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Landry-tipust bénulas képalkoto diagndzisa
Molekuldris mimikri okozta periférias

autoimmun demielinizdcio
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Osszefoglalas: A Guillain, Barré és Strohl altal 1916-ban leirt poliradiculitis valosziniileg azonos az 1859-ben
kozolt Landry-bénuldssal. Ma autoimmunnak tekintett gyulladasos demielinizacié vagy axonalis polineuropatia,
tipusosan az alsé végtagokon kezdddik és felfelé terjed. A szimmetrikus, aszcendald parézis szegmentalisan elér-
heti a mellkasi ¢és nyultagyi idegeket, 1égzésbénulast, beszédzavart és agyidegtiineteket okozva. A négy altipus
gyermekeket is érint, és minden évszakban jelentkezhet. Eves incidencia 1-2/100 000, 4-6 % mortalitist mutatva.
A morbiditasi rata (permanens gyengeség, egyensulyzavar, szenzoérium-vesztések) 5-10%-ra teheték. A GBS auto-
immun betegség, melyet egy bakterialis vagy virusos infekcio valt ki. Glikolipidek, kiillondsen gangliozidok
képezik az immuncélpontot. Az immundemielinizaci6 elsésorban a Ranvier-beflizodéseknél alakul ki, a ventralis
gyokokben. Remielinizacidban a Schwann-sejtek proliferacidja mutatkozik.

kednek el, olykor a kiilonb6z6 idegrostoknak meg-

Aperifériés idegeken kiilonbozé gangliozidok helyez-
feleléen. A gyulladasos folyamatot beinditd kor-
okozd (leggyakrabban Campylobacter jejuni) sejtfal
lipopoliszacharidjai (LPS) gangliozid (GQ1b) szekvenci-
akat tartalmaznak, és az ellenik termelodd antitestek

(anti-GQ1b) molekuldris mimikri révén reagalnak a

homolog idegrendszeri (mielon/axon) struktarakkal. Az
érintett ideg altal beidegzett izom denervaciot, reflex-
meglassulast és atrofiat szenved. Ha a makrofagok és
T-limfocitak kozvetitette folyamat til agressziv, és az
idegsejt elhal, akkor a regeneracié nem lehetséges. A
kollateralis beidegzés teszi lehetévé, hogy részleges
javulds menjen végbe, és rezidualis deficitek maradja-

ALS = amiotrofias lateralszklerozis

AMSAN = akut motoros €s szenzoros neuropatia
AMAN = akut motoros neuropatia

Anti-GQ1b = anti-gangliozid ellenanyag (IgG1)
EMG = elektromiografia

ENG = elektroneurografia

Fischer-Miller = agyidegeket és kisagyi strukturakat érintd szindroma (MFS)

GBS = Guillain-Barré szindroma
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3. kép. A pontocerebellaris széglet 11l oculomotorikus ideg
enhancementje

5. kép. A C5 és C6 szegmentum érintettsége

nak. A nodalis axolemmahoz kot6do ellenanyagokat
CMV, EBV, Mycoplasma p., Haemophilus infl., ritkan
vakcinaci6 (rabies, influenza), ill. szervtranszplantacio is
kivalthatja.

Harom f6 megjelenési formaja van:

e akut inflammatoros demielinizacids poliradiaculo-
neuropatia (AIDP), ez a leggyakoribb forma, a
gyengeség az alsd végtagokon indul és felfelé terjed,
szenzoros tiinetek és gyakran agytorzsi tiinetek tar-
sulnak hozza.

e Miller Fisher szindroma (MFS), ennél a formanal
szemmozgas zavarral indulnak a tlinetek, torzsata-
xiaval és egyensuly zavarral tarsul, mélyreflexek
renyhék, de végtagi gyengeség ritka.

e Akut motoros axonalis neuropathia (AMAN) vagy
akut szenzo-motoros axinalis neuropathia: ritka
forméja a GBS-nek, izolalt izomgyengeség és szen-
zoros tlinetek, agytorzsi tiinet gyakorlatilag nincs.

Az esetek 90%-ban a felszalld gyengeség elér egy platot
a negyedik hétre, majd elkezd javulni. Olykor napokon,
heteken, honapokon beliil az eredeti allapot kezd vissza-
allni. A motoros tiinetek a dominaldak, de szenzoros
jelek is lehetnek: paresztéziak, dizesztéziak (égd érzések,
zsibbadasok).

2. kép. A X és Xl ideg, ill. az eliilsé és hatsé gyokok
gadoliniumos telddése

A légzésiizmok érintettsége az esetek 10-30%-aban ven-
tilacios tamogatast igényel. Az agyidegtiinetek olykor jel-
legzetesek lehetnek, befolyasolva a ragast, nyelést és koho-
gést. Az autoném diszfunkcidk szivritmuszavarokban,
vérnyomasingadozasban nyilvanulhatnak meg. A korkép
altalaban spontan gyogyul (self-limited), de akezelést minél
elobb el kell kezdeni. Ritka esetben moribund. Analogiai
vannak az amiotrofias lateralszklerézissal, melyben a bénu-
las fentrdl lefelé halad, és kevésbé reverzibilis.

KEzeLEs

A klinikai torténet a segitségiinkre lehet (1éguti/gasztro
fert6zés). A végso diagnozist a likvor fehérjetartalma, az
idegvezetési vizsgalatok (ENG, EMG), és a képalkotok
(RTG, MRI) adjak. A likvorban kiilondsen magas a
fehérjeszint (akar 500 mg/dl), sejtszam emelkedés nél-
kiil. Az idegvezetési meglassulasok a szubtipusokra utal-
nak. Az idegvezetési zavar megerésiti a diagnézist, de ha
nagyon koran végzik a vizsgalatot, akkor még tipusos
eltérés nem lathatd. A terapias menedzsment 1égzéstamo-
gatasbol, plazmaferézisbdl €s intravénas immunoglobu-
linokbol (IVIG) all. Ha a tiinetek visszahuzodnak, ugy az
agressziv rehabilitaciot el kell kezdeni.
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11. kép. T1 és zsirszuppresszios képek a cauda rostok
halmozasat jelzik

10. kép. A cauda equina gyokok enhancementje

12. kép. STIR képek a C5 és C6 bal oldali gyikok
megvastagodasat jelzik
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1. tablazat

A GBS siilyossagi score (Disability Score)

Egészséges allapot

3. tablazat

Gerincérintettség differencial diagnozisa

Minor tiinetek, képes futni

Gerincvel6i harantlézio

Képes tobb mint 10 m jarni segitség nélkiil,
de nem képes futni

Cauda 1ézi6 (inkontinencia)

Kroénikus gyulladdsos demielinizacio

4. [ Képes 10 m-t jarni segitséggel

Myelitis transversa

Agyhoz kotott

Akut gerincvel$ kompresszid

6. | Moribund

Nekrotizaldé mielopatia

Lyme borelliozis

Porphyria

2. tablazat

MRI kontrasztos halmozas mintazata

Kritikus polineuropatiak

Botulizmus

Arteria basilaris trombozis

Heveny mérgezések

I. | Nincs halmozas (enhancement)

Poliomielitis anterior acuta

II. | Eliils6 gyokok > hatso gyokok

Brown-Seguard szindréma

III. | Elils6 gyokok = hatso gyokok

Polineuropatia diabetica

IV. | Csak az eliils6 gyokok halmoznak

Cauda equina poliradiculitis (Elsberg)

4. tablazat

GBS Kklinikai altipusok

polineuropatia (AIDP)
(80-90%)

tendonreflexek elvesztése

SZUBTIPUS KLINIKAILAG PATOLOGIA PATOGENEZIS
Akut inflamatorikus Ascendal¢ paralizis, korai Makrofagok tavolitjak el T-sejt medialta
demielinizalé szenzoros tiinetek, mély a mielin hiivelyt anti-GM1 (20-40%)

antiP0
anti-P2
anti-PMP22
anti-MAG

Akut motoros axonalis
neuropatia (AMAN)
(<5%)

Akut progressziv gyengeség,
szenzoros érintettség nincs

Makrofagok a Ranvier-
leflizédéseket tamad;jak,
nincs demielinizacio.
Motoros idegek érintettek

Szelektiv antitest-medialta
axon tamadas

(IgG és komplement),
GM 1 -antitestek

anti-GM1b
anti-GDla
anti-GaNAc-GDla
Akut motoros és szenzoros | Felszallo paralizis, Hasonl6 az AMAN-hoz, anti-GM 1
neuropatia (AMSAN) korai szenzoros tiinetek axon ¢és motoros ideg érintett | anti-GM1b
(<5%) anti-GD1a

anti-GalNAc-GDla

Fischer-szindréma (MFS)
(5%)

Ophtalmoparézis, areflexia,
ataxia, Campylobacter jejuni
fert6zés

Antigangliozid antitestek.
Az n. 111, IV, VI, kisagy,
hats6 gyokér ganglionsejtjei
érintettek

Anti-GQb antitestek terme-
16dése (90%)

Modositva McCancre (ed) Pathophysiology page 637 tablazat és Csépany-Illés alapjan.
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KEpALKOTAS

A klinikai tiinetek, az elektrodiagnosztikai leletek, ¢és a
likvor fehérjetartalma kozt korrelacio van, melyet a kép-
alkoto vizsgalatok megerdsitenek.

A gadoliniumos MRI hozzajarul a GBS diagndzisahoz
és a stlyossag megitéléséhez, azaltal, hogy az eliils6 és
hatso gyokok és a cauda equina kontrasztot halmoznak,
melyeknek erdssége utal a klinikai allapot stilyossagara.
A kontraszt halmozas lokalizacidja alapjan is lehet oszta-
lyozni a betegséget (AIDP vagy MFS). A radiologiai
osztalyozas parhuzamosan tiikr6zi a Disability Score-t, a
klinikumot és a likvor fehérjetartalmat. Ez a harom para-
méter (klinikum, Dysability Score), radiologiai (RTG,
MRI) halmozas, €s a likvor (albumin-citologiai disszo-
ciacid) linedrisan és parhuzamosan jelzi a betegség
elérehaladtat.

KOVETKEZTETESEK

Guillain-Barré szindréma tiineteinek stilyossaga gyakran
korrelal a képalkotd, a likvor és az elektrofiziologiai
vizsgalatok eredményeivel. A magasabb a likvor fehérje

tartalom, a stlyosabb axon karosodas mértéke, valamint
a légz6izmok érintettsége rossz prognosztikai faktor. A
képalkoto rendszerek, féleg az MRI diagnosztika fejlédé-
sével parhuzamosan mar a gyoki kontraszthalmozas
kimutathat6 és prognosztikai faktornak tekinthetjiik, ami
segitséget nyujt abban, hogy a betegséget nyomon koves-
siik ¢s a megfeleld terapias modot valasszuk a gyors és
jobb gyogyulas érdekében.
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Az MRT-OS térténetének elozo részében irtunk a Szekcio
és Kajan Tibor grafikusmiivész kapcsolatardl. Kajan
Klinika cimmel egy kis kétetben kiadtuk a Mester egész-
seggel, betegséggel foglalkozo karikaturait. Ezekbdl koz-
liink most néhanyat.
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