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Autoimmun epilepszia definicioja

Autoimmun korkeépé

Autoimmun
encephalitis



Autoimmun encephalitisek felosztasa

Korlefolyas alapjan

# Monofazisos
# Multifazisos
# Chronicus

Ethiologia alapjan
# Idiopathias
# Post-infectiosus

# Paranecoplasias
# Immundeficiencia
valoszinli



Autoimmun encephalitisek felosztasa

Sejtfelszini antigének ellen Neuralis, intracellularis

iranyulo At asszocialt antigének ellen iranyulo At
# GABABR asszocialt

# NMDA R ® Anti GAD

# AMPA R(Glu R1 és R2) ® Anti Hu

# LGI1 ® Anti Ma?2

i CASPR2 # Anti Ri

# MGIuR5 # Anti YO

# DPPX # Anti Ta

# Anti CV2




Egyéb autoimmun encephalitisek kozeé
sorolt korképek

# Rasmussen-encephalitis - GluR3 alegység elleni At
szerepe

# ADEM — anti MOG

# Autoimmun post-streptococcal neurological
syndrome

# FIRES

# Hashimoto encephalopathia - anti TPO

# Encephalitis lethargica — anti NMDA R elleni At
# Neuromyelitis optica — anti AQP4




Kezelés

Elso vonalbeli szerek Masod vonalbeli szerek

® Steroid Nem megfelelo terdpias

# Plazmaferezis valasz estén

a |VIG # Cyclophosphamid

Paraneoplazias # Rituximab

mechanizmus Fenntarto kezeles

# Tumor radikalis # Mycophenolat mofetil
eltavolitasa # Azathyoprin

m Ceélzott kezelés



GABA B receptor elleni At asszocialt
autoimmun encephalitis

# Atlagos életkor 60 év

# Epilepszias roham a bevezeto tiinet 85%-ban -
KPR, SPR,GTKR ¢s status epilepticus

B Zavartsag,memoriazavar,psychosis, alvaszavar
# Liquor: enyhe pleiocytosis

# 45%-ban tumorral asszocialt

# 7/0%-ban tiidotumor - SCLC

# 90% jol reagal a kezelésre

# Egyéb ellenanyagok: anti-TPO, anti-GAD, anti-
VGCC




AMPA receptor elleni At asszocialt
autoimmun encephalitis

# GluR1 ¢s GluR2 alegyseg elleni At

# Atlagéletkor 60 év, 90 %-a nd

# Memoriazavar, agitacid, hallucinacio, pszichosis

# Epilepszias roham ritka

# 7/0%-a paraneoplasias — emlo, tiido, thymus

# 50% egyeb autoimmunitassal tarsul

# Jol reagal terapiara

# Egyéb ellenanyagok: anti-GAD (stiff person sy),
anti CV2 (ataxia, polyneuropathia)




NMDA receptor elleni At asszocialt
autoimmun encephalitis

# 80% fiatal no, l1az, fejfajas prodromakent

# Memoriazavar, agitacio, hallucinacio, magatartaszavar
# Kataton allapot, mutizmus

# Epilepszias rosszulletek — KPR, SGTKR

# Orofacialis dyskinesisek, choreoatetosis

# MR pozitivitas 50%-ban — egy, ill. kétoldali mesialis
temporalis, basalis ganglionokban, cerebellumban T2
¢s FLAIR jelfokozodas, kontraszthalmozas

# Liguor — enyhe pleiocytosis, magas 6f., OGP




NMDA receptor elleni At asszocialt
autoimmun encephalitis

# 50%-a parancoplasias eredetli — ovarium
teratoma

# Immunterapiara jol reagal
n Gyakori relapsus

# Tumorkutatas negativitasa esetén 2-5 kovetes



Fesziiltség fiiggo K csatorna komplex

LGn

ADAM22

ADAM23

Kvl
PSD-95
TARPs/Stargazin

AMPA receptor




LGI1 receptor elleni At asszocialt
autoimmun encephalitis

# 40 ¢v felett, ferfiakban gyakoribb
# Memoriazavar, agitacid, hallucinacio, myoclonus

# Epilepszias rohamok — KPR, SGTKR,
faciobrachialis dystonias roham FBDS

# Hyponatraemia 60 %-ban

# MR pozitivitas 50%-ban — egy, ill. kétoldali
mesialis temporalis T2 és FLAIR jelfokozodas

# Liguor — enyhe pleiocytosis, magas 6f., OGP ritka
# Ritkan parancoplazias eredeti
# Jol reagal immunterapiara




LGI1 receptor elleni At asszocialt autoimmun
encephalitis-
faciobrachialis dystonias rohamok (FBDS)

Irani et al., Faciobrachial Dystonic Seizures Precede LGI1 Antibody Limbic Encephalitis
2011;69:892-900 Annals of NGUI‘O'Ogy __________



LGI1 receptor elleni At asszocialt autoimmun
encephalitis-
faciobrachialis dystonias rohamok (FBDS)

Irani et al., Faciobrachial Dystonic Seizures Precede LGI1 Antibody Limbic Encephalitis
2011;69:892-900 Annals of Neurology



Autoimmun encephalitisek felosztasa

Sejtfelszini antigének ellen Neuralis, intracellularis

iranyulo At asszocialt antigének ellen iranyulo At
# GABABR asszocialt

# NMDA R ® Anti GAD

# AMPA R(Glu R1 és R2) ® Anti Hu

x LGIL ® Anti Ma

i CASPR2 # Anti Ri

# MGIuR5 # Anti YO

i DPPX # Anti Ta

# Anti CV2




GAD elleni At asszocialt autoimmun
encephalitis

# L-glutamat —— GABA

u |.tip. diabetes mellitus, stiff person sy, stiff person
plus sy, cerebellaris ataxia

# Limbicus encephalitis — magatartasvaltozas,
memoriazavar, KPR

m Fiatal ¢letkorban, 20 év koriil
# Ritkan paraneoplazias

# Chr. terapiarezisztens TLE-ben pathogén szerepe
felmertil

# Egyéb ellenanyagok: anti Gly al —_—



Anti Hu antitest asszocialt autoimmun
encephalitis

# Intracellularis nulclearis RNS ko6t6 fehérje ellen iranyul
# Autoimmun és paraneoplazias eredet (SCLC)

i Cerebellaris ataxia, agytorzsi encephalitis,
paraneoplazias opsoclonus-myoclonus sy (POM),
subacut sensoros neuropathia (SSN)

# Limbicus encephalitis — epilepszia parcialis continua,
status epilepticus



Anti Ma antitest asszocialt autoimmun
encephalitis

# Agytorzsi encephalitisnel irtak le elso alkalommal

# Limbicus encephalitis — KPR, SGTKR

# Paraneoplazias eredet gyakori — szolid tumorral
asszocialodik — here, parotis



Esetbemutatas — 58 éves férfibeteg

# Ismert hypertonia, pozitiv terheléses EKG —
coronarographiat indikaltak

i 2015.04. rutin laborban se Na 115 mmol/I
# Fé¢l ¢éve magatartasvaltozas, id0szakosan agitalt

# 2015.07.: jobb oldali felsévégtag indulasa SGTK
roham

# Rutin EEG negativ, alvasmegvonasos EEG soran
ismételt konvulzio (fe] verzio-jobb fvt tonusos
megfesziilése-SGTKR), bal temporalis ETP




Esetbemutatas — 58 éves férfibeteg

# Liquor: sejtmentes, osszfehérje 1,4 g/l, OGP nincs

# Koponya MR: bal oldali hippocampalis T2 és
~FLAIR magas jelzavar — limbicus encephalitis

# CBZ allergia miatt LEV ¢s VPA valtas
# 2015.08. kamrafibrillatio — sikeres resuscitatio

# Mellkas CT: patholégias mediastinalis és jobb
hilusi nyirokcsomok

# Jugularis kaniil behelyezés kapcsan PTX, mellkas
drain behelyezés, lazas allapot, hyponatraemia




Esetbemutatas — 58 eves férfibeteg
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Esetbemutatas — 58 eves férfibeteg
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Esetbemutatas — 58 eves férfibeteg

VE. oo e 0l Szekszard
ID: 021425769 MAGNETOM_ESSENZA
*1957.09.10. HFS
Study 15229955

2015.08.11.

18:19:16

11 IMA

SP H235
FoV 172*229
2307384s
Tra>Cor(1.8)
W: 1627
C:781




Esetbemutatas — S8 eves férfibeteg
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Esetbemutatas — 58 éves férfibeteg

Plazmaferezis (2-3x) mellett nincs javulas
neurologiai statusaban: konvulziok ismétlodnek,
torpid, adekvat kontaktusba nem vonhato, egyéb
korjele nincs

# Steroid kezelés indult 1g/nap 3-5 napig, majd 0,5
mg/ttkg — statusa valamelyest javul

# Onkoneuralis antitestek negativak

# Autoimmun encephalitis antitestek: GABA B At
pozitiv

# Biopszia: SCLC — onkoteam dontése:

kemotherapias kezelés e i e



Koszonom a figyelmet!




