlové EMG oslabeni volni aktivity hlavné v m.flexor
dig.brevis sin.

- na pravé DK normalni nalez



Neuropatie pri vaskulitidach

EMG nalez

vys.motor.vedeni v
n.tibialis
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Neuropatie pri vaskulitidach

EMG vys.svaloveé

aktivity
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Neuropatie pri vaskulitidach

EMG zprava z
vys.pacientky

Neurologie - elektrofyziologické laboratofe s.r.o, Vratislavova 11, 12800 Praha 2,vedouci
lékaf MUDr.Karel Kalous CSc., ICZ:02296000, Tel.:224918693,224910497, VS:00000000

Pacient Martina Saldova nar. 5.4.1883, RC: 835405/0551
Bytem Nam. 9.kvétna 16 , Ondfejov
Pojistén u: 207 Oborova zdravotni pojistovna Cislo pojisténce: 8354050551

Vysetreni: EMG Datum:  5.5.2006
Dg: G629

Subjektivné:

Wys.v RU pro susp.SLE.Asi mésic rozvoj aslabeni levé DK akralné.

Pfi min.EMG vy4.zjist&no postiZeni n.peroneus a tibialis sin.Stav se trochu zlepsuje.

Nalez:

Rr.L2/4 sym. L5/S2 vievo 0,vpravo +.Vazne postaveni na picku vievo hypestesie na chodidle
vievo.

Motorické vedeni

nerv Ld{ms) Lp(ms) Vzdalenost RV(m/s) ampl.(mV) F vina (ms)
per.dx. 4,7 12,4 380 46,8 7.0 4186
tib.dx. 52 12,4 370 51,3 7.0 42 4
per.sin. 4.5 15,0 410 39,0 1.0 49.2
tibsin. I 15,4 390 400 02 0.0
Senzitivni vedeni

nerv Ld(ms) Vzdalenost RV(mi/s) ampl.(uV)
sural.dx. 22 110 50,0 15,0
sural.sin. | 0,0 110 0,0 0,0

Jehlova elektroda:

M.tib.ant.sin..v klidu 0,pfi volni inervaci st.4,tvar AP je norm.

M. flexor dig.brevis sin.:v klidu 0,volni ineravce st.2 isolované nizke AP.
Spec. EMG metody:

Zavér:

EMG vy3.prokazuje axonalné demyelinizacni postizeni n.peroneus a vice n.tibialis sin.Proti
min.vy& wyrazngjsi axonalni postizen|.Etiologicky nejspise vaskulamni etiologie v ramci SLE.
V terapii krome vit.sk.B,pfidat i vasoaktivni terapii napf.Trental 2x1.Ko EMG s £asovym
odstupem 2-3 mésice.

MUDr. Karel Kalous CSc.



Neuropatie pri vaskulitidach

EMG nalez a priibéh postizeni

-EMG vySetreni prokazuje axonalné demyelinizacni postizeni
n.peroneus a hlavné n.tibialis sin.

-nalez odpovida mononeuritis multiplex

-v dalsim prtbéhu doslo ke zmirnéni potizi,ustupu bolesti i
zlepSeni hybnosti.



Dekuji za pozornost




Nekrotizujici vaskulitida

Clenovci - funnel web spider (Australie)
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Nekrotizujici vaskulitida

3 dny po kousnuti




Nekrotizujici vaskulitida

Po 5 dnech




Nekrotizujici vaskulitda

Po 9 dnech




Déekuji za pozornost




