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Polyradiculoneuritis acuta-
Sy Guillain-Barre



Имунолошки посредувана невропатија која се карактеризира со акутно настаната

прогресивна, најчесто симетрична генерализирана слабост на екстремитетите,

оштетување на сензибилитетот, знаци на автономна дисфункција и оштетување на

кранијалните нерви.

год. инциденца 0,8-1,9/100000, се смета за најчеста причина за акутна млитава,

флакцидна парализа

униформна географска дистрибуција, почесто заболуваат мажи, посебно по 50

год. возраст

Кај 2/3 од болните ѝ претходи ГИТ или респираторна инфекција со: бактеријата

Campylobacter jejuni (30%), Cytomegalovirus (10-15%), Epstein-Barr вирусот (10%) и

Mycoplasma pneumoniae (5%).

Поретко по инфекција при varicella, herpes zoster, influenca, hepatitis B, C, HIV), по

имунизација со вакцини и серуми, по хируршки интервенции или повреди.

Но, може клинички да се манифестира и кај малигни заболувања,

ендокринопатии, системски болести.

Дефиниција







Болест предизвикана од оштетување на периферниот нервен систем заради

нарушување, грешка во имунолошки одговор.

Механизмот на настанување на ова автоимуно заболување е грешката на

имунолошкиот систем кој ги напаѓа периферните нерви и ја оштетува миелинската

обвивка.

ГБС се вбројува во групата на автоимуни невропатии кај кои автоимуната основа се

објаснува со механизмот на антигена мимикрија или сензибилизација на одредени

скриени антигени на миелинот на периферните нерви, што за последица има

оштетување на нервите и спиналните корени.

Хистопатолошки во зафатените нерви се наоѓаат јасни знаци на активација на

целуларниот и хуморалниот имунитет, со присусутво на T-Ly инфилтрати,

активирани макрофаги, активиран комплемент, продукција на проинфламаторни

цитокини и др. инфламаторни медијатори кои доведуваат до сегментна

дмеиелинизација, оштетувања на (Schwann) Швановите клетки, и аксоните.

Имунопатогенеза



Патолошките промени воглавно се локализирани во пределот на нервните

корени, проксималните сегменти на периферните нерви, каде што има

поголема прпусност на ХЛБ.

Патогенетската улога ја имаат бројните антитела насочени кон

гликопротеинските антигени на миелинската обвивка на периферните

нерви: GM1, GD1a, GD1b, и GT1a, и практично тие се причината за

клиничката слика на различните варијанти на ГМС, одн. нивната

дистрибуција и засатапеност во периферниот нервен систем.



•Експериментален автоимун неврит - EAN

Експерименталниот автоимун невритис (EAN) е најчесто користен, стабилен и високо

предвидлив животински модел на GBS.

Иницијално развиен кај зајци, а потоа е применет, предизвикан, развиен кај широк спектар

на животни: стаорци, глувци, зајаци, заморчиња и мајмуни. Болеста се индуцира со активна

имунизација на приемчиви животни со прочистен миелин од периферен нерв, или

специфични протеински компоненти на миелинот (P2, P0) во Freund-ов адјуванс. ЕАN кај

стаорци и глувци е монофазна акутна демиелинизирачка воспалителна болест на

периферниот нервен систем со многу сличности со GBS, вклучувајќи клинички, имунолошки

и морфолошки карактеристики. Почетокот на болеста е 12-13 ден од имунизацијата, со

достигнување на врвот 16ти ден.

Хистопатолошките наоди покажуваат едем и демиелинизација на периферни нерви

придружени со инфилтрација на воспалителни клетки, карактеристики кои се присутни кај

GBS. Симптомите, најверојатно, се предизвикани од комбинација на блок на спроведување

на нервите и ефектите од демиелинацијата.

Во ефекторната фаза на ЕАН, типични проинфламаторни компоненти, вклучувајќи хемокини

(MIP-1α и MIP-1 β, MCP-1, RANTES и IP-10), цитокини, и адхезионите молекули (VCAM-1,

vascular cel adhesion molecule-1) е покажано дека се со зголемена активност.

Не кај сите експериментални модели иста клиничка презентација-презентирани се и модели

на глувци EAN со тешки клинички симптоми и патолошки карактеристики слични на EAN кај

стаорци.



•Пренесени  модели за трансфер на EAN

•Корелација на EAN со GBS

EAN како стабилен, репродуцибилен модел на EAN, има бројни патолошки и  клинички 

карактеристики со GBS, но еден важен недостаток е дека инфекцијата со Campylobacter 

јејуни, за која се смета дека е причина за инфекција и тригер за болеста кај висок процент 

на хумани случаи на GBS, не ја предизвикува болеста кај стаорци.

Понатаму, имунизација на стаорци со различни ганглиозиди, главната цел на имунолошкиот 

систем кај GBS предизвикан од Campylobacter jejuni, исто така, не предизвикува 

заболување.

Додавањето на ганглиозиди во протоколите за имунизација не успева да предизвика 

засилување на ефектите, интензитетот на EAN, или почеток на болеста. 

Според тоа, постојниот модел EAN е корисен за студии поврзани со механизмите кои влијаат 

на ефекторната фаза на имуно-посредуваните механизми на демиелинизација на 

периферните нерви; помалку е корисен за студиите за утврдувње на патогените механизми 

кои се инволвирани по инфекцијата со Campylobacter jejuni.



Клиничка слика

Брз развој на симетрична, дистална слабост на мускулите, која се развива

во период од 4 недели, со нарушувања на сензибилитетот и движењето.

Кај поголемиот дел од болните има асцендентен тек, од доле кон горе, кај

10-15% десцендентен тек, прогресија.

Во текот на болеста кај 15-30% слабост на респиратори мускули, а најчесто

предиктори се слабост на мускулите за говор и голтање (булбарни) и

изразена слабост на екстремитетите.

Кај повеќе од половина

од болните иницијален

симптом е благ, симетричен

испад на сензибилитетот

со карактеристична дистрибуција-

дисталнно на екстремитетите

(„чорапи и ракавици“).

Болка-со карактеристики на

невропатска или радикуларна .



➢При преглед симетрична, глобална, и често проксимална слабост на мускулите

на екстремитетите, намалени, ослабени, или изгубени рефлекси, како и

оштетување на сите модалитети на сенизбилитетот.

➢Оштетување на кранијалните нерви кај 50% од болните-слабост на мимичната

мускулатура (фацијална, уни или билатерална.

➢Слабост на орофарингеални мускули –кај 50% од болните, нарушување на говор и

голтање.

➢Слабост на булбомотори-кај 15-20%, најчесто на n. abducens.

➢Автономна дисфункција: тахикардија, брадиаритмија, хипертензија,

хипотензија, нарушување на потењето, нарушувања на функција на ГИТ

(мотилитет)-кај 50% од болните.

➢Сфинктерни нарушувања: ретенција на урина, опстипација.

➢Слабост на респираторни мускули, со потреба од механичка вентилација-кај 20-

30% од болните.



Тек на болест







Дијагноза

▪Тек на болест

▪Клиничка слика

▪Електрофизиолошки преглед-

електромионеурографија (EMNG)-

наод во зависност од тип на оштетување,

генерално со успорување на

спроводливоста на периферните нерви

▪Наод во ликвор-албуминоцитолошка дисоцијација

(протеинорахија >45mg/dL, со елементи до 50/mm3





Шема за дијагноза на Guillain-Barré синдром и варијанти. Типичните презентации (1) акутна 

инфламаторна демиелинизирачка полирадикулоневропатија (AIDP), и (2) акутна моторна и сензорна 

аксонска невропатија (AMSAN) и акутна моторна аксонска невропатија (AMAN). 

Атипични форми: (1) Miller Fisher синдром (MFS), Bickerstaff encephalitis (BBE)-енцефалит на мозочно 

стебло, фаринго-цервико-брахијална варијанта (PCB), и кранијален полинеурит (PN), и (2) акутна 

пандисаутономија и акутна сензорна невропатија (ASN). CSF-ликвор, MRI-нуклеарна магнетна резонанца.

J.-J. Lin et al. / Pediatric Neurology 47 (2012) 91e96









Клинички варијанти на GBS

•Акутна инфламаторна демиелинизирачка полиневропатија (AIDP)

•Акутна моторна аксонска полиневропатија (AMAN)

•Акутна сензомоторна аксонска невропатија (AMSAN)

•Miller-Fisher-ов синдром

•ЦНС варијанта (Bickerstaff-ов енцефалитис)

Други форми:

Диплегија на n. facialis

Акутна моторна невропатија со кондуктивен блок 

Фарингоцервикобрахијална форма

Акутна офталмопареза (без атаксија)

Акутна невропатија со атаксија (без офталмоплегија)

Некомплетни форми на болеста



Диф. дг.



Диф. Дг.

•Ботулизам

•Мијастенија гравис

•Полиомиелитис

•Токсични невропатии (тешки метали, органофосфатни соед.)

•ХИВ инфекција

•Невропатија кај критично болни

•Порфирија

•Дифтерија

•Менигеална карциноматоза или лимфоматоза

•Инфламаторни миопатии

•Перидични парализи (хипо-, хиперкалиемија)

•Акутни спинални лезии (воспаленија, повреди, тумори, хернијација на

и.в. диск)





Лекување

Специфична имунолошка терапија

Интравенски имуноглобулини (ИВИГ)-дневна доза од 0,4g/kg/ т.т. во тек на 5 дена

Плазмафереза (ПФ), препорачливо да се започне во текот на 1-3 недела (по 3

недели од почеток на болеста, ефектот е помал), циклус од 4, преку еден ден.

ИВИГ   =      ПФ

Ефикасност

Безбедни и во бременост и кај деца

Кортикостероиди???  не се препорачуваат, освен краткотрајно со ИВИГ

Може комбинација и од ИВИГ и ПФ, во тој случај прво се започнува со ПФ, а ако 

изостане посакуван ефект, може да се продолжи со ИВИГ. 

Кај болни со блага клиничка манифестација не е потребна специфична 

имунолошка терапија.



•Симптоматска терапија-за болка, гастропротективни лекови, супституција

(електролити, раствори), антибиотици.

•Назогастрична сонда –соодветна исхрана

•Кислородна поддршка, механичка, асистирана вентилација-(тоалета на

респираторен тракт, аспирација на секрет)

•Мониторирање на срцева работа (нарушувања на ритам), крвен притисок

•Превенција, лекување на инфекции

•Контрола на сфинктери (уринарен катетер, клизми-опасност од илеус)

•Контрола на лабораториски параметри

•Превенција на декубитални рани (хигиена, положба во кревет, помагала)

•Превенција на длабоки венски тромбози, пулмонална емболија (помагала,

специфична терапија)

•Физикална терапија, лесни вежби, благи масажи (во постела)-одржување на

мускулен тонус и трофика, превенција на контрактури,

•Вежби за дишење

•Логопед

•Психотерапија



Прогнозата на болеста е генерално добра, 2/3 од болните постигнуваат комплетна 

ремисија со ретки релапси.

Кај 2-5%, и покрај примена на имунотерапија – рецидиви. 

Морталитет 1,5-2,5%

Прогноза



ИМУНОЛОШКИ ПОСРЕДУВАНИ 

НЕВРОПАТИИ

CIDP-хронична инфламаторна 

демиелинизирачка невропатија





Најчеста стекната имунолошки посредувана невропатија

Симетрична дистрибуција на слабоста која ги зафаќа како дисталните, така и

проксималните делови на екстремитети, без или блага атрофија

Сензорни нарушувања-парестезии, поретко болка, типично губиток на

сензибилитетот за вибрации и за положба, нарушена рамнотежа, снижени или

отсутни мускулно тетивни рефлекси.

Прогресивен тек повеќе од 8 недели, што е главна, но не и единствена

карактеритика по која се разграничува од Guillain-Barré syndrome (GBS), акутна

полирадикулоневропатија.

преваленца 1 до 9/100000, год. ициденца 0,5 до 1,6/100000 жители
широки варијации заради користени критериуми за дијагноза

Почесто се засегнати мажи >40 год. возраст.

За разлика од GBS, многу ретко провокација е инфекција.

CIDP

https://www.google.no/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwidy5PFjdbZAhWNbFAKHbE-AugQjRx6BAgAEAY&url=https%3A%2F%2Fwww.hillandponton.com%2Fcidp%2F&psig=AOvVaw0UPUzdWL_0Tu1B68wQArrw&ust=1520368419196309


Во прилог на автоимуната основа на CIDP укажува сличноста со експериментален алегриски

неврит, можноста за пасивен трансфер кај експериментални животни, асоцијација со

одредени HLA хаплотипови, како и добар одговор на имуномодулаторна/имуносупресивна

терапија.

Патохистолошките студии покажуваат јасно учество и на целуларниот, и на хуморалниот

имунитет, со интерстицијална и периваскуларна инфилтрација на ендонеуриумот со CD4 и

CD8 T лимфоцити и макрофаги, како и депозити на IgG и IgM антитела на миелинската

обвивка на периферните нерви (неурофасцинот еден од протеините во Ranvier-овите јазли,

е идентификуван како можна цел на имунолошката атака).

Исходот е мултифокална сегментна демиелинизација, која кај болните со релапсирачко-

ремитетнтен тек при хистопатолошките наоди изгледа како „луковица“.

Оштетување ги зафаќа периферните нерви, мултифокално-спинални корени, плексуси и

проксимални нервни стебла.

Во серумот кај овие болни се детектираат антитела кон различни антигени на периферниот

миелин: ганглиозиди GM1, LM1, asialo-GM1, сулфатиди, хондроитин сулфат, протеините P2,

P0, PMP22 и бета тубулин, иако нивната патогенетеска улога е нејасна.

Имунопатогенеза 





Типичнате клиничка презентација се препознава кај 50-70% од болните-

прогресивна, симетрична, проксимална и дистална мускулна слабост на два или

повеќе екстремитети (кај 90%). Вообичаено (најчесто) започнува на нозете, со

потешкотии во движењето, качување по скали, станување од стол.

Нарушувањето на сензибилитетот (кај 64-82%)-периферен тип-дистално „чорапи и

ракавици“, но и заради оштетување на дебели миелинизирани влакна засегање на

вибрационен и длабок за положба кај 80% од болните (диф. од GBS), со атаксија,

инкоординација, тремор на дланките.

Болка ретко на почетокот, може во понатамошниот тек на болеста.

Кранијални нерви кај 16%: n. facialis, булбомотори.

Снижени или отсутни мускулно тетивни рефлекси.

Ретко може да се зафатени и кранијалните нерви.

Клиничка слика 





Варијанти на CIDP

1. Чиста сензорна форма-кај 5-15%,

оштетување на сензибилитет, претежно

на дебели миелинизирани влакна-атаксија;

во рана фаза на болеста скоро и да нема слабост,

EMNG –демиелинизација,

ликвор-протеинорахија

2. Моторна форма-кај 4-5%, клинички и

EMNG –демиелинизација, без испади на

сензибилитет (диф.дг. MMF). Незадоволителен тераписки одговор на имунолошка терапија.

3. Фокална форма-слабост и нарушување на сензибилитет во подрачје на еден или повеќе

периферни нерви.

4. Lewis-Sumner синдром или мултифокална стекната демиелинизирачка сензомоторна

невропатија (MADSAM)-кај 6%, со асиметрична мускулна слабост, со нарушен сензибилитет,

угасени рефлекси, наликува на mononeuritis multiplex, а кај дел од болни и засегнати

кранијални нерви. EMNG –сензомоторна демиелинизација, често со мултифокални

кондуктивни блокови на моторните нерви. Во ликвор кај 2/3 протеинорахија. (диф.дг.

хередитарни невропатии), добар тераписки одговор на имунолошка терапија.

5. Дистална стекната демиелинизирачка невропатија (DADS)-дистална симетрична

демиелинизација, клинички со изразени атаксија, акционен тремор, со незадоволителен

тераписки одговор на имунолошка терапија.



Варијанти на CIDP

Lehmann HC, et al. J Neurol Neurosurg Psychiatry 2019;90:981–987. doi:10.1136/jnnp-2019-320314



Варијанти на CIDP

а) според ликворен наод и антитела

б) според EMNG наод



МРИ кај пациент со CIDP и асимптоматска 

централна демиелинизација, со 

перивентрикуларни промени во бела маса.

Dalakas, M. C. Nat. Rev. Neurol. 7, 507–517 (2011); published online 16 August 

2011; doi:10.1038/nrneurol.2011.121 

Хипертрофија на нерви кај типична и атипична CIDP. (А) Коронарна STIR реконструкција симетрично 

обострано задебелување на pl. brachialis кај типична CIDP. (Б) мултифокална фузиформна хипертрофија на 

цервикални корени кај MADSAM

Lancet Neurol 2019; 18: 784–94

http://dx.doi.org/10.1016/S1474-4422(19)30144-9



Lancet Neurol 2019; 18: 784–94

http://dx.doi.org/10.1016/S1474-4422(19)30144-9



Дијагноза на CIDP

• Клинички наод, преглед

• EMNG

• Лумбална пункција

• МРИ на неврните корени, плексуси

• Биопсија на нерв

• Лабораториски испитувања (имунолошки, серолошки)

Критериуми според:

• AAN

• EFNS/PNS

• Koski 

• EMNG







1. Van den Bergh PY, Hadden RD, Bouche P, et al. European Federation of Neurological Societies/Peripheral Nerve Society guideline on management of chronic inflammatory demyelinating 

polyradiculoneuropathy: report of a joint task force of the European Federation of Neurological Societies and the Peripheral Nerve Society: first revision. Eur J Neurol 2010; 17:356–363. 

2. Ayrignac X, Viala K, Koutlidis RM, et al. Sensory chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy: An under-recognized entity? Muscle Nerve 2013;48(5):727-32 



C.L. Koski et al. / Journal of the Neurological Sciences 277 (2009) 1–8



Целта на ревидираните критериуми е диференцијација на двете заболувања,

препорака за размислување за дијагноза на CIDP со акутен почеток кај пациенти за

кој иницијално се смета дека имаат GBS, доколку дојде до повторо влошување по 8

недели или имаат повеќе од 3 со терапија поврзани флуктуации (TRF), доколку

немаат клиничко засегање, немаат одстапувања од кранијалните нерви или

автономни симптоми; и/или електрофизиолошките наоди се компатибилни со

CIDP1

1. Dalakas, M. C. in Clinical Immunology: Principles and Practise 3rd edn (eds Rich, R. R. et al.) 977-994 (Mosby Elsevier, Philadelphia, 2008). 

https://www.google.no/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=2ahUKEwj35_vThdbZAhVGJ1AKHYcvAPcQjRx6BAgAEAY&url=https%3A%2F%2Fwww.slideshare.net%2Fsmcmedicinedept%2Fa-case-of-cidp&psig=AOvVaw0UPUzdWL_0Tu1B68wQArrw&ust=1520368419196309


…16% од пациентите со CIDP имаат рапидно прогресивна слабост, со максимален

невролошки дефицит во првите 8 недели од почетокот на болеста, што е следено

со хроничен тек. За овие пациенти се смета дека имаат CIDP со акутен почеток (А-

CIDP).

Од друга страна пак 8-16% од пациентите со GBS имаат 1 или повеќе детериорации

кратко по иницијалнот подобрување или стабилизација по ПФ или ИВИГ, опишани

како со лекување поврзани флуктуации (TRF-treatment-related fluctuations).

Дополнителнa група на пациенти со прогресивна фаза од 4-8 недели и монофазен

тек се опишани како субакутна инфламаторна демиелинизирачка полиневропатија

(SIDP).

Клинички пракса, тешко е да се разграничи дали пациент со GBS има секундарна

детериорација по иницијално подобрување или стабилизација во првите недели

или месеци од почетокот на болеста (GBS-TRF) од пациент кој има втора епизода

на слабост во склоп на A-CIDP.

1. Ruts, L., Drenthen, J., Jacobs, B. C. & van Doorn, P. A; Dutch GBS Study Group. Distinguishing acute-onset CIDP from fluctuating Guillain–Barré syndrome: a prospective study. Neurology 

74, 1680–1686 (2010). 

GBS           CIDP



Диференцијална дијагноза



•иницијален интензитет и 

презентација на болест

•општа состојба

•потенцијални 

контраиндикации

•ефикасност

•цена

•несакани ефекти

EFNS/PNS CIDP Guidelines 2010; CohraneDatabase SystRev 2013

Лекување



Лекување

Имуносупресивна терапија

Corticosteroids       IVIg Plasmapheresis

1. Dalakas, M. C. in Clinical Immunology: Principles and Practise 3rd edn (eds Rich, R. R. et al.) 977-994 (Mosby Elsevier, Philadelphia, 2008).

Терапија на одржување

T-cell intracellular signaling 

pathways

•alemtuzumab (targets CD52)

•tacrolimus (inhibitor of the 

calcineurin phosphatase activity)

•rapamycin

B cells

•rituximab

•occrelizumab

•eculizumab

Agents that target T-cell trafficking 

and could be used to treat CIDP 

•natalizumab

•fingolimod.

azathioprine
ciclosporin
mycophenolate
cyclophosphamide

Нов пристап-биолошка терапија 



Мултифокална моторна невропатија (MMN)



Дефиниција

▪ Мултифокална моторна невропатија (MMN) со кондуктивен блок е споро 
прогресивна  стекната имунолошки посредувана демиелинизирачка 
невропатија

▪ Клинички се манифестира со предоминантна дистална асиметрична слабост, 
претежно на рацете, уз одсуство или минимални сензитивни симптоми. 

▪ Преваленца 1 до 2/100000

▪ = 3:1

▪ Возраст на јавување: 20-50 год., кај 80% 40 год. возраст



Хистопатолошките и електрофизиолошките студии покажуваат присуство и на

демиелинизација, но и оштетување на аксонот (аксонска дегенерација).

Примарно се афектирани моторните нерви (во нивниот миелин има повеќе GM1),

иако блага демиелинизација може да види и кај сензорните влакна. Примарното

место на имунолошката реактивност е аксолемата на ниво на Ranvier-овите нодуси

со секундарна паранодална демиелинизација.

Хистопатолошките студии на биопсирани нерви покажуваат мултифокална

дегенерација и губиток на влакна, со чести групи на регенерирани влакна и без

сегментна демиелинизација или onion bulb формации (пресечена луковица).

Титарот на anti-GM1 антителата, кои се дијагностички маркер на болеста е

најчесто зголемен, кај повеќе од 50% од болните.

Ефикасноста на имуносупресивната и имуномодулаторната терапија ја 

поддржуваат имунолошката природа на MMN. 

Патофизиологија



Anti GM1 
gangliozid-Ab

Ag-Ab complex

Активација 

на каскада 

на 

комплемент

Дисфункција на Na+ i

K+ канали од 

мембрана на аксони 

од периферни 

моторни нерви

Отежнато до 

неможно 

генерирање  и 

спроведување 

на АП.

Блок во 

спроведување
(кондуктивен блок)



• Бавнопрогресивна, асиметрична, предоминантно 

дистална мускулна слабост (најчесто прво 

рацете(дланките)>нозе), која може да се развива 

во тек на повеќе години, а иницијалната 

манифестација може да биде засегање на еден 

периферен нерв-еднострана висечка шака, 

стопало....

• Чести фасцикулации, крампи

• Нема (или блага) атрофија на мускули

• Слабост

• Без (или со минимална) објективна редукција на 

сезибилитет со дистрибуција на два или повеќе 

периферни нерви

Клиничка слика



MMN: Focal weakness

Variable finger extension 

MMN: Median nerve 

conduction block

Weakness of thenar

eminence

No atrophy 

Ретко се засегнати кранијални нерви:

-ophtalmoplegia externa

-n.hypoglossus-пареза и атрофија на едната 

половина на јазикот, фасцикулации.

Начелно нема знаци за лезија на ЦМН: 

појачани рефлекси, патолошки рефлекси, 

спастцитет, или булбарни симптоми. 

Мускулно тетивни рефлекси со ослабени, 

снижени рефлексни одгвоори, мускули 

нормалн до блага, умерена хипотонија. 

Влошување во бременост.

Од неколку месеци до 15 год. од први 

симптоми до дијагноза.





Титар на anti GM1 gangliozid –Ab kaj >50%

1:6400- 80% специфичност за MMN

1:400-800       др. невропатии и ALS

ELISA

CK, но <3h од маx референтна 

вредност

LP- нормален наод

ретко протеини <1g/l

Лабораториски наоди



Електрофизиолошка евалуација -EMNG

Прикажува мултифокално засегање на моторните 

нерви без сигнификантна сензорна компонента:

Мултифокален кондуктивен блок+знаци за демиелинизација: 

•успорена кондукција

•пролонгирани латенци

•пролонгиран или отсатен F бран

•асимптоматски кондуктивен блок во нерви кои клинички се неафектирани

TEMPORAL DISPERSION & CONDUCTION BLOCK







Good Practice Points for treatment

1. IVIg (2 g/kg given over 2–5 days) should be the first

line treatment (level A) when disability is sufficiently 

severe to warrant treatment.  

2. Corticosteroids are not recommended. 

3. If an initial treatment with IVIg is effective, repeated IVIg treatment should be 

considered in selected patients (level C). 

The frequency of IVIg maintenance therapy should be guided by the response. Typical 

treatment regimens are 1 g/kg every 2–4 weeks or 2 g/kg every 1–2 months. 

4. If IVIg is not sufficiently effective then immunosuppressive treatment may be 

considered. However, no agent has shown to be beneficial in a clinical trial and data 

from case series are conflicting. 

5. Toxicity makes cyclophosphamide a less desirable option.

Iv/sc



Good Practice Points for treatment

1. IVIg (2 g/kg given over 2–5 days) should be the first line treatment (level A) when 

disability is sufficiently severe to warrant treatment.  

2. Corticosteroids are not recommended. 

3. If an initial treatment with IVIg is effective, repeated IVIg treatment should be 

considered in selected patients (level C). 

The frequency of IVIg maintenance therapy should be guided by the response. Typical 

treatment regimens are 1 g/kg every 2–4 weeks or 2 g/kg every 1–2 months. 

4. If IVIg is not sufficiently effective then immunosuppressive treatment may be 

considered. However, no agent has shown to be beneficial in a clinical trial and data 

from case series are conflicting. 

5. Toxicity makes cyclophosphamide a less desirable option.

Iv/sc



Парапротеинемични невропатии



POEMS

Полиневропатија (100%)

Органомегалија(80%)

М-протеин-50% IgG; 
50%IgA(90%)

Кожни промени(90%)



Невропатија кај POEMS

Во 5 или 6 деценија,

Субакутен почеток-жарење, трнење, потоа слабост од значителен степен.

Прогресивна симетрична, дистална, сензомоторна невропатија ("CIDP-like").

EMNG: демиелинизирачка невропатија, ретко со кондуктивен блок, сек. аксонска 

лезија, албуминоцитолошка дисоцијација во ликвор.

IgG или IgA lambda тип на парапротеин (90%).

Прекумерна продукција на васкуларен ендотелен фактор на раст (VEGF) кој е 

маркер за активноста на болеста.

Лекување

Радиотерапија- кај болни со изолирани лезии на коска или солитарен плазмоцитом

Имуносупресивна терапија, кортикостероиди , аутологна трансплантација на 

коскена срж
Незадоволителен ефект од плазмафереза или ИВИГ



Primary systemic vasculitides

Predominantly small-vessel vasculitis

▪Microscopic polyangiitis*

▪Eosinophilicgranulomatosiswith polyangiitis(Churg-Strauss syndrome)* 

▪Granulomatosiswith polyangiitis(Wegener granulomatosis)*

▪Essential mixed cryoglobulinaemia(non-HCV) 

▪IgAvasculitis(Henoch-Schönlein purpura) 

▪Hypocomplementemicurticarialvasculitis

Predominantly medium-vessel vasculitis

▪Polyarteritisnodosa

Predominantly large-vessel vasculitis

▪Giant cell arteritis

*Usually anti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-associated vasculitides.

The classification is modified from the Peripheral Nerve Society guideline in accordance with the 

Chapel Hill Consensus Conference in 2012

Classification of vasculitides associated with neuropathy 



Vasculitides associated with systemic diseases–Secondary systemic vasculitis

➢Connective tissue diseases 

Rheumatoid arthritis 

Systemic lupus erythematosus

Sjögren syndrome 

Systemic sclerosis 

➢Mixed connective tissue diseases 

Dermatomyositis

Sarcoidosis

Behçetdisease 

Inflammatory bowel disease 



Non systemic vasculitic neuropathy (NSVN)

▪Wartenberg migratory sensory neuropathy 

▪Postsurgical inflammatory neuropathy 

▪Neuralgic amyotrophy(probably) 

▪Painful diabetic radiculoplexusneuropathy 

Predominantly lumbosacral

Predominantly thoracic (thoracic radiculoneuropathy) 

Predominantly cervical 

▪Painless diabetic radiculoplexusneuropathy 

▪Nonsystemic skin/nerve vasculitis

▪Cutaneous polyarteritis nodosa

▪Other 



Патологија на васкулитични невропатии

Фибриноидна некроза на tunica media и

intima на големи артериоли кај 

васкулитична невропатија

Кај микроваскулити-инфламација на 

ѕидовите на  крвните садови со 

фрагментирање и некроза на tunica media



➢45% мултифокална невропатија

➢35% асиметрична невропатија

➢20% дистална симетрична полиневропатија

➢ Најчесто засегнати:

▪ n. peroneus comm.

▪ n. Ulnaris, проксимално од лакт

➢10% кранијални невропатии



Collins and Hadden, 2017



Characteristics SN (sensory 
neuronopathy)

MM (mononeuritis 
multiplex) CIDP

sensory deficit multifocal, asymmetric multifocal,asymetric symmetric

motor deficit absent multifocal,asymetric symmetric

DTR hypo/areflexia (global) hypo/areflexia(focal) hypo/areflexia (global)

CSF proteins ↑ or normal normal ↑↑

neuropathology

cell body 
damage/inflammatory 

infiltrates (CD8 ly)
nerve trunks/nerve 

infarction and axonal loss

nerves and 
roots/demyelination 

and inflammatory 
infiltrates

neurophysiology
purely sensory, 

multifocal
sensory and motor, 
multifocal, axonal

sensory and motor, 
diffuse, demyelinating

main associated 
reumatol. dis. Sjögren Syndrome vasculitides SLE

Immune-mediated peripheral neuropathies associated with 
rheumatological diseases: key clinical and paraclinical 

features

A.R.M. Martinez et al. / Autoimmunity Reviews 16 (2017) 335–342


