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Autoimunas polineiropatijas
(AUPN) -

kliniski neviendabiga polineiropatiju jeb
perifero neiropatiju grupa, kuru
patogenéze saistita ar iminiem
mehanismiem :

* B-limfocitu un humoralo imuno atbildi ar auto
antigangliozidu antivielu veidosanos;

e T-limfocitu un celularo imuno atbildi ar 4.tipa
autoalergisko reakciju;

 makrofagu iesaistisanos, fagocitozi un imunu
lekaisumu



PN etiologiskais iedalijjums

Endokrinas slimibas
— cukura diabets u.c.
Toksiskas —

— alkohola, metali,
organiskas indes,
medikamenti

Vitaminu deficita stavokli
— malabsorbcijas u.c.
Citas sistemiskas
slimibas

— nieru, aknu,
reimatiskas, kritiska
stavokia PN

Infekcijas

Imunas neiropatijas
Limfoproliferativas slimibas
Vaskularas slimibas -

— * vaskuliti - art imuni
mehanismi - asinsvados, nav
primari PNS

Karcinomatozas

— * paraneoplastiskas - ari

imUni mehanismi
Parmantotas

— lzSkiriga nozime terapijas
taktikas izvele



AFFERENT FIBRES
PERIPHERAL NERVE

PN klinisko
sindromu nosaka |. ) oo e

SYMPATHETIC
EFFERENTS

PREGANGLIONIC

° bOj éto é L(i ed ru fu n kc ij u SYMPATHETIC EFFERENTS

FIG. 3.1. Components of peripheral nerve trunks. (From Lance and McLeod, ref. 2.)
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FIG. 3.2. Structure of a peripheral nerve. (From McLeod and Lance, ref. 3.)

— saistaudi, asinsvadi McLeod, Lance: 1989



PN bojajuma kliniskais sindroms —

KlTniski daudzveidigs, relativi vienkarss
un tipisks

e Sensorie jeb jusanas
traucéjumi
(parestézijas, sapes,
alodinija,”"nemierigas kajas”- naktis
juSanas zudums)
e Motorie jeb kustibu
traucéjumi
(arefleksija, atrofija, parezes)
 Vegetativie jeb
autonomie
traucéjumi

* loceklos
 visceralie




PN iedalijjums pec vadosajam
kliniskajam izpausmem
Motoras

(AuPN - GBS, MFS, MMN, CIDP, POEMS)

Sensoras (t.sk. algiskas jeb saposas)
(AUPN — GBS-ASN, CIDP-MADSAM, PaDN)

(Autonomas jeb vegetativas, t.sk. visceralas)
Jauktas

— Korelée ar prevalejosi iesaistito skiedru bojajumu,
mehanismu (demielinizejosas, aksonalas), celoni
— letekme terapijas metozu, t.sk. medikamentu izveli



PN iedalijjums pec simptomu lokalizacijas

Fokalas, multifokalas (asimetriskas)
un difuzas (simetriskas) neiropatijas

Proksimalas
(GBS, CIDP)

Distalas simetriskas
(CIDP, POEMS, PaDN)
Kranialas
(MFS, CANOMAD)
(Visceralas)

— Korelé ar patogenézes mehanismu, veidu
— Ari ietekme terapeitisko pieeju, g.k. rehabilitacijas
aspekta



PN iedalijums pec attistibas un
norises :

« Akutas : attistiba 4 nedelu perioda
(GBS, MFS)

« Subakutas : 4 - (8) 12 nedelu perioda

(AuPN - atseviskos gadijumos)

* Hroniskas : attistiba ilgak ka 8 nedela
(vairums AuPN gadijumu)




PN iedalijums péc patogenétiska mehanisma

Demieliniz€josas

Ar vadisanas
bloku

Aksonalas

Jauktas
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(no “Brain’s diseases of the nervous system”, 2001)



Nervu skiedru iedalijums un funkcijas

Diametrs  Morfologija  VadiSanas Skiedru
(nm) atrums (m/s) funkcijas

8-20 Mielinétas 50-120 Motoras
(rupjas) NG — demielinizéjosas, aksonalas PN
5-12 Mielinétas 30-70 Sensora

\

jasy)

Ay 28  Mazmielinétas 10-50 Propriore-
cepcija

(smalkas)

Ad ' Mazmielinétas 3-30
(smalkas) - — ]
FbST — aksonalas, demielinizéjosas PN gsas sapes, aukstum
1-3  Mazmielinétas 3-15 Autonomas
(smalkas)

Nemielinétas <2




PN neirofiziologiska verificesana :
1. PN un veids; 2. patofiziologiskais mehanisms

1. nnmedianus
2. n.ulnaris

Demielinizejosas neiropatijas:
VadiSanas atrums ievérojami
paléninats pa motorajam un/ vai
sensorajam skiedram
Pagarinata M distala latence

Vadi$anas bloks vai patologiska
temporala dispersija

Aksonalas neiropatijas:
Samazinats motoro skiedru darbibas
potencials

Samazinats sensoro skiedru darbibas
potencials

Jaizmekle vismaz 3 sensorie
un 4 motorie nervi




Kvantitativa sensora testesana (KST - QST)

Neirofiziologiska izmekléSanas metode, kas nosaka :
precizi kalibreta sensora stimula uztveres slieksni;
sapju slieksni, ko izraisa konkréetais stimuls

supramaksimala intensitate, "
paradoksalas reakcijas stimulacijas laika. !
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Distalas simetriskas polineiropatijas (DSP) precizu klinisko
diagnozi nosaka neiropatisko simptomu un pazimju un
elektrodiagnostisko izmainu kombinacija
vienigi simptomi (tirpSana, izmainitas sajltas) — nepietiekosi
kritériji (subjektivas sajltas jeb stdzibas)

(B limena pieradijumi)
pazimes — ar lielaku diagnostisko vértibu vértibu (neirologiska
izmeklésana)
(B I'mena pieradijumi)
atsevisku raditaju izmainas — mazak sensitivas neka multiplas

(B limena pieradiiumi)

Table 1 Esfimated likelihood of disfal symmetric polynesropathy for case definifions that include symploms, signs, and nerpe
conduciion studies: Recommendalions for clinical research sfudies

Neuropathic Decreased or Decreasad Distal muscle Ordinal
symploms abeent ankle reflexes* distal sensation weakness or atrophy NCSst likelihood
Present | Present Present Presant Abnormal +++4
Absent Prresent Present Pregant Abnormal 4+ 44
Present [ Prresent Present Ahsant Abnormal 4+ 44
Present Prresent Absent Ahsant Abnormal ++ 4+
Present / Absent Present Absent Abnormal +++ 4

e

Pazimes
(England etal, Distal symmetric polyneuropathy: A definition for clnical research; Neurology :2005; 64 1999)



AUPN kliniskas formas :

GBS -
Guillain-Barre sindrome, .
akuts postinfekciozs poliradikuloneirits
(SSK-10)
MFS —
Miller-Eisher sindroms

CIDP -

Chronic Inflammatory Demyelinating
Polineuropathy,

hroniska iekaisiga PN, hroniska motora
neiropatija
MADSAM -

Multifocal Acquired Demyelinating
Sensory And Motor neuropathy,

multifokala demielinizéjoSa sensora un
motora neiropatija

MMN —

Multifocal Motor Neuropahy with
conduction block,

multifokala motora neiropatija

PaDN -

Paraproteinemiskas

DemielinizéjoSas Neiropatijas
POEMS -

Polineuropathy with
Organomegalia,
Endocrinopathy, M-
paraproteinaemia and Skin
changes,

polineiropatija un organomegalija,
endokrinopatija, M-
paraproteinemija, adas izmainas

CANOMAD -

Chronic Ataxic Neuropathy with
Ophthalmoplegia IgM
Monoclonal gammopathy, cold
Aglutinin, Disialogangliozide
antibodies,

hroniska disimtna atakstiska
neiropatija ar oftalmoplégiju



Guillain-Barre sindroms (G61.0})
Akuts postinfekciozs
poliradikuloneirits

 AkuUta periferas nervu sistemas slimiba
ar difizu tas elementu imunu
Iekaisumu, kas izsauc nervu un saknisu
demielinizaciju vai/un aksonu bojajumu

* GBS — neviendabiga saslimsana,
apvieno vairakas formas un
apaksgrupas




Kliniskie kriteriji :

 Apstiprinosie :
e Absolutie: — simptomu attistiba mazak ka 4
nedélu laika

— Progres€josa e
periféra paréze  — atveselosanas : sakas 2-4
'vajums) vairak hedé|u laika péc simptomu
ka 1 loceklt stabilizacijas
 fetrapareze, — relativa simptomu simetrija
parapareze) — kranialo nervu bojajums (VII,
— Arefleksija i, Vi, IX, X, Xll)—
e perifera mimikas paréze, bulbars
Slimibas maksimuma fazé : sy, acs abolu kustibu traucejumi

1/3 pacientu — ventiléjami | — jusanas trauc&jumi — viegli
1 i 1 1 - --
2 = gulosi, kopjami — autonoma disfunkcija

— nav t° saslimsanas sakuma

(Ropper, 1996 Vucic S etal, 2009; Huges RC, Cornblath DR, 2005; Asburry etal, 1996)



Dizautonomija :

 Kardialas izpausmes :

— tahikardija, sinusa bradikardija, sinusa blokade,
supraventrikularas aritmijas, paroksizmala
hipertenzija vai hipotenzija (posturala)

* Vagalas epizodes :
— bradikardija, bronhoreja, hipotenzija
 Komplikacijas — ne dizautonomija :

— infekcija, plausu embolija, hipoksija
(t.sk.cerebrala)

e Citas izpausmes :

— ileuss, urina retence (difdg — mielopatija !),
antidiuretiska hormona hiperprodukcija —
hiponatriémija

(Ropper, 1996 Vucic S etal, 2009; Huges RC, Cornblath DR, 2005)



Diferenciala diagnoze:

* Infekciozas akutas e Neiromuskulara
polineiropatijas : patologija :

— diftel_'ija, Laima - — miastenija, botulisms,
borelioze, AIDS, sifiliss hipermagnesémija,
u.c. cuskas kodiens

* Toksiskas un citas  Akuts spinals bojajums:
akutas PN : — &réu encefalits,

— masiva Pb, FOS, poliomielits, akuts
heksakarbonu, talija, As, transversals mielits,
medikamentu u.c. insults, kompresija

— porfirija, vaskulits, e Stumbra bojajums :

itiska stavokla PN T F
kritiska stavokia — encefalits, insults -

* Histerija a.basilaris tromboze




Norise:

lepriekséja virusu, cita infekcija vai imuns
notikums, operacija, vakcinacija (gripas)
— pirms 1-4 nedélam, 2/3 pacientu
— respiratori vai gastrointestinali simptomi
* Cjejuni — 32% pacientu, CMV - 15%, M.pneumonia, EBV, VZV

Slimibas attistiba lidz maksimumam :

— 34 pacientu — 1 nedélas laika, 98% — 4 nedé|u laika
— 5-20% — fulminanta norise apm 2 dienu laika

Slimibas “plato” faze — 2-4 nedélas

Atveselosanas

— parasti vairakus menesus, apm 2 pacientu lidz pat

gadam

(Ropper, 1996 Vucic S etal, 2009; Huges RC, Cornblath DR, 2005)



Laboratoriskie kriteriji :

* Olbaltumu / sunu disociacija :
— olbaltuma palielinajums likvora

— sunu skaits : dazi 10 sunu/mm?3
(< 50/3)

* novero 80-920% pacientu

e tipiski 2.-3.slimibas nedéla

* hormaliz€jas vairaku ménesu
laika



Mirstibas celoni :

e Slimibas izsaukti :
— Elposanas traucejumi (mm paralize)

— Bulbars sindroms

— Autonoma disfunkcija — kardiala patologija,
hipotenzija u.c.

 Komplikacijas :
— Trombembolijas

— Globala anoksiski-hipoksiska encefalopatija
— Sekundaras infekcijas (sepsis, pheimonijas)



GBS kliniskie varianti :

/

GBS

Akuta iekaisiga CMYV,
demielinizejosa nav

- . — s specif.
polineiropatija - A,
AIDP vairakas
Akuta motora
aksonala neiropatija | cj,
AMAN GM1
Akuta motora un GD1a

sensora aksonala
neiropatija - AMSAN

Citi varianti
Miller- Fisher Cj,
sindroms — MFS GQ1b
(arefleksija, ataksija, GTla
oftalmopareze)
Akuta sensora GD1b
neiropatija - ASN
Izoleta
dizautonomija
Faringeali-cervikals | GT1la,
— brahials variants | GQ1b

Dienvidamerika

AIDP - 90% no GBS Eiropa
AMAN, AMSAN - 30-47% Azija,

Paraparetisks
variants

(Vucic S etal, 2009; Huges RC, Cornblath DR, 2005)




