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® OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

MINIMALISAN INVAZIV, EXTRAPLEURALIS,
ANTEROLATERALIS GERINCFELTARAS

SZABO Viktor, BUKI Andras, DOCZI Tamds, SCHWARCZ Attila

A gerincsebészetben, mds sebészi teriletekhez hasonléan,
az elmult évtizedekben vildgszerte a minimdlisan invaziv
eliérésok el8retérése tapasztalhaté. A minimdlisan invaziv
eliérésokkal bizonyitottan csdkkenthetd a miitéti vérvesziés,
a gennyedés kockdzata, a m{tét utdni féjdalomszint és a
beteg kérhézi tartézkoddsénak ideje. Jelen cikkinkben a
Magyarorszdgon Ujdonségnak szdmité minimdlisan invaziv
anterolateralis extrapleuralis gerincfeltardst mutatjuk be.
Szemben az elterjedt costotransversectomidval a mini-
madlisan invaziv feltérds direkt ralatast enged a durazsék
ventralis felszinére, valamint a m{tét utdn nem szikséges
mellkasi drenézs alkalmazdsa és intenziv osztdlyos kezelés.
A médszer biztonséggal alkalmazhaté a thoracalis gerinc-
szakasz ventralis, ventrolateralis kérfolyamataiban.

Kulesszavak: gerinc, extrapleuralis, retropleuralis,
minimdlisan invaziv

Pécsi Tudomdényegyetem, ldegsebészeti Klinika, Pécs

www.elitmed.hu

http://dx.doi.org/10.18071/isz.71.0293

MINIMALLY INVASIVE, EXTRAPLEURAL-
ANTEROLATERAL APPROACH TO THE SPINE

Szabd V, MD; Biki A, MD; Déczi T, MD; Schwarcz A, MD
Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):293-301.

In spine surgery, minimally invasive approaches (MIS) are
getting accepted and more popular worldwide during the
last decades. It is due to the reduced intraoperative blood
loss, decreased infection rate, less postoperative pain and
earlier discharge from hospital compared to traditional
approaches. The present paper puts forward a minimally
invasive extrapleural approach to the thoracic spine that is
not applied in Hungary. This new approach, in contrast to
the standard costotransversectomy, provides direct visual
control over the ventral surface of the dural sac.
Furthermore, contrary to the transthoracic way, following
minimally invasive extrapleural surgery thoracic drainage
and infensive care are not necessary. The approach can be
applied safely in treatment of ventral or ventrolateral
pathologies of the thoracic spine.

Keywords: spine, extrapleural, retropleural,
minimally invasive

Levelez8 szerz8 (correspondent): Dr. SCHWARCZ Attila, Pécsi Tudoményegyetem, |degsebészeti Klinika;
7624 Pécs, Rét u. 2. E-mail: aftila.schwarcz@aok.pte.hu

Erkezett: 2017. november 30.

Bevezetés

A thoracalis gerincsebészet nehézségeit jol jelzi,
hogy a nevezett gerincszakasz sebésztechnikai fej-
16dése tobb mint egy évszdzadra tekint vissza, és
jelenleg is zajlik. A kihivast elsGsorban azok a kor-
képek jelentik, amelyek esetében a gerincveld vent-
ralis-ventrolateralis dekompressziéjara van sziik-
ség. Az évtizedek sordn tobb megkozelitési irany
alakult ki a thoracalis gerincszakasz feltirasaihoz:

Elfogadva: 2018. januér 2.

eleinte a hagyomdanyos, hétsé behatolas (posterior
megkozelités) volt a beavatkozasok kiindul6pontja,
majd késébb a csigolydk posterolateralis, lateralis,
illetve anterolateralis iranybdl torténd megkozelité-
se fejlodott ki, javarészt parhuzamosan.

Az esetleges szovodmények, a technikai fejlo-
dés, tovabba az oregedd tarsadalom éaltal az egész-
ségiigyre gyakorolt egyre nagyobb logisztikai és
financialis nyomads, mds szakteriiletekhez hasonl6-
an, a gerincsebészetben is kialakitotta a minimali-

Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):293-301. 293



san invaziv eljardsok irdnti folyamatosan novekvd
igényt'.

Az extrapleuralis (madsnéven retropleuralis) elja-
rdsok mar egészen koran leirdsra keriiltek, azonban
a szakmai koztudatba McCormick kozlése utdn
keriiltek be, alig tobb mint két évtizede?. Jelen cik-
kiink célja a minimalisan invaziv anterolateralis
extrapleuralis gerincfeltards hazai bemutatdsa. A
bevezetd tobbi részében az eddig elterjedt hagyo-
manyos thoracalis gerincfeltirasokat és az altalunk
hazdnkban bevezetett minimadlisan invaziv antero-
lateralis extrapleuralis gerincfeltarast ismertetjiik.

POSTERIOR MEGKOZELITES

A hatsé feltardsok koziil legkorabban a dekomp-
ressziv laminectomia valt ismertté a XIX. szdzad
végén’. J6 ideig standard eljardsnak szamitott,
annak ellenére, hogy magas morbiditdsi mutatokkal
birt, elsésorban a thoracalis gerincvel6szakasz
mozgatdsabol ad6dé artalmak miatt*3. A feltarast a
mai gyakorlatban legtobbszor a thoracalis gerinc-
metasztazisok vagy intraduralis daganatok eltavoli-
tasdra hasznaljak.

A thoracalis gerinc hatulsé megkozelitésénél is
alkalmazhat6k a Banczerowski és munkatdrsai altal
kifejlesztett minimdlisan invaziv technikdk®.

A posterior transduralis feltarast 2010-ben ko-
zolték. ElsGsorban a thoracalis szakasz centrdlis
sérveinek a megolddsdra kindlhat alternativat. A
moédszer objektiv megitélése az alacsony kozolt
esetszam miatt egyelGre varat magéra'® !,

POSTEROLATERALIS MEGKOZELITES

A posterolateralis megkozelitések leginkabb elter-
jedt véltozatdt, a costotransversectomiat Hulme
kozolte 1960-ban'. Az egy- vagy kétoldali costo-
transversectomia legfébb indikacidjat a csigolyaat-
tétek sebészi elldtasa adja> 13, azonban j6l haszndl-
haté akkor is, ha a gerincvel$ anterolateralis de-
kompresszidjara van sziikség, példaul egy porcko-
rongsérv esetében. A costotransversectomia sordn a
beteg hason vagy 15-20 fokban elforditott, hason
fekvd pozicidban helyezkedik el a miitasztalon. A
két pediculus altal kijelolt sikban torténik a mitét.
Altaldban a dura oldalsé és ventrolateralis felszine
is lat6térbe hozhat6. Tobbnyire a borda proximalis
par centiméteres szakasza, az adott oldali lamina és
kisiziilet, valamint ennek megfelel6en a csigolya-
test fovea costalist tartalmazo részlete keriil eltdvo-
litasra!* 15, A korfolyamat elhelyezkedésétol fiiggs-
en a bordareszekci6 valogatott esetekben elkeriilhe-
(O

Az eljards f6 hatranya, hogy a durazsik eliilsé

294 Szabé: Extrapleuralis gerincfeltards

Lateralis extracaviter
(LECA)

Extrapleuralis

AN

1. abra. A kozleményben bemutatott thoracalis gerinc-
feltdardsok tipusait mutatja az dbra. Nyilak jelzik, hogy
milyen szogben torténik a rdldtds a durazsdkra egy
dekompresszio sordn. A besatirozott részek pedig azt
szemléltetik, hogy az adott feltdrdsbol a csigolydk mely
részei érhetok-tavolithatok el egy miitét sordn

\

felszinére nem enged direkt ralatast, szemben az
anterolateralis feltarasokkal (1. abra). Tovabba az
esetlegesen ellenoldalon is jelen 1évé kérfolyamat
egy oldalr6l nem elérhetd. Szintén kedvezGtlen,
hogy a szegmentalis artéridkbdl vérzés indulhat egy
corpectomia sordn, €s a limitalt betekintési szog
miatt a vérzés csillapitdsa nehézkes lehet!”.

LATERALIS MEGKOZELITES

Kiilf6ldon az utébbi néhany évtizedben terjedt el a
lateralis irdnybdl val6 direkt megkozelités (1.
abra). A lateralis extracaviter megkozelitést (late-
ral extracavital approach, LECA) els6ként Larson
és munkatarsai k6zolték 1976-ban'®.

Az eljards sordn a costotransversectomidhoz
hasonléan a fali pleura megtartdsa a cél, azonban a
feltarast, és sziikség szerint a bordareszekciot late-
ralisabban kiterjesztik. Igy a héti csigolyak lateralis
oldalrdl kozelithet6k meg anélkiil, hogy a melliireg-
be vagy a thoracolumbalis dtmenet sebészete soran



a hastiregbe hatolnank, a feltaras a peritoneumzsa-
kon és a fali pleuran kiviil torténik. Ez gyorsabb fel-
épiilést eredményez. Amellett, hogy jol lathatéva
teszi a dura ventrolateralis részét, sziikség esetén,
megfeleléen vezetett metszésvonallal egy iilésben
hatsé rogzités is végezhet6"”. A LECA-feltarashoz
altalaban dorsalisan a k6zépvonalban vezetett hosz-
szu metszés sziikséges, és a paravertebralis izomzat
levalasztasa és mobilizacidja szintén elkeriilhetet-
len. A LECA-feltarast a gerinc daganatainak elta-
volitasanal, illetve deformitdskorrekcié céljabdl
végzett corpectomia esetében hasznaljak leggyak-
rabban. A feltdrds kiilonosen kedvezd abban az
esetben, ha a daganat paravertebralisan is terjed.

ANTEROLATERALIS MEGKOZELITES — TRANSTHORACALIS
THORACOTOMIA

A costotransversectomia elterjedése utan nem sok-
kal Perot és Munro irta le az anterolateralis
megkozelitésti transthoracalis thoracotomia madd-
szerét®. A thoracotomia direkt rdlatdst biztosit a
csigolydk eliils6-oldalso felszinére anélkiil, hogy a
paravertebralis izomzatot levalasztanank és mobili-
zalnank. Az eljards hatékonyan alkalmazhaté a
gerinc eliilsé oszlopat érintd koérfolyamatok eseté-
ben: példdul a csigolyatest daganatos, degenerativ
vagy gyulladdsos elvaltozasai soran. Gerinctrauma
és thoracalis porckorongsérv kezelésében is egy jol
haszndlhaté megkozelitést jelent.

A dorsalis és lateralis megkozelitésekhez képest
jobb ralatast biztosit a dura teljes ventralis felsziné-
re. A mddszer hatrdnya, hogy a thoracotomia miatt
szovodmények fordulhatnak eld, mint tiid6sériilés,
pneumonia, haemothorax. A feltards soran mindig
keletkezik pneumothorax, azaz a posztoperativ id6-
szakban 2-3 napra mellkascs6 behelyezése sziiksé-
ges és a beteg ennek megfelelGen intenziv osztalyos
elhelyezést igényel. Az esetleges liquorszivargast
pedig a szokdsosnal is szigoribban kell venni tho-
racotomias feltdras sordn: a negativ mell{iri nyomads
liquorfistulat tarthat fenn, mely kezelése hosszadal-
mas, és koriilményes lehet?!.

ANTEROLATERALIS MEGKOZELITES — MINIMALISAN INVAZ{V
ANTEROLATERALIS EXTRAPLEURALIS THORACOTOMIA

A minimélisan invaziv anterolateralis extrapleuralis
gerincfeltaras (1. abra) elénye a hatulsé feltarasok-
kal szemben, hogy direkt ralatdst biztosit a gerinc
eliils6-oldalsé részére, igy a gerincveld eliilsé de-
kompresszidja megfeleld vizudlis kontroll mellett
végezhets. A retropleuralis feltdrasnak koszonhe-
téen nem sziikséges a mitét utdn mellkascsd behe-
lyezése, ezaltal a 2-3 napos intenziv osztilyos ke-

zelés is elkeriilhetd. A pleuralir intakt marad, igy
haemothorax sem alakulhat ki. A betegek mar a
mfitét masnapjan mobilizalhatok, ennek megfelels-
en a betegek emisszidja is tobb nappal korabban
megtorténhet szemben a hagyoményos thoracoto-
mids feltardsokkal. Az extrapleuralis feltards indi-
kaciéi megegyeznek a transthoracalis thoracotomia
indikécidival.

Esetismertetések

Ebben a fejezetben néhany eseten keresztiil a thora-
calis gerincfeltarasok f6 fajtdit szeretnénk bemutat-
ni: 1. hagyomdnyos costotransversectomia, 2. late-
ralis extracaviter megkozelités (LECA), 3. minima-
lisan invaziv extrapleuralis thoracotomia. A hazai
kornyezetben udjdonsdgnak szamité minimadlisan
invaziv anterolateralis extrapleuralis gerincfeltiras
Iétjogosultsagat tobb eset bemutatasaval szeretnénk
hangsulyozni.

COSTOTRANSVERSECTOMIA

Az extrémen obes (testsuly 123 kg) ndbeteget
akutan romld, progressziv paraparesis miatt vettiik
fel osztalyunkra. Felvétele el6tt két héttel all6 hely-
zetbdl Osszeesett, ezt kovetden l4bait gyengébbnek
érezte. Ez a gyengeség fokozddott, felvételekor
jarasképtelen volt. Deréktol lefelé zsibbadasrdl,
érzéketlenségrdl szamolt be.

Statuszabol kiemelendé az alsé végtagok bal
oldali tdlsulyu, 2/5 sulyossagu paraparesise, tovab-
ba fokozott alsé végtagi mélyreflexek, kétoldali
Achilles-clonisatio, kétoldali Babinski-jel. A thora-
calis IX-es szegmenttdl distalisan hypalgaesiat jel-
zett. Vegetativ zavart a beteg nem tapasztalt.

A gerinc-MR- és -CT-vizsgélat Th.VII. magas-
sagban gerincvel6t jelentdsen komprimald, myelo-
pathiat okozd porckorongsérvet mutatott (2. abra).
A koponya MR-vizsgilata agyallomanyi kéros
jelintenzitas-valtozast nem irt le.

Tekintettel arra, hogy a meszes porckorongsérv
inkdbb lateralisan helyezkedett el, illetve figyelem-
be véve a beteg stilyos obesitasdbdl ad6dé extrém
mellkaskorfogatot (azaz nem dalltak rendelkezésre
elegend6en hosszi miiszerek egy anterolateralis
megkozelitéshez), a betegnél a hagyomanyos cos-
totransversectomids feltarast valasztottuk. A mfitét
soran bordareszekcié végiil nem valt sziikségessé.

Miitéti modszer

Tekintettel az extrém obesitasra, egy kozépvonalat
éppen meghaladd, jobb oldalra koriilbeliil 6 cm-ig
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2. abra. A CT-képeken (felsé sor) a Th. VII. magassdg-
ban elhelyezkedd, myelopathidt okozo (felsé sor, MR-fel-
vétel) meszes porckorongsérv dbrdzolodik. A jobb oldali
axidlis kontroll-CT-felvételen ldathato, hogy a porcko-
rongsérv meszes része is elfiirdsra keriilt. Az also miitéti
képen a jobb oldali patko alakii metszés ldthato. A patko
alakii metszésre azért volt sziikség, hogy a 4 cm vastag-
sdgu subcutan zsirréteg (MR-képeken mérve) ne akadd-
lyozza a gerinc oldalso-hdtsé felszinére a rdldtdst, egy
oldalra torténd eltartds sordn. Az oldalrol valo betekin-
tés feltétleniil sziikséges volt a kozépvonalig terjedd,
ventralis osteophyta biztonsdgos elfiirdsahoz. A képen a
m. latissimus dorsi also része is ldthato a feltdrds koze-
pén

terjedd, kortlbeliil 10 cm-es alappal rendelkezd pat-
ké alaki metszést ejtettiink a Th. VII. porckorongra
centrdlva. Mivel a subcutan zsirréteget és a bort
kozépvonal felé, medial felé hajtottuk ki a patkd
alakd metszés alapjdhoz, igy oldalt a tobb centiméter
vastag subcutan zsirréteg nem akadalyozta a ralatast
a gerinc oldalsé-hatsé felszinére (2. abra).

Ezt kovetSen subperiostealisan valasztottuk le a
paravertebralis izomzatot, majd lateral felé tartottuk
el. A Th. VII-VIIIL. kozotti facetet, illetve a Th.
VIIL. processus transversus egy részét és a Th. VIL
pediculust eltavolitva a Th. VII-es discust feltartuk.
Bordareszekciora nem volt sziikség. Mikroszkép
alatt megnyitva a gerinccsatorna lateralis részét a
myelon elé tudtunk fdrni, igy a porckorongsérvet a
meszes osteophytdval egyiitt el tudtuk tavolitani.
Tekintettel a teljes Th. VII-VIIIL. facetectomidra,
illetve a beteg komoly tilstlydra és a gerinc eliilsd
oszlopanak a meggyengiilésére (discectomia), Th.
VII-IX. egyoldali rogzitést végeztiink transpedicu-
laris csavaros rudas rendszer segitségével. Kont-
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rollképeken lathaté a meszes porckorongsérv elta-
volitdsa (2. abra). A mtét utdn hat héttel, a kont-
rollvizsgalaton, mar jar6képes volt a beteg, parapa-
resise miniméalisra csokkent, az als6 végtagi zsib-
badis teljesen megsz{int.

LATERALIS EXTRACAVITER MEGKOZELITES (LECA)

A kozépkoru betegnek mellékleletként, tiidészlir6n
deriilt fény bal oldali homokodra-daganatira. A
betegnek a daganat panaszt nem okozott, de a daga-
nat eltavolitasat szerette volna. A daganat Th. VIIL
csigolya magassagdban helyezkedett el, mind a
gerinccsatorna, mind a melltr felé lateralisan ter-
jedt (3. abra). Igy a daganat elhelyezkedése miatt a
LECA-moédszer ttint a legmegfelelébbnek. A bor-
metszE€s itt is patké alakd volt, hasonléan az el6z6
esethez. A patkd alaki bérmetszéssel a daganat
lateralis széle konnyebben elérhetd.

Miitéti modszer

Th. VIIL csigolyatest mellett elhelyezked6 daganat
a mitét kdzbeni anteroposterior rontgenképeken is

3. abra. A bal oldali képeken jol ldathaté a Th. 8.
ideggyokbdl kiindulo, homokdraszeriien elhelyezkedd
bal oldali schwannoma. A jobb oldali képeken ldthaté a
schwannoma eltdvolitdasa utdni dllapot: a Th. VIII. lami-
na, pediculus, processus transversus és a VIII-as borda
egy része is eltdvolitdsra keriilt. A lateralis extracaviter
megkozelités a durazsdk eliilsé felszinére nem enged
direkt rdldtdst, foleg a gerincoszlop oldaldn elhelyezke-
do korfolyamatok esetében alkalmazhato biztonsdggal



dbrazolddott. gy a daganatra centralva a bal olda-
lon, a kozépvonaltél 5 cm-re ér6 enyhén {velt,
Osszesen kortilbeliil 10 cm hosszd, patké alakd met-
sz€st ejtettiink. A fasciaréteg felett a bdrt és sub-
cutan zsirt kiilon vélasztottuk le és medial felé
kihajtottuk. Ezutdn a processus spinosusok bal
oldalén, subperiostealisan az izomzatot levalasztot-
tuk, €s eltartottuk, majd Th. VIII-IX. facetectomiat
végeztiink. Lathatova valt a foramenben elhelyez-
ked6 schwannoma. A daganatot az intraduralis ter-
jedéssel egyiitt medial feldl eltavolitottuk, majd
duraplasztikat végeztiink. A lateralis rész felszaba-
ditasdhoz a Th. VIII. csigolya processus transversu-
sat és a VIlI-as és [X-es borddk egymas felé nézo
részeit is eltavolitottuk. A daganat distalis részénél
az ideggyokot éppen atvagva pleurdt megérizve a
daganat egyben eltavolithat6 volt. Tekintettel a be-
teg vékony testalkatdra, illetve a gerinc eliilsd osz-
lopanak sértetlenségére, gerincrogzitést nem alkal-
maztunk. A posztoperativ kontroll-CT- és -MR-
vizsgélat a daganat in foto eltavolitasat megerdsitet-
te (3. abra), pneumothorax nem volt lithats. A
mtét utin a betegnek neurolégiai kodrjele nem
alakult ki, atmenetileg volt a mitéti teriiletnek meg-
felelGen lokalis fajdalma, kés6bb ez is megsziint.

MINIMALISAN INVAZIV EXTRAPLEURALIS THORACOTOMIA

Ebben a fejezetben az aldbbi harom esettel szeret-
nénk szemléltetni, hogy az daltalunk alkalmazott
technikanak (mindlisan invaziv, extrapleuralis tho-
racotomia) a hazdnkban 4ltaldnosan elterjedt thora-
calis gerincfeltarasok mellett van létjogosultsaga.
Az extrapleuralis feltardsnak koszonhetéen a mi-
tétek utdn pneumothoraxot egyik esetben sem ta-
paszaltunk.

1. thoracolumbalis junctiobdl meszes porcko-
rongsérv eltdvolitdsa, ami egyszerre retropleuralis
és retroperitonealis feltarast is sziikségessé tett a
lokalizacié miatt, 2. thoracalis porckorongsérv elta-
volitasa, direkt eliilsé dekompressziéval, 3. spondy-
lodiscitis miatt thoracalis corpectomia, direkt eliilsé
dekompressziéval.

THORACOLUMBALIS JUNCTIOBOL MESZES
PORCKORONGSERV ELTAVOLITASA

A kozépkort obes ndbetegnek évtizedek 6ta voltak
derékfijdalmai. Az utébbi hénapokban a beteg ja-
rastadvolsdga 5-10 méterre csokkent és terhelésre
diffizan a derékba, csipSkbe és az alsé végtagokba
sugarzé fajdalmat tapasztalt. Fizikdlis vizsgalata
soran kétoldali Achilles-areflexian kiviil objektiv
neuroldgiai eltérést nem taldltunk.

Az elvégzett thoracalis €s lumbalis gerinc-CT-

4. abra. A miitét elétti MR- és CT-felvételeken (felsé sor)
ldthato a gerincveldt komprimdlo, a gerinccsatorndt
csaknem kitolté Th. XII. meszes porckorongsérv. Az also
sorban ldthato a CT-képeken a Th. XII — L. 1. meszes
porckorongsérv eltdvolitdsa utdni dllapot. A meszes
osteophyta is elfiirdsra keriilt, a Th. XII. és L. I. csigo-
lydk hdtulso részében minimdlis csonthidny dbrdzolodik.
Az axidlis képen (also sor) ldthato a Th. XII. csigolya
mellett a retroperitoneumban a vese a bal oldalon, illet-
ve a borda mellett egészen vékony csikként dbrdzolodik a
diaphragma és a gerinc mellé lenyiilo tiidddllomdny és
pleurakettizet (fehér nyil)

és -MR-vizsgalat a Th. XII. — L. . szegmentumban
elhelyezkedd, igen nagyméretii, a gerinccsatornat
kitoltd, kiszakadt, részben meszes porckorongsér-
vet mutatott, mely a conus-cauda dtmenetet komp-
rimélta (4. abra). Tekintettel a kozel jardsképtelen
allapotra és a jelentds térfoglalast okozé Th. XIIL.
porckorong sérvesedésére, annak miitéti kezelését
javasoltuk.

Miitéti modszer

Miutan a képerdsitdvel ellendriztiik a magassagot a
Th. XlI-es porckorongra centrdlva, a porckorong
vetiilete folott a XI-es bordaval egyezd irdnyban
egy koriilbeliil 6 cm hosszi metszés ejtettiink, majd
rdcsmetszést alkalmazva jutottunk a Xl-es borda
felszinére. Az intercostalis izmokat atvagva a bor-
dat koriilbeliil 6 cm hosszan reszekaltuk. Extra-
pleuralisan haladva jutottunk a gerinc bal oldalara,
pleurasériilést nem tapasztaltunk. A feltaras sordn a
diaphragmat is levalasztottuk a gerinc oldalsé6 fel-
szinérol az extrapleuralis sikban, itt a retroperitone-
umba jutottunk. A fali pleura alatt a belégzésekkel
mozgd tiidét a fali pleurdval egyiitt lapocokkal
medial és felfelé tartottuk el. A retroperitonealis
zsirt a gerincrdl részlegesen levalasztott diaphrag-
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maval egyiitt medial felé tartottuk el. Lathatova valt
a m. psoas eredése az L. L. csigolya oldalso felszi-
nén. Ezt kovetden mikroszkép alatt discectomidt
végeztiink, tovabbd a durazsdk eliilsd felszinére
direktben ralatva a meszes osteophytat fur6 segitsé-
gével eltavolitottuk (4. abra). A miitétet kovetSen a
beteg jarastavolsaga az altalanos fizikai allapotanak
megfeleld szintre tért vissza, neuroldgiai tiinete
nem alakult ki, derék- és als6 végtagi fijdalmai
jelentdsen mérséklddtek.

THORACALIS PORCKORONGSERV ELTAVOLITASA,
DIREKT ELULS® DEKOMPRESSZIOVAL

Az 1990-ben sziiletett férfi betegnél 2013-ban sze-
ropozitiv Devic-betegséget diagnosztizaltak. A be-
tegnél jelentSs latdsromlds és stlyos paraparesis
alakult ki, spasticus alsé végtagi tonusfokozddassal.
A betegnek uj keletli panasza jelentkezett 2017 ma-
jusdban: torzsizomzata meggyengiilt, enyhe torzs-
ataxia alakult ki, illetve paraparesise jelentGsen
rosszabbodott. Héti gerinc-MR-vizsgalat késziilt,
melyen Th. VI. porckorongsérv mutatkozott (5.
abra).

Ideggybgyaszati vélemény szerint a beteg élla-
potrosszabbodasdban a hati porckorongsérv kéroki
szerepe nem volt kizarhat6. Igy a porckorongsérv
eltavolitdsa mellett dontottiink, azért, hogy a beteg
jaréképességét megorizzik, illetve a torzsataxiat
esetleg csokkentsiik.

A beteget intratrachealis narkézisban, oldalfek-
tetésben helyeztiik el a miit6asztalon, a beteg fel-
karjat a feje felé kozelitettiik azért, hogy az axillaris
arok felnyiljon (5. abra).

Miitéti modszer

Py

Miutan a képer6sitovel ellendriztiik a magassagot, a
Th. VI-VIL. porckorongra centralva a VI-os borda-

5. abra. A képen bal oldalon a Th. VI. porckorongsérv dbrdzolodik,
mely a myelont jelentdsen komprimdlja. A kozépsd képen a beteg fek-
tetése ldtszik. A jobb kar felkotve, kipdrndzva ldthato, hogy az axillaris
drok alatti rész hozzdférhetd legyen. A miitét utdn ldthato a zdrt miitéti
seb, illetve a bordadarab, mely eltdvolitdsra keriilt a miitéti feltdrds-
hoz. Jobb szélsd képen mikroszkop alatt ldthato a durazsdk eliilsd fel-
szine a porckorongsérv eltavolitdsa utdn
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val parhuzamosan egy ferdén lefelé fut6, koriilbeliil
8 cm hosszu metszést ejtettiink, majd racsmetszést
alkalmazva jutottunk a VI-os borda felszinére.

Mindvégig gondosan iigyelve a pleura parietalis-
ra, a bordat koriilbeliil 6 cm hosszan reszekaltuk.

Ezt kovetéen extrapleuralisan a gerinc oldalsé
felszinére jutottunk, oly mddon, hogy a fali pleurat
apr6lékosan, tompdn levélasztottuk a mellkasfal
belsd oldalardl, illetve a gerinc oldalsé felszinérdl.
A tlid6t a fali pleuraval egyiitt el6refelé tartottuk el.
Mikroszkép alatt a Th. VI. és Th. VII. csigolyates-
tekben dorsalisan firdval iireget képeztiink, majd a
porckorong dorsalis része kertilt eltdvolitdsra, csak
a csonthidnynak megfelelé szakaszon. A porcko-
rongsérvet ezt kvetden a csigolyatestekben dorsa-
lisan kialakitott liregbe tudtuk billenteni és eltavoli-
tani. A porckorongsérv eltdvolitdsa utdn a dura tel-
jes ventralis felszinére ralattunk, meggy6z6dve ar-
r6l, hogy ventralisan tovabbi kompresszié nem all
fenn (5. abra).

Valsalva-mandvert alkalmazva a tiidé a fali
pleurdval egyiitt kitagult, majd rétegesen sebet zar-
tunk. A mitét utani kozvetlen CT-vizsgalat pneu-
mothoraxot nem mutatott. A felvételeken jol latha-
té az anterolateralis megkozelitésbol eredd csont-
hidny (6. abra). A mitét utdn a beteg neuroldgiai
allapota nem valtozott, sem az ataxidban, sem a
paraparesisben nem sikertilt valtozast elérni.

SPONDYLODISCITIS MIATT THORACALIS CORPECTOMIA,
DIREKT ELULS® DEKOMPRESSZIOVAL

A 64 éves férfi betegnél 2017 majusdban kétoldali
pneumonia igazolddott, majd nagy mennyiségi
mellliri exsudatum miatt tobb 1épésben mellkasi
drenazs tortént. Hati fdjdalom és stlyos paraparesis
miatt gerinc-CT- és -MR-vizsgdlat késziilt. A felvé-
teleken Th. X-XI. csigolydk spondylodiscitise és
kovetkezményes myelonkompresszié igazolddott
lokalis kyphosissal. Tekintettel a silyos
paraparesisre, miitéti kezelés mellett
dontottiink.

Miitéti modszer

Miutan képerdsitdvel ellendriztik a
magassagot, a Th. X. — Th. XI. csigo-
lyakra centrdlva, a X-es bordaval par-
huzamosan egy ferdén lefelé futo,
kortlbeliil 8 cm hosszi metszést ejtet-
tiink, majd rdcsmetszést alkalmazva
jutottunk a X-es borda felszinére (7.
abra).

A feltaras 1épései ezt kovetben meg-
egyeztek az el6bbi esetben ismertetett



6. abra. A miitét utdn hat érdval késziilt kontroll-CT-fel-
vételeket mutatja az dbra. A bal oldalon a porckorong-
sérv eltavolitdsa utdni csonthidny dbrdzolodik a saggita-
lis irdnyu CT-képen. A jobb oldali axidlis képen a csont-
hidnybol megfigyelhetdé a minimdlisan invaziv, anterola-
teralis, retropleuralis feltdrds hozzdvetdleges tengelye.
Ldthato, hogy a durazsdk teljes eliilsd részét dekompri-
madltuk, illetve jol megfigyelhetd a tiidbrajzolat a teljes
Jjobb oldali mellkasfélben, pneumothorax nem dbrdzolo-
dik

mitéti 1épésekkel. A fali pleurdt sériilésmentesen
tudtuk levalasztani mindkét csigolyatest oldalsé fel-
szinérol.

A kovetkezd 1épésben Th. X. és Th. XI. corpec-
tomidt végeztiink és a gerincvel6t végig felszabadi-
tottuk. A Th. X. és Th. XI. csigolydk helyére Synex
lumbalis cage-et (Johnson and Johnson, Raynham,
USA) feszitettiink be (7. abra), mikdzben a kypho-
ticus gerincszakaszra kézzel nyomast gyakoroltunk
a kyphosis csokkentése céljabol.

Valsalva-mangvert alkalmazva a tiid§ a fali ple-
uraval egyiitt kitagult. A corpectomia helyére szivé
drént helyeztiink, majd rétegesen sebet zartunk.
Ugyanebben az altatdsban a Th. VIIL., Th. IX., Th.
XII. és L. I. csigolydk transpedicularis percutan
rogzitését is elvégeztiik, Osszesen nyolc darab,
egyenként 2 cm hosszu szirt seben keresztiil. A
mitét utdni iddszakban késziilt kontroll-CT-felvé-
teleken pneumothorax nem dbrazolddott. A beavat-
kozast kovetSen a beteg alsé végtagi izomereje
javuldst mutatott, minden izomcsoportban mozgas
volt kivitelezhets. A beteget rehabilitacios osztaly-
ra emittaltuk, tovabbi antibiotikum-terapia mellett.

Megbeszélés

Napjainkban, hazdnkban a thoracalis gerincszakasz
sebészetében altalanos gyakorlat a costotransver-
sectomia €s a transthoracalis thoracotomia végzése.
E modszerek mellett a minimdlisan invaziv extra-

7. abra. A felsé képen a spondylodiscitisben érintett Th.
X. és Th. XI. csigolydk vetiilete ldtszik a mellkasfalra. A
ferdén elore, lefelé futé vonal a tervezett bérmetszést
mutatja: a metszésvonal a Th. X-es csigolyatest hdtulso-
felsd sarkdbol a Th. XI-es csigolyatest eliils6-also sarkd-
ba vezet, a kozépen futo X-es borddval pdrhuzamosan.
Az also képpdr bal oldaldn intraoperativ kép ldtszik a
feltdardsrol. A feltdrdas mélyén a Th. X. és Th. XI. corpec-
tomia helyére befeszitett Synex cage ldthato. A jobb
oldalon a hdrom darab feltdro lapdtmak megfelelden az
eltartott tiidd és fali pleura rontgendrnyékot ado vonala
Jjol abrdzolodik

pleuralis anterolateralis gerincfeltaras val6di alter-
nativat jelent. Az eljards a nemzetkozi irodalomban
mar kordbban ismertetésre keriilt, azonban eddig
sem Magyarorszagon, sem kiilf6ldon nem terjedt el
sz€les korben. Fontos megemliteni, hogy az extra-
pleuralis, minimdlisan invaziv thoracalis feltarast
minden esetben mellkassebész nélkiil végeztiik. A
bemutatott technikdt az idegsebészek konnyen el
tudjak sajatitani, ha jartasak a hagyomdnyos costo-
transversectomids és LECA-feltarasokban. Mell-
kassebész segitsége csak nem vart szovédmények
esetében (példaul tiidésériilés, aortasériilés) sziiksé-
ges, véleményiink szerint. A kiilonbozé thoracalis
gerincmegkozelitések jellemzGit az 1. tablazat mu-
tatja.

Az altalunk alkalmazott minimdlisan invaziv
extrapleuralis feltdrds el6zménye a McCormick
altal kozolt megkozelités®. A bemutatott médszer
azonban részleteiben mar eltér a McCormick 4ltal
kozoltektS1® 22: az esetiinkben alkalmazott bérmet-
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300 Szabé: Extrapleuralis gerincfeltaras

sz€s 6-8 cm-es, szemben a McCormick altal kozolt
12 cm-rel. A jéval kisebb behatolasi kapu mellett a
szoveteket kisebb kiterjedésben roncsoljuk, tovab-
bd McCormick mddszerével ellentétben nem
sziikséges dupla lumend tubus alkalmazisa, az
adott tiid6fél deflacidja sziikségtelen.

A minimadlisan invaziv extrapleuralis anterolate-
ralis gerincfeltaras ugy 6tvozi a transthoracalis tho-
racotomia és a costotransversectomia elényeit,
hogy egyuttal alkalmazkodik a miniméalisan invaziv
szemlélethez. A transthoracalis eljarasokhoz hason-
I6an e mddszerrel a durazsdk/gerincvelS eliilsd
dekompresszidja direkt vizudlis kontroll mellett
végezhet6. Az extrapleuralis feltardsndl, a costo-
transversectomidhoz hasonléan, nem sziikséges
mellkascsé behelyezése miitét utan, hiszen mindvé-
gig testliregen kiviil maradunk a beavatkozas soran.
A transthoracalis megkozelitéshez képest a retro-
pleuralis feltards atlagosan kortilbeliil 30 perccel
hosszabb a fali pleura gondos levalasztidsa miatt. Az
extrapleuralis feltards véleményiink szerint gyor-
sabb felépiilést, kisebb fijdalomszintet és kevesebb
szovodményt eredményez, bar ezen allitdsok az ala-
csony esetszdm miatt még nem igazolhatdk statisz-
tikailag. Bizunk benne, hogy ez a minimélisan inva-
ziv moédszer elterjed hazankban, tekintettel arra,
hogy szinte minden, a thoracalis gerinc eliils6 felét
érint6 korfolyamatban alkalmazhatd.
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28 EV A HAZAI KLINIKAI IDEGTUDOMANYOK
EGYUTTMUKODESENEK SZOLGALATABAN

RAJNA Péter' 2, TAJTI Janos3 *

1Semmelweis Egyetem, 4. sz. Doktori Iskola, Budapest
f8szerkeszté
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A 71. évfolyamét taposé tudomdnyos szaklap jelenlegi
két vezetd szakmai tisztségviselSje attekinti a lap tdrténetét,
tartalmi és formai fej6dését. A papiralapt szakirodalmi
termékek dltaldnos tertletvesztésének tudatdban mér
tébb mint hisz éve megfogalmazték a folydirat érték-
rendjét és prioritésait: 1. a lap magas szakmai
szinvonaldnak megé8rzése a nemzetkdzi regiszirdcié és
évenkénti mindsités (impakt faktor, IF) megszerzésével és
fenntartésdval, 2. a magyar nyelv( kézlés lehetEségének
biztositasa itthon és kilféldén él8 szerz8k szdmdra,

3. a klinikai idegtudoményok legszélesebb skaldjédnak
megjelenitése a publikdciékban, 4. a leggyakoribb, illetve
legjelent&sebb kérképek Uj (etioldgiai, diagnosztikai,
terépids, gondozdsi) eredményeinek ismertetése a hazai
klinikai gyakorlat min8ségének biztositasa, javitdsa
céljabdl, 5. a klinikai idegtudomanyok hazai mivel&i
szdmdra a legmagasabb szakmai szint( publikécids tér
megteremtése és végul 6. az érintett szakemberek
szamara kézérdek( klinikai kérdésekben kénnyen elérhetd
interakciés felGlet és vitaférum fenntartésa.

A fenti szempontokra vonatkozéan, a folyéirat térténete
sordn bevezetett szerkeszt8i tevékenységek, publikéciods és
egyéb aktivitdsok felsoroléséval vézoljgk a kézel hdrom
évtized erdfeszitéseit. Osszefoglalidk a lap vélt erdsségeit
és gyengeségeit, ramutatnak a célokkal kapcsolatos
lehet8ségekre és korlatokra, melyek alapjén kérvonalaz-
28k a legfontosabb feladatokat (SWOT-elemzés).

Kulcsszavak: klinikai idegtudomdnyok,
klinikai gyakorlat min8ségbiztositdsa, anyanyelvi kézlés,
impakt faktor, SWOT-elemzés
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28 YEARS IN THE SERVICE OF THE COOPERATION
OF NATIONAL CLINICAL NEUROSCIENCES
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Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):303-311.

Two leading managers of the scientific journal currently
publishing its 71st volume give an overview on the history
and content- and form-related development of the journal.
Recognizing the constantly decreasing role of paper-based
literature products, the value system and the priorities of the
journal were established more than 20 years ago: 1)
preservation of high standards by achieving and maintain-
ing international registration and annual qualification (i.e.
impact factor); 2) enabling publication in Hungarian lan-
guage for scientists living in Hungary and abroad; 3) dis-
playing an ever broader spectrum of clinical neurosciences
in the publications; 4) presentation of cutting-edge findings
(related to the etiology, diagnostics, therapy, and care) of
the most frequent and most relevant diseases in order to
assure and enhance the quality of national clinical practice;
5) providing the possibility for the highest possible standard
of scientific publication for Hungarian clinical neuroscientist;
and finally 6) maintaining a readily available interaction
surface and debate forum for the involved professionals in
clinical questions of public interest. With respect to the
above aspects, an outline is given of the efforts of the nearly
three decades by listing editorial, publication, and other
activities introduced throughout the history of the journal.
The presumed strengths and weaknesses of the journal are
summarized, the opportunities and limitations of the estab-
lished objectives are highlighted, based on which the editors
outline the most important tasks (SWOT analysis).

Keywords: clinical neurosciences,
quality assurance of clinical practice, mother tongue
publishing, impact factor, SWOT analysis
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Bevezetés

A klinikai idegtudomdnyok viszonylag 1j kelett
erny6”-kifejezésnek tekinthetd, de maga az ideg-
gyogyaszat sem tul régdta 6nallé fogalom. Az utéb-
bi a belgydgyaszatbdl nétt ki, ezért nem meglepd,
hogy az Ideggyogydszati Szemle (a tovabbiakban
Szemle) eredetét a Magyar Belorvosi Archivum
(MBA) indulasahoz lehet kapcsolni. Bereczki és
Gesztelyi a Szemle els6 50 évét értékeld kivalo koz-
leményében' kotet- és fiizetszamok szerint is kove-
ti az els6 publikacidkat. E szerint a Szemle val6ja-
ban az MBA 3. (1950-es) kotetében a fiizetek elkii-
Ionitett masodik részeként jelent meg el6szor, onal-
16 oldalszdmozéisa pedig az MBA 7. kotetétdl
(1954-t6]) indult. Teljes mértékben 1955-t61 6nallo-
sult.

Munkénk nem a fenti idézett cikk folytatasa, re-
méljiik, azt majd a masodik fél évszazad elteltével
fogjak megirni. Ennek ellenére, a kezdetekhez
mégis fliznénk két fontos megjegyzést.

1. A fenti tények ellenére, szerintiink jogosan te-
kinthetjiik lapunk gyokerének az MBA elsd, 1947—
48-as kotetét. Akar biiszkék is lehetiink ra, hiszen
az MBA elsd kotetének elsd fiizetében a lapindito
cikk teljes egészében klinikai idegtudomdnyi publi-
kdcid (1.A és B abra)!

~ MAGYAR
IRVOSI ARCHIVUM

s

1. abra. A. Az Ideggydgydszati Szemle gydkere: a Ma-
gyar Belorvosi Archivum elsd kotetének belsé boritoja.
B. A kotet elsé kozleményének elsé oldala. A Magyar
Belorvosi Archivum elsd kotetének elsé fiizetében a lap-
indito cikk mdr teljes egészében klinikai idegtudomdnyi
publikdciot tartalmazott

2. Az ideggydgyaszati publikaciok onalldsuldsa
az Orvos-, Egészségiigyi Szakszervezet Ideg-, Elme
Szakcsoportjanak megalakuldsdhoz (1950) kapcso-
16dik (2.A és B abra). Ezt a tényt azért emeljiik ki,
mert aldhtizza a Szemlét gondozé szakmai csopor-
tok alapvetd kiildetését a hazai betegellatds mindsé-
gének biztositdsaban és javitdsidban. Szerkesztdi,

2. abra. A. A Magyar Belorvosi Archivum 1950-es II1. év-
folyam 1. fiizetének belsd boritoja. B. A fiizet tartalom-
jegyzéke az Ideggyogydszati Szemle elsd elkiilonitett
cikklistdjdaval. Az ideggyogydszati publikdcick ondllosu-
ldsdt jelezte a Magyar Belorvosi Archivum 1950-es I11. év-
folyam 1. fiizetének tartalma

szerzGi és olvaséi felelésséglink tehat kiterjed a
szakmai érdekvédelem teriiletére is.
Attekintésiinkben a Szemle utolsé 28 évében
zajlott szakmai szerkeszt6ségi munkdjanak innova-
tiv eseményeit mutatjuk be az Olvasdknak — a ku-
lisszak mogotti nézSpontbdl. Aktualitisat a kozelgd
foszerkesztévaltas adja. A f6 cél azonban nem
retro-, hanem szdndékunk szerint prospektiv jel-
legli. Megkiséreljiik a Szemle fejlesztése érdekében
tett javaslataink, dontéseink értékelését: eredmé-
nyeink, sikereink és kudarcaink bemutatasat. Azzal
a céllal, hogy mind a lap szerkesztdi, mind az olva-
s6k megismerjék az utébbi évtizedek kezdeménye-
z€seit, €s azokat Ossze tudjak vetni sajat tapasztala-
taikkal. Es azzal a ketts reménnyel, hogy 6sszedl-
litdsunk segitségével a Szemle konnyebben tilélje a
jov6 nehézségeit, €s a kordbbiaknal hatékonyabb
férumot nyujtson a hazai klinikai idegtudomanyok
miivelSinek a csucsokon és a végeken egyarant.

A SZEMLE TULAJIDONOSI KORENEK, KIADOI
GONDOZASANAK ALAKULASA

Mint emlitettiik, a lapot a Magyar Tudoményos
Akadémia (MTA) égisze alatt miikodé Orvosok és
Egészségiigyi Dolgozok Szakszervezetének Bel-
gyogyaszati (1948-49), majd az utédszervezet, a
Magyar Orvosok, Gyégyszerészek és Egészségiigyi
Dolgozok Szabad Szakszervezete Ideg-, Elme
Szakcsoportja jelentette meg. 1967-t81 (tobbi orvo-
si szaklappal egyiitt) a Magyar Orvostudomanyi
Egyesiiletek Szovetsége (MOTESZ) lett a Szemle
gazddja, ezen beliil pedig formalisan a Magyar
Ideg- és Elmeorvosok, a Magyar Idegsebészeti és a
Magyar Elektroencephalografiai Tarsasagok koz16-
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3. abra. A Szemle utolsé hagyomdnyos kis formdtumi
fiizete (hdrmas szamosszevondssal). A szerkesztdség a
vdlsdghelyzetnek megfeleloen az 1991-es 10-12-es kote-
teket egy lapszdamba vonta ossze

44,

nyévé valt. 1981 februarjatdl a szakmai irdnyitds-
hoz a Magyar Pszichiatriai Tarsasag is csatlakozott.

1991-ben valt nyilvanvalévd, hogy az el6z6
rendszerb6l még részben fennmaradt korlatok, de a
hazai szakma publikacids (mindség-) igénye miatt
is a lap ,,kin6tte” az iizemeltet6 MOTESZ lehet&sé-
geit. Bzt paradox jelzés alapjan, a beérkezd kézira-
tok csokkenésébdl lehetett felismerni. (A szerzdk
kézirataikat mashova kiildték be.) A szerkeszt6k-
ben kialakul6 és fokozatosan er6sodd hidanyérzet és
az 1991-es 10-12-es Gsszevont lapszdm (3. abra)
szerkesztOségi ,,valsadghelyzetének” talalkozdsa re-
formlépéseket generalt. Ezek sziikségét és elemeit
az utols6 harom fiizetben megjelent felelés szer-
keszt6i kozlemények taglaltak.

A lap atalakult. Neve, formatuma, megjelenése a
maira valtozott. Rdadasul — akkoriban szokatlan
médon — Ondllésodtunk. Jelentés adminisztrativ
elokészité munkat kovetden sikeresen levaltunk a
MOTESZ-18l. Az 4j jogi és finanszirozasi felallasa-
hoz sziikséges formalis lapalapitast az akkori f6-
és felels szerkesztd munkahelyén miikodé Morav-
csik Alapitvany vallalta. (Az Alapitviny a Szemle

megjelenésébe, fejlodésébe sem a kezdetekkor, sem
a késdbbiekben nem folyt bele.) A kéziratgondozas
technikai és kiad6i feladatai a Literatura Medica
Kiadéhoz keriiltek at, ezeket azoéta is 6k latjak el
(2017 ota LifeTime Media Kft. néven).

Annak érdekében, hogy a lap fenntartdsdnak
pénziigyi kihivasaival is megkiizdjiink, a klinikai
idegtudomanyokat képvisel§ orvostirsasdgok sza-
madra laptulajdonosi statuszt kindltunk fel. 1992-t61
az emlitett szakmai grémium négy Uj tarsasiggal
gazdagodott (Magyar Gyermekneuroldgiai, Idegse-
bészeti, Gyermek- és Ifjusagpszichidtriai Tarsasag,
Magyar Neuroradioldgiai Térsasdg, Nemzetkozi
Epilepsziaellenes Liga Magyar Tagozat és Magyar
Gerincgyogyaszati Tarsasdg), a Magyar Pszichiat-
riai Téarsasag viszont (a Psychiatria Hungarica lap
inditasdval) kivalt. 1994-ben a Hordnyi Béla Klini-
kai Idegtudomdnyi Tarsasdg, 1995-ben a Magyar
Stroke Tarsasdg is csatlakozott. A nemzetkozi idé-
zettség szempontjabol meghatiroz6 esemény volt a
Magyar Idegtudoményi Tarsasdg csatlakozasa
2003-ban. A Magyar Gerincgydgydszati Tarsasag
kilépésével (2017) alakult ki a jelenlegi, kilenc or-
vostarsasag alkotta tulajdonosi kor (lasd a lapszam-
boriték mogott).

A szerkesztObizottsag (tovdbbiakban SZEB) ugy
allt fel, hogy a tulajdonostarsasagok két-két fo6t
delegaltak. Ezenfeliil nemzetkozi tandcsadé testiile-
tet is létrehoztunk, amibe minden tirsasdg sajat
szakmai ismeretségi korébdl ajanlott személyt.
(Ahol lehetett, kiilfoldon dolgozé magyar szakte-
kintélyeket.) 1992 6ta az orszdgos lefedettségre re-
giondlis szerkeszt6k bevondsdval is toreksziink.

A Szemlét sok éven 4t a hirdetések dijabdl lehe-
tett megjelentetni, ezért hazai szinten is ritka
moédon a tulajdonostarsasidgok tagjai — azaz gya-
korlatilag az 0sszes hazai szakember — téritésmen-
tesen kaptdk meg a lapot. (A nivds kéziratgondo-
z4s, az igényes megjelenés biztositdsa és a sziiksé-
ges fejlesztések azonban a tulajdonostirsasdgok
részér6l egy-egy alkalommal anyagi segitséget is
igényeltek.)

2011-ben az emelkedd koltségek, a lapfejlesz-
tés jelents feladatai (a lap elektronikus feliiletének
és elérhetdségének bovitése), valamint ezzel egy-
idejtileg a hirdetési aktivitds jelentds csokkenése
miatt finanszirozasi valsaghelyzet alakult ki. A SZEB
— benne a tulajdonostarsasdgok képvisel6i — és a
kiad6 eredményes innovativ €s el6készité munkajat
kovetGen visszatértiink az elGfizetéses rendszerre,
és a Szemle tulajdonosi szerkezete megvéltozott.
A jelenleg is érvényes korben az orvostirsasdgok
Osszesen 51%, a kiad6 49% tulajdonrésszel rendel-
kezik. A lap az utébbi évek sordn elsé izben, 2017-
ben nyereséggel zart!
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ITTHON, VAGY KULFOLDON LEGYEN ERTHETOBB?
(A MAGYAR NYELVU KOZLES DILEMMAJA)

A Szemle cimének 1992-es kettSs nyelviivé vala-
sa is jelzi, hogy a nemzetkozi porondra keriiléshez
sziikséges angol nyelvi érthet6ség/olvashatdsag a
SZEB iiléseinek visszatér6 napirendje volt. Mi-
kozben a felnovekvs egyetemi kutatdi generacidk
mar joszerivel itthon is az angol nemzetkozi nyel-
vén kommunikaltak, majd késébb a szamitogépes
kifejezések révén angol szavak tdjabb és ujabb
tucatjai vertek gyokeret a magyar nyelvben, a(z
id6sebb) klinikusok jelentds része szamdra a nem
anyanyelvi kozlés {rdsa és olvasdsa egyarant
lekiizdhetetlen akadalyt képezett. A SZEB folya-
matosan Szkiilla és Khariibdisz kozott hajézott. A
nyelvi fejlesztés részeként mar tobbszor felmeriilt,
hogy az angol nyelven jelenleg is elérhetd abszt-
rakt, kulcsszavak és szerzoi elérhet6ség mellett a
jobb nemzetkozi megérthetéség és idézhetdség
érdekében a cikkek abrdi és dbramagyarazatai is
kétnyelviiek legyenek. Ennek (jelentds) anyagi fe-
dezete azonban eddig még nem allt rendelkezésre.
[Kiilonosen a nemzetkdzi regisztracio o6ta (lasd
lejjebb) azonban az angol nyelvli kozlés mind
hazai, mind kiilfoldi szerzdink részérdl rendszere-
sebbé valt.]

A nyelv kérdésében a SZEB sok vita utan, ese-
tenként nem egységes, csupdn tobbségi dontésekkel,
végiil is kitartott eredeti szdndékai mellett: 1. Az
Osszes hazai szakember és érdekl6dd szdmadra
magyarul, azaz a legaprobb részleteiben is érthetd
formaban kozliink, ezzel is segitve a hazai betegel-
latds mindségbiztositasat és fejlesztését. 2. A ma-
gyar anyanyelvi kozlés lehet6ségével biztositjuk a
magyar orvosi nyelv ,,tdlélését” a klinikai idegtudo-
manyok teriiletén. Ezzel hozzdjarulunk az arnyalt,
valasztékos és igényes, végso soron betegeink érde-
két szolgald altaldnos egészségiigyi kozlési stilus
fennmaraddsahoz.

NEMZETKOZI REGISZTRACIO ES IDEZETTSEG —
IMPAKT FAKTOR (IF)

A Szemle a legnagyobb nemzetkozi adatbazisokba
(PubMed, Science Citation Index Expanded, Neu-
roscience Citation Index, Journal Citation Report/
Science Edition, ISI Web of Science, MEDLINE,
Index Copernicus, Scopus, Scirus, Google Scholar)
torténd felvételéhez sziikséges formadlis €s tartalmi
feltételek megvaldsitasat 1999-ben kezdte meg.
A tizéves folyamatot siker koronazta. A tudoma-
nyos folyéiratok publikiciés idézettségén alapuld
értékelést végzd kanadai Thompson Reuters része-
ként miikod6 Institute for Scientific Information

(ISI) a Szemle nemzetkozi megjelenését, az el6z6
két év kozleményeinek idézettségi értékét 2011-ben
a magyar nyelvli orvosi tudomanyos folydiratok
kozott elséként IF formajaban szamszer(sitette
(Ideggyogy Sz IF 2010: 0,236). A Szemle irant
megnovekedett szerzSi érdeklddés és akkori szer-
kesztdségi kozleményiink, melyben tajékoztattuk és
Osztonoztik szerzbinket, hogy az etikai feltételek
szemmel tartdsa mellett milyen médokon lehet a
nemzetkozi citacids értékeket emelni, a kovetkezd
évben tdjabb sikert hozott (2011: 0,488). Az IF ala-
kuldsa a tovdbbiakban nagyjabol egyenletesen ala-
kult (2012: 0,348, 2013: 0,343, 2014: 0,382, 2015:
0,376, 2016: 0,322).

A KLINIKAI IDEGTUDOMANYOK PALETTAJANAK
MEGJELENITESE

Annak ellenére, hogy a Szemle csaknem kezdettdl
fogva tobb orvosszakmai tarsasdg kozos gondoza-
sdban allt, a ,teljességre torekvést” 1992-t6l sza-
mithatjuk. Az els6 eréfeszités magéanak a tulajdono-
si kornek a szélesitése volt (1asd feljebb). Emellett
— tobb-kevesebb sikerrel — tovabbi kezdeményezé-
seket is inditottunk.

Evi hat lapszamunk egyike minden évben tgy-
nevezett tdrsasdgi szam lett. Ezeket korforgasban
egy-egy tulajdonostarsasag szerkesztette. Lehet&sé-
get kapott arra, hogy szilikebb szakmajar6l temati-
kus publikdcidsorozatot jelentessen meg. Az olva-
sok pedig egy teljes lapszdmban, részletesebben
megismerkedhettek az adott klinikai teriilettel. Az
olvaséi és tarsasagi visszajelzések alapjan ez az uji-
tas sikeres volt, azonban 2014 utdn az egységes
nemzetkozi digitlis regisztracié formai kényszere
miatt meg kellett sziintetni.

Anyagi csucskorszakunkban, 2003. februar 8-an,
majd 2005. februdr 26-an lapunk ElGszdm-rendez-
vényt tartott. Ezeken a tulajdonostirsasidgok és a
hirdetdk prezentici6éi hangzottak el. Meghivtuk a
rendezvényekre a kiadé6 munkatarsait, a Szemle
(6nkéntesen dolgoz6) lektorait, a hazai egyetemek
tanszékvezetGit, valamint az orvosi tarsfolydiratok
szerkesztoit is. A személyes egyiittlét és eszmecse-
re révén kivantunk szorosabb kapcsolatot fejleszte-
ni az érintett szakmai vezetSk kozott.

2013-ban — kozel egyéves elGkészitést kovets-
en — a SZEB kidolgozta a Klinikai Idegtudomdnyi
Konzultdcios Kor (KLIKK) rendszerét (részleteseb-
ben lasd lejjebb). Noha az elképzelés a gyakorlat-
ban nem valdsult meg, ennek keretében megkisérel-
tilk meghatarozni a klinikai idegtudoméanyokhoz
tartozo6 szakteriiletek korét (1. tablazat). A lista ma
is érvényes, a részteriileteken beliil azonban tjabb
specializaciok korvonalazédnak (példaul gyermek-
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1. tablazat. A klinikai idegtudomdnyok gyakorlati beteg-
elldto teriiletei™

geridtria
gyermekneurolégia
gyermekpszichidtria
ideggyogydszat
idegsebészet

neurolégiai rehabilitdcié**
neuroradiolégia

klinikai neurofiziolé6gia
klinikai pszicholégia
pszichidtria

pszichidtriai rehabilitacié?
pszichoszomatikus medicina
rehabilitacié

(tovdbbiak: 16sd a szévegben)

*Alap- és réépitett szakképesitések szintjén
**A rehabilitécié raépitett szakképesités keretén belil

neuroldgia, biolégiai pszichidtria, neuropszichiatria
Lajratoltve”, klinikai neuropszicholégia, az idegse-
bészeten beliil a neuronavigacids technikak, a klini-
kai neurofizioldgia keretében a stimulacids terdpidk
stb.) Mivel a résztudomanyok kozott jelentds atfe-
dések vannak, a Szemle a sziikséges tudomanyos
egylittmiikodés és parbeszéd igéretes taldlkozohe-
lye lehet.

AZ IDEGGYOGYASZATI SZEMLE ,LEGJOBB KOZLEMENY”
ELISMERES

A ,Legjobb Kozlemény” dijat f6szerkesztdi javas-
latra a SZEB egységes timogatasaval hoztuk 1étre
2000-ben. A SZEB tagjaib6l alakulé haromfos
bizottsag tekinti at az adott évben megjelent erede-
ti kozleményeket (megadott szempontok alapjan).
Az elismerésre érdemesnek vélt munkakat indok-
lassal a SZEB elé terjesztik. A nyertesr6l a SZEB
szavazassal dont. Az els6é dijazott prof. Ldszlo
Aranka és munkatarsai voltak. A dij éveken at disz-
oklevél és egy kortars magyar képzémiivész igen
értékes alkotdsa volt. Az utdbbi években a Szemle
éves elofizetése képezi a diszoklevél mellett a jutal-
mat. A szerzdk és az olvasok kozott igen népszerd
ezen elismerés, ezért folytatdsat és szakmai sulya-
nak megdrzését a jovoben is fontosnak tartjuk.

STRUKTURALIS FEJLESZTESEK

A tudomanyos szaklapok szerkezetének kialakitdsa
nemcsak a rendet, az egyszer{ibb olvasast is szol-
galja. A szakmai €s egyéb rovatok jelenlétével és
kitoltésével a szerkesztOk ,,lizennek is” az olvaso-
nak. A 2. tablazatban eddigi Gsszes rovatunkat
megjelenitjiik — megsziinésiik évszamaval.

A rovatfejlesztéssel kapcsolatban tanulsagos vita
zajlott 2012 6szén. Néhany, nem természettudo-
manyos természeti, de értékes gondolatokat tartal-
mazo esszé miifaji kézirat befogadhatésagaval kap-
csolatban felmeriilt ,,A tudomény hatarain (At the
borders of science)” cimmel 4j rovat inditasa. Lét-
rehozdsat a SZEB végiil nem szavazta meg.

SZAKMAI INTERAKCIOK LEHETOSEGENEK ALAKULASA

Mair a lap els6 szamaiban is megjelennek az egyes
cikkekhez kapcsolddd olvaséi hozzdszolasok,
konyvismertetések, koszontok és nekrologok. Az
MBA, majd kés6bb a Szemle fiizeteiben is olvas-
hattuk a Szakcsoportiilések jegyzSkonyveit. A po-
litikai rendszervaltds el6tt a ,,vasfiiggdony” mogott
— érthet6en — a Szemle igen értékes anyagai voltak
a szakmai beszamoldk kiilfoldi (szérvanyosan ,,nyu-
gati”’) tanulmanyutakrol, kongresszusi részvételek-
r6l, kiillonosen 1956-65 kozott.

Roviden meg kell emliteni az érintett tarsszak-
mak kozotti fel-felbukkané fesziiltségek és egyéb
nehézségek jelenlétét. Juhdsz a lap 1965-6s (!) fele-
16s szerkesztSi koszontGjében? az alabbi sokat sejte-
t6 kérdéseket veti fel:

2. tablazat. A Szemle rovatai

Absztraktok 2014

Beszdmol6 2011

Dij4tadés 2011

El&zetes kézlemény 2007
Eredeti kézlemény
Esetismertetés

Férum* 2015

Gyors kdzlemény 2013
Gydgyszervizsgélatok 2014
Hozzdszélds 2013

In memoriam* 2015

Kisérleti tanulmdany

Klinikai tanulmany
Kongresszusi naptar* 2015
Koényvismertetés* 2015
Koészéntés 2008

Neuroscience information 1996
Osszefoglalé kézlemény

Praxis* 2015

Révid kézlemény

Szerkeszt8ségi bekdszéntS/kozlemény/levél/téjékoztatd
Szerkeszt6ségi megjegyzés 2013
Térsaségi melléklet* 2015
Térsaségi hirek 2012

Uj médszerek 1992

Uj orvosi elméletek 1992

*A legUjabb, nemzetkézi citacids kévetelményeknek (a Digital Objective
Identifier — DOI rendszerhez tértént csatlakozds) megfelel8en ezeket a
rovatokat kényszerbdl t6rltik.
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4. abra. A Forum rovatban megjelent anyagok szdma évfolya-
monként. A Forum rovatban a 2011 és 2013 kozotti iddszakban
Jjelent meg a legtobb kozlemény

»-..az értékes és szakmank jelentds meger6sodé-
sét tiikr6z6 eredmények azonban ne engedjék a
megelégedettség €és Onelégiiltség érzését kibonta-
kozni. Eredményeinket nézziik kritikaval: az 1j ...
lehetdségeket kihasznaltuk-e teljesen? Szakmankon
beliil nem voltak-e méltatlan nézeteltérések és sze-
mélyeskedések, melyek gatoltdk munkank teljesebb
kibontakozdsat — rank bizott javakkal gazdalkod-
tunk-e igy, mintha sajatunk lett volna?”

Az 1992-es alapvetd lapreform a fentiek figye-
lembevételével egyszerre kivanta a pozitiv hagyo-
manyokat megdrizni és fokozott odafigyeléssel,
esetenként ,,medidtorszerep” vallaldsaval, innovativ
fejlesztésekkel a szakmai kommunikéciot tovabb
erGsiteni. A tulajdonostarsasdgok ,,Szemle-6ssze-
kot6ik” révén lehetdséget kaptak a lap utolsé olda-
lain rovid anyagok, szakmai hirdetmények, iilés-
jegyzdkonyvek megjelentetésére (Tdrsasdgi mel-
léklet). A SZEB szamara meglepd médon a rovat
fennalldsa soran nem minden tarsasag élt rendszere-
sen ezzel a lehetdséggel. Ugyanakkor idénként
jelentds tarsasagi szakmai allasfoglalasok és nem-
zetkozi ajanldsok itt jelentek meg.

Két rovatot (Forum és Praxis) is inditottunk
szakmai kérdések szélesebb korli megvitatdsdhoz.
Tudtuk, hogy olvaséink szivesen vennék a hazai
szaktekintélyek véleményét a vitds szakmai/gya-
korlati kérdésekben. A Foérum/Praxis tartalmak
szamszer( megjelenését a 4. abran mutatjuk be.
Erdemes lenne megvizsgalni, miért nem valtottak
be a hozzdjuk filizott reményeket. Attekintve az
anyagokat, bizonyos, hogy a szerkeszt6k és a kiado
jO szandéka és gondossaga ellenére a rovat ,,mfifaji
kovetkezetessége” enyhén szélva nem volt hibat-
lan. Ugyanakkor példaul egy kétrészes 0sszefoglald
cikk®* kapcsan 2012-2014 kozott éles vita zajlott a
Férum hasabjain a neuroldgia jovojérdl, 2010-2013

kozott pedig szintén fontos hozzdszdlasok sziilettek
az idegsebészet perspektivdinak témdjaban. A 4. ab-
ra cstcsai csalokdk: a Szemle torténetében ismét-
16d6 kéziratsziikosség idoszakaiban a Férum ,tarta-
1ék-, illetve toltGanyagok™ helyszinévé kényszeriilt
lenni (példaul 2005-2006, 2011-2013 kozott), utd-
lag visszatekintve ,.felhigult”, elveszitette markans
karakterét.

A SZEB 1j és igéretes probalkozasa volt a 2012—
2013 kozott rendszeresitett Szerkesztdségi megjegy-
zés rovat a lapszamok egyes cikkeihez. A felkért
,,hozzaszolok” rovid kommentart fliztek az adott
kozleményekhez, amelyet kozvetleniil a vonatkozé
cikk mogott publikdltunk. Utdlag visszaolvasva
ezek rendkiviil értékes szakmai anyagok egy-egy
téma arnyaltabb megkdozelitéséhez, hazai értékelé-
séhez. A cikkvalasztds — hozzasz61oi felkérés —, a
fix szerkesztési hatdrid6k megvaldsitasa egyre
nehezebbé vilt, végiil az emelkedS IF miatti kéz-
irattorl6das vetett véget a rovatnak.

Kordbban emlitettiik a KLIKK-et. Céljat akkori
szerkeszt6i tdjékoztatonkbol idézziik: ,,...gondolata
lapunk el6fizetéses rendszerre torténd atallasakor
sziiletett meg. Azzal a céllal, hogy olvasdink sza-
mara olyan kétiranyu feliiletet biztositsunk, amely a
mindennapi betegelldit6 munka sordn szivességi
konzultacios kéréseket valt ki. (Tovabba a szer-
keszt6ség szamara a kéziratok lektori listdjdhoz
nyujtson naprakész frissitést.) A fentieken tilmend-
en nem titkolt szdindékunk a lap segitségével a kli-
nikai idegtudomany tarsszakmdiban az élenjard
szakemberek egymads kozotti kapcsolatdnak erGsité-
se.” (2013. december 9.) A KLIKK-be tobb kolléga
is bekiildte jelentkezését, azonban a konzulticids
lehetdségek és a KLIKK-en beliili szakmai interak-
cios lehetdségek Szemlébe torténd integraciéja nem
valésult meg, jelenleg pedig mar nem is lehetséges.

Itt érdemes — Osszefoglaldan — kitérni a Szemle
alapkiildetéséhez tartoz6, valéban hidnypdtlo, de
nem szigordan tudomanyos és a kettds lektori véle-
ményezésbe nem vonhat6 szolgéltatasok (tigyneve-
zett ,gray matters”) kérdésére. A DOI rendszer
mellett publikdlasuk a kordbbi feltételek alapjan a
Szemlében 2015 mdjusa 6ta mar nem lehetséges.
Amennyiben ezeknek az anyagoknak a megjelente-
té€se rendszerezhetd és finanszirozhatd, a Szemle
eredetileg kongresszusi absztraktok kiaddsara létre-
hozott, Clinical Neuroscience Proceedings cimi
tarslapjaban kaphatnanak helyet (5. abra).

SZAKMAI ADATBAZIS A MINDENNAPI KLINIKAI MUNKA
MINOSEGENEK JAVITASA CELIABOL

Mar Juhdsz a kordbban idézett 1965-6s irdsdban?
— 6haj formdjaban — megjeldli a Szemle elsédleges,
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5. abra. A Proceedings 1. évfolyam, 1. szamdnak boritdja.
A Szemle tijonnan kialakitott tdrslapja, a Proceedings elsé
megjelenése 2016-ban volt

azbta is 4dpolt kiildetését: ,Jelenleg még csak a
kutatomunkdk oOsszefoglalé ismertetését tudja a
folyoirat biztositani. Reméljiik, hogy a kovetke-
z6kben biztositani lehet az olvasékozonségiinknek
feltétleniil nagyobb érdeklddésével taldlkozéd
osszefoglalo referatumok és tovabbképz6 tanulma-
nyok kozlését.”

Ennek megprobaltunk eleget tenni. 1992-t51 tobb
mint hdsz éven at a SZEB-iilések allandé napirend-
je volt a tulajdonostarsasagok ajanldsai alapjan fel-
kért osszefoglalo kozlemények, referdtumok elo-
addinak kijelolése €s felkérése.

Nem egyonteti a SZEB véleménye az elektro-
nikus adatbazisokban egyéb helyeken elérhetd
anyagok (allasfoglaldsok, szakmai iranyelvek, a
praxisban kozvetlen segitséget nyujté ajanldsok,
osszefoglalok) Osszegytijtését €s gondozasat illetd-
en. A Szemle e tekintetben nem volt kovetkezetes,
mert csupan ,kiils6” indittatdssal, a tarsasagi mel-
lékletekben €és szamokban, illetve a Férum és
Praxis rovatokban ko6zolt ilyeneket — a rendszere-
zettség és kiegyenlitettség igénye nélkiil. Korszerd
megoldast jelenthetne az Osszes szakmai bazis-
anyag elektronikus elérhet6ségének tematikusan

strukturdlt megjelentetése €s az adatbazis folyama-
tos gondozésa. (Oromteli fejlesztés a Szemle digita-
lis elérhet6sége 2002-t6] napjainkig a http://
www.elitmed.hu/ kiadéi honlapon. A kordbbi sza-
mok a kezdetekt6l a Semmelweis Egyetem Koz-
ponti Konyvtaraban tekinthet6k meg.)

Megbeszélés

A Szemle 1992-ben minden tekintetben atalakult,
korszerl idegtudomanyi folydirattd valt. Alapitas-
kori kiildetésének orokérvényil szakmai feleldssé-
gét az ezt kovetd 28 évben igyekezett megtartani.
Folyamatos fejlesztése soran 2010-ben a sikeres
nemzetkozi jegyzést kovetden IF-et kapott. Az in-
formatikai haladast igyekszik kovetni: elektronikus
feliilete gazdagodik, 2016-tdl csak itt elérhetd koz-
leményekkel (online only) is rendelkezik. A bemu-
tatott sokirdnyi SZEB-kezdeményezések azonban
csak részben élték tul a jobbit6 szandék sziilte kez-
deti lendiiletet.

Az alabbiakban 0sszefoglaldan elemezziik (igy-
nevezett SWOT-szerkezetben) a lap tulajdonsagait.
Raévilagitunk arra, hogy bizonyos sajitossdgok egy-
szerre jarnak elényos és hatranyos kovetkezmé-
nyekkel.

EROSSEGEK

1. A magyar nyelvi klinikai idegtudomanyi koz-
lések egyetlen célzott, autentikus megjelenési
helye. Ezzel igyekszik megérizni a szakmai anya-
nyelv értékeit, a finom nyelvezet ,,sorok kozotti”
érthet6ségét. Kiilfoldon €16, vagy dolgozo kolléga-
ink szdmadra érzelmileg is értéket kozvetit.

2. Havi, majd kéthavi megjelenésével 71. éve
szolgdlja a szakmadt, ezen beliil 1992-2012 kozott
gyakorlatilag minden magyar kollégank ingyenesen
jutott a laphoz. Ez altal a hazai idegtudomanyt
mivel6k szdmdra a Szemle tudomdnyos standard-
da, napi tdjékozodasi/hasznélati eszkozzé valt.

3. A 2010 ota létezd szerény, de nagyjabol
egyenletes nemzetkozi idézettsége (IF) miatt a koz-
1és j6 indulast jelenthet fiatal kutatdk szdmara, akik
lektoraink megjegyzéseit is hasznosithatjdk. A lap
ezzel is segiti a tudomdnyos pélyazatok, PhD-té-
zisek sikerét.

4. Tovabbi szakmai értéke, hogy anyagi valsig-
helyzeteiben is fiiggetlen maradt mind financialis,
mind szakmapolitikai szempontbdl. (Nem egy eset-
ben ez nem volt konny(i). A szerkesztség a bekiil-
dott kéziratokat e szempontbdl is éberen figyeli.
Amennyiben tamogatott kozlés torténik, azt szer-
z6ink minden esetben jelzik.
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5. A SZEB tagjai és a tulajdonostarsasagok szé-
leskortien képviselik a hazai klinikai idegtudoma-
nyokat. Tisztdban vannak a fut6 kutatasi projektek-
kel, a késziil6 PhD-munkdékkal, az egyetemeken és
intézetekben folyé tudoményos aktivitassal.

GYENGESEGEK

1. A magyar nyelvi cikkek ismertsége a hataron
kiviil korlatozott marad’.

2. A viszonylag alacsony IF miatt az élenjard
hazai €s kiilfoldi kutatok nivés origindlis és el6ze-
tes kozléseikhez a Szemlét ritkabban valasztjak.

3. A lap kiildetésének sajatos szakmai felelGssé-
ge a hazai szakemberek napi munkdjanak sikeréhez
torténd hozzdjarulds. Ez olyan klinikai anyagok
publikéciéjat is igényelné, amelyek idézhetdsége
jelenleg nem lehetséges, illetve korlatozott.

4. A meghatéroz¢ kiilfoldi szaklapok szerkesz-
tési és kéziratgondozdsi gyakorlata a Szemle fen-
tebb részletezett sajatossdgai miatt nem alkalmaz-
hat6, nehezen adaptdlhat6 (példdul a lap csak ala-
csony eldfizetési dijjal forgalmazhaté, a magyar
nyelvl kéziratokat kiilfoldi lektor nem kezelheti
stb.).

LEHETOSEGEK

1. A bemutatott tulajdonosi és SZEB-szerkezet
mellett elvileg tervezhet6 lehetne a lap publika-
cidinak tematikusabb megjelentetése, ezen beliil a
napi munkat is segitd, jol idézhetd Osszefoglald
kozlemények elkészitése. (A klinikai idegtudoma-
nyok eredményeinek gondozasiban a ,teljesség
igényét” megkozelitve.)

2. A mar jelenleg is megvaldsult parhuzamos
nyomtatott €s elektronikus feliiletek lehet&ségeit
kihasznalva toretleniil lehetne folytatni a hagyoma-
nyos tudomanyos €s inkdbb a napi klinikai gyakor-
latot szolgald kozlési anyagok egyideji terjesztését.

3. A hazai orvosi szaklapokkal torténd egyiitt-
miikodés mérlegelése. (Példaul az Orvosi Hetilap-
pal elvileg ebben mar 2014-ben megallapodtunk.)

4. A pszichiatria, gyermekpszichiatria és klinikai
pszicholégia teriiletével, az érintett tarsasagokkal és
tarsfolyodiratokkal val6é szorosabb egyiittmlikodés
létrehozasa a klinikai idegtudomanyok korének ki-
teljesitése céljabol.

5. A tulajdonosi érziilet kialakitdsa és erdsitése a
szakmai (és miikodtetési) felelsség fokozdsara.

VESZELYEZTETO TENYEZOK

1. A kozlemények mindségbiztositdsa érdekében
alkalmazott, standardizalt strukturalt forméaban tor-

ténd kettSs lektori véleményezés mellett a sziiksé-
ges évi 40-50 idézhetd publikacié biztositdsa
idénként bizonytalanna valhat.

2. A jelenleg onkéntes alapon miikodd ,,opera-
tiv”’ szerkesztdség €s lektori kor igényes munkdja a
szakemberek ismert tulterheltsége és id6zavara ko-
vetkeztében hosszabb tdvon bizonytalan. (Az anya-
gi ellenszolgaltatas finanszirozasa viszont csak
jelentds elSfizetési dijemelés, vagy kéziratkozlési
dijak bevezetésével teremthetd meg.)

3. A kozlemények magas szakmai szinvonala-
nak feltétele a kéziratok megfeleld ardnyu rejekcios
aranyanak megdrzése. A hazai lektori €s szerz6i kor
viszonylag szilik 1étszama és a gyakori atfedések,
valamint a hazai lektori ,,hagyomanyok™ miatt ezt
még az alkalmazott anonim birdlati médszerrel sem
konnyd elérni.

4. A Szemle jelenlegi nyomtatott formdjanak fenn-
tartdsa feltehetGen egyre nehezebben lesz finanszi-
rozhatd.

A fentiek alapjan korvonalazédnak a Szemle fej-
lesztésében a célok és a sziikséges teenddk.

FONTOSABB FELADATOK

1. A tulajdonosok konszenzusinak kialakitasa a
nyelvi fejlesztés vonatkozdsiban (az absztrakt mel-
lett az abrak, dbraszovegek kétnyelviisége irdnyaba).

2. A jelenlegi négy kozleménytipus lehetdség
szerinti bdvitése az idézési feltételek toretlen
teljesitésével.

3. A kéziratok lektordldsa sordn 0sztonozni kell
a szerzOket az adott kutatisra vonatkozdan a
Szemlében megjelent korabbi kdzlemények hidny-
talan idézésére.

4. A Proceedings tarsperiodika tartalmi fejlesz-
tése mindennapi kozérdeki szakmai anyagok tema-
tikus kozlésével, a hatdlyos ajanldsok és egyéb se-
gédanyagok elérhet6ségének, adatbazisainak kidol-
gozdsaval, szakmai interakcidk, interdiszciplindris
témak megjelenitésével.

5. Az elektronikus feliilet fejlesztése a kozlemé-
nyek terjedelmi korldtainak ellensilyozdsara, a
koltséghatékonysag javitdsara.

6. A lap fliggetlenségének megdrzése mellett a
tartés anyagi biztonsdg megteremtését célzo kiaddi
és hirdet6i konstrukcio(k) 1étrehozasa

A Clinical Neuroscience/ldeggyogydszati Szem-
le (jelenlegi idézési formdja: Ideggyogy Sz) a mult
szazad kozepi megalakulasat kovetden tulélte a
»~szakmai vasfiiggony” évtizedeit. A politikai rend-
szervaltast kovetSen alapvetSen atalakult, és mara
mar nemzetkozileg ismert és jegyzett szakfoly6-
iratta valt. Ugy, hogy megtartotta eredeti kiilde-
tését is:
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— Magyar nyelvii kozleményeivel egyszerre
szolgdlja a mindennapi dldozatos betegellaté mun-
kat végz6 klinikusokat és az idegtudomanyok hazai
miivelGit. Eletben tartja, gondozza és fejleszti a ma-
gyar orvosi nyelvet.

— Nemzetkozi idézettsége révén segiti a hazai
kutaték, PhD-hallgaték tudomdényos palyajanak
kibontakozasat.

— Sajatos tulajdonosi rendszerének koszonhe-
téen a lap szakmai gondozasanak keretében megte-
remtette a hazai klinikai idegtudomanyok élenjaré
szakembereinek korét.

Az olvasénak a leirt események kapcsdn sem
lehet kétsége afeldl, hogy a Szemle fennmaradasa-
hoz, a publikaciok megfelel6 mindségének biztosi-
tasahoz, az elektronikus szakmai feliiletek elérésé-
hez folyamatosan komoly er6feszitésre, lankadatlan
csapatmunkara van €s lesz is sziikség.

KOSZONETNYILVANITAS
A Szemle fo- és felelbs szerkesztdi mindségében itt
Jejezziik ki koszonetiinket a SZEB dsszes jelenlegi és

s sz

néhai tagjdanak jobbito aktivitdsdért, lapunk fejlesz-
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Ezen beliil a teljesség igénye nélkiil meg kell emlite-
ni Palkovits Miklos akadémikus és Bereczki Ddniel
professzor urakat, akik a nemzetkozi regisztrdcio
elérésében végeztek potolhatatlan munkdt. Komoly
Sdamuel professzor tir a lap vdlsdgidoszakdban a
jelenlegi tulajdonosi szerkezet kialakitdsdban jdt-
szott meghatdrozo szerepet. Vécsei Ldszlo akadémi-
kus tir sok éve a Szemle szegedi operativ csoportjdt
segiti, Nydry Istvdn professzor iir pedig a legjobb
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Parcsami Gdbornénak értékes segitségiikért és
szivélyes kozremiikodésiikért a cikkben bemutatott
archiv anyagok felkutatdsdban.
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@® EREDETI KOZLEMENY

PAROXYSMALIS JELENSEGEK MEGITELESE

AZ UJSZULOTT- ES CSECSEMOKORBAN
ELTER-E A NEONATOLOGUS, A GYERMEKNEUROLOGUS
ES A NEUROLOGUS VELEMENYE?

NAGY Eszter!, FARKAS Nelliz, HOLLODY Katalin'

1Pécsi Tudomdnyegyetem, AOK-KK, Gyermekgydgyészati Klinika, Neurolégiai Tanszék, Pécs
2Pécsi Tudomdnyegyetem, AOK, Bioanalitikai Intézet, Pécs

Bevezetés — Az UjszUl6H- és csecsemkori gdresdk
elkilénitése csak a megtekintés alapjdn kihivést jelent

a szakemberek szdméra is.

Célkitizés — Megvizsgélni az Ujszilét- és csecsemBkori
paroxysmusokban jelentkez8 események csak inspekciéd
alapjdn t6rténd értékelését.

Kérdésfeltevés — Kilénbézik-e a neonatolégusok,

a gyermekneurolégusok és a neurolégusok véleménye az
UjszUl6tt- és fiatal csecsem8korban gyakori paroxysmalis
események megitélésérdl.

A vizsgdlat médszere és alanyai — Tizenét fiatal
csecsemd (kétnapos — dthénapos) paroxysmalis
eseményérdl készilt videdfelvételt vetitettiink le 47 gyermek-
neurolégusnak és 35 neonatalis/perinatalis intenziv
centrumban dolgozé neonatolégusnak és szakképzett
névérnek, valamint 43 neurolégusnak. Az anamnézis és az
elektroencefalografia (EEG) ismerete nélkil kellett eldénteni
a vélaszaddknak, hogy epilepszids vagy nem epilepszids
eredet( eseményt ldtnak-e a felvételeken.

Eredmények — A gyermekneurolégusok és a neonatolégu-
sok az esetek 67%-aban (824/1230) itélték meg helyesen
a mozgésjelenség epilepszids vagy nem epilepszids voltét,
szignifikdns kilénbséget nem taldltunk a vélaszaikban.

A legnagyobb bizonytalansdg a finom kézmozgdssal és

a nagyon heves clonusokkal jaré epilepszids eredet(
események megitélésében volt, a résztvev8k minddsszesen
egyharmada vélaszolt helyesen. A neurolégusok vélaszai
csak enyhe, nem szignifikans mértékben kildnbdztek

a gyermekneurolégusokétél.

Kévetkeztetések — Az Ujszil6t- és csecsemBkorban

észlelt paroxysmusokban jelentkez8 események korrekt
diagnéziséhoz tébbnyire video-EEG-felvétel készitése

http://dx.doi.org/10.18071/isz.71.0313

THE EVALUATION OF PAROXYSMAL EVENTS IN
NEONATES AND INFANTS. DO NEONATOLOGISTS,
PAEDIATRIC NEUROLOGISTS AND NEUROLOGISTS
DIFFER IN THEIR OPINION?

Nagy E, MD; Farkas N, MSc, PhD, Hollédy K, MD, PhD
Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):313-319.

Introduction — Differential diagnosis of neonatal and
infantile seizures based only on inspection poses

a challenge even for specialists.

Aims - To investigate the evaluations of neonatal

and infantile paroxysmal events based only on
inspection.

Research question — Is there any difference

in the opinion of neonatologists, paediatric neurologists
and neurologists about the assessment of common
paroxysmal events in infancy?

Patients and methods — Video recordings about
paroxysmal movements of 15 neonates or infants (aged
2 days- 5 months) were displayed for 47 paediatric
neurologists, 35 neonatologists and nurses working in
Neonatal or Perinatal Intensive Care Units and

43 neurologists. They had to decide without knowing the
past medical history or EEG results whether events present-
ed were epileptic or nonepileptic in nature.

Results — Answers of neonatologists and paediatric
neurologists were correct in 67% of cases (824/1230),
no significant difference was found between their results.
The largest uncertainty was in the judgement of discrete
hand movements and very rapid clonus with epileptic
origin, they were judged correctly by only one third of
participants. The result of neurologists was only slightly,
but not significantly different from that of paediatric
neurologists.

Conclusion — In most cases, the correct

diagnosis of neonatal and infantile paroxysmal events
requires video-EEG recording. No significant difference
was revealed between the evaluation of neonatologists
and paediatric neurologists about the differential

Levelezd szerz8 (correspondent): dr. HOLLODY Katalin, Pécsi Tudomanyegyetem, KK, Gyermekgyégydszati Klinika;
7623 Pécs, Jozsef Attila u. 7. Telefon: (06-72) 535-900, fax: (06-72) 535-971, e-mail: hollody.katalin@pte.hu
http://orcid.org/0000-0003-1366-8520
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szUkséges. A neonatolégusok és gyermekneurolégusok
megftélésében szignifikdns kilénbség nem mutatkozott
a mozgdsjelenségek differencidldséban. A gyermek-
neurolégusok és a neurolégusok évtizedek 6ta tartd
egyUttm{kddése segit a kdzds szemlélet kialakitdsdban.

Kulcsszavak: Ujszilétt, csecsemd, géres, epilepszia,
elektroencefalogrdfia (EEG)

z Ujsziilott- és csecsemOgydgydszatban min-

dennapos feladat a csecsem&k altal produkalt
mozgasjelenségek elkiilonitése. A differencidldiag-
nosztikdban elsédleges annak a megéllapitdsa, hogy
életkorhoz kothet6 benignus jelenséget latunk vagy
epilepszias eredetli rohamot. Ez utébbi szokott alta-
laban felmertilni az észleld sziil6kben. A paroxysmu-
sokban jelentkezd, epilepszids és nem epilepszids
eredetli korképek elkiilonitése pusztin a megtekin-
tés, sok esetben a sziil6k altali pontos vagy kevésbé
preciz elmondas, leiras alapjan azonban még a nagy
gyakorlattal rendelkez6k szdmdra is nehéz. A kor-
rekt diagnézis az igen részletes anamnézisfelvétel,
a koriilmények ismerete, a mozgasjelenség megfi-
gyelése, a csecsemd fizikalis és fejlédésneuroldgiai
vizsgélata mellett csak az EEG segitségével mond-
hat6 ki. Tobb esetben a hosszabb tavu, akar 6rdkig-
napokig tarté video-EEG-monitorizalas segithet az
etiolégia megitélésében. Ezen vizsgalatokat altala-
ban csak specidlis, a monitorizdlasra alkalmas osz-
talyokon lehet elvégezni'-2.

Az utébbi években — Magyarorszagon is — jelen-
tésen javult a perinatalis intenziv centrumok
miiszeres felszereltsége. Az amplitidévezérelt EEG
(aEEG) és a folyamatos video-EEG-monitorizalas
tette lehet6vé annak a felismerését, hogy az Gjszii-
Iottek sokszor nemcsak klinikailag észlelhet6 roha-
mokat produkalnak, hanem tgynevezett szubklini-
kus/elektrografias gorcsoket is. Az irodalomban je-
lenleg sincs elfogadott, egyértelmii konszenzus arra
vonatkozéan, hogy ezeket a szemmel nem l4thatd,
csak miszeresen észlelhetd ujsziilottkori konvul-
ziokat kell-e kezelni. Az utébbi években inkdbb az
a tendencia latszik kialakulni, hogy igen, a gorcsok
e formédja is kezelést igényel, bar egyértelmd irany-
elv nincs arra vonatkozdan, hogy melyik antikon-
vulzivummal és mennyi ideig javasolt a terdpia®>.

A neonatolégus és a gyermekneurologus kicsit
mas szemszogbdl értékeli a neonatalis konvulzidkat
és azok kezelését®®. Taldn megkockdztathatjuk azt
is, hogy a neonatoldgus a silyos allapotd, akar 1éle-
geztetett és/vagy keringéstamogatisban részesiild,
goresold Ujsziilottet vagy korasziilottet globélisab-

diagnosis of movements. The ongoing cooperation
of paediatric neurologists and neurologists going
back to several decades facilitates the shaping of

a common perspective.

Keywords: neonate, infant, seizure, epilepsy,
electroencephalography (EEG)

ban szemléli és tart az antikonvulzivumok esetle-
ges, a csecsemd dltalanos allapotit negativan befo-
lyasold, akut mellékhatdsaitdl, mig a gyermekneu-
rolégus — ismerve az djsziilottkori konvulzidk késéi
kovetkezményeit, a fejlédé agyra kifejtett hatasait —
ezek miel6bbi és teljes megsziintetésére torekszik.

Malone és munkatarsai kozlésébgsl® tudjuk, hogy
az ujsziilottosztalyon dolgozé szakszemélyzet (neo-
natolégusok, gyermekgyogyaszok, rezidensek, n6-
vérek) is csak kortilbeliil 50%-ban tudja pusztan az
inspekci6 alapjan eldonteni, hogy epilepszids vagy
nem epilepszids eredetdi mozgasjelenséget latott-e
az észlelt csecsemdnél. A legnagyobb pontossdggal
a clonusos rohamokat ismerték fel (37-96%). Az
ujsziilttkorra oly jellemzd szubtilis rohamok (pe-
daloz6 mozgas, csdmcsogas stb.) voltak a legkevés-
bé felismerhetdk (20-50%).

Az elmdlt egy évben felmértik a kiilonbozd
egészségligyi képzettségili csoportok (elsé és 4-5.
évfolyamos orvostanhallgatok, rezidensek, gyer-
mekneurolégusok, felnéttneurolégusok) rohamfel-
ismerését'’. Vizsgalatunkban szignifikdnsan jobb
eredményt értek el a csecsemdkori rohamok epi-
lepszids vagy nem epilepszias eredetének megité-
Iésében a gyermekgydgydsz-rezidensek és gyer-
mekneurolégusok, mint az elsd évfolyamos orvos-
tanhallgatok.

Jelen kutatdsunkban a neonatol6gusok és a gyer-
mekneuroldgusok-neurol6gusok gorcsfelismerését
kivantuk vizsgdlni, és hipotézisként feltételeztiik,
hogy nemcsak az ujsziil6ttkori konvulzidk kezelé-
sében, de a kiilonb6zé paroxysmalis események
megitélésében is lehetséges eltérés a szakembercso-
portok kozott.

Médszerek

A vizsgalat protokollja megegyezett a Seizure-ben
publikdlt korabbi vizsgdlatunk protokolljaval'®. 15
Ujsziilottrdl vagy csecsemdrdl késziilt video-EEG-
felvételt (1. tablazat) valasztottunk a PTE, KK,
Gyermekgyogyaszati Klinika Klinikai Neurofizio-

31 4 Nagy: Paroxysmalis jelenségek megitélése az Ujszilott- és csecsemékorban
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l6giai (EEG) Laboratériumdnak adatbazisabol.
Olyan csecsem&k és videdfelvételeik keriiltek a
vizsgélatba, 1. akik a Pécsi Gyermekklinika Neu-
rolégiai Szakrendelésén kertiltek vizsgalatra, illetve
ugyanitt rendszeres gondozds alatt allnak; 2. akik
kértorténetének attekintése, illetve a belgyogydsza-
ti, neuroldgiai, valamint EEG- és indokolt esetben
MR-vizsgalat alapjan az epilepszia diagndzisa
egyértelmtien igazolhat6 vagy kizarhat6 volt; 3. az
adott felvételen lathaté mozgdisjelenség a video-
EEG-vizsgilat segitségével egyértelmiien besorol-
hat6 volt epilepszids vagy nem epilepszids eredetd
csoportba.

Kilenc epilepszids és hat nem epilepszids jelen-
séget vetitettiink le a résztvevéknek. A bemutatas-
hoz az érintett gyermekek sziileinek beleegyezését
el6zetesen kikértiik. A videdfelvételeket mindenfé-
le anamnesztikus adat és az EEG-minta/lelet nélkiil
mutattuk be a neonatolégusoknak és a gyermek-
neuroldgusoknak. A Magyar Perinatoldgiai Tar-
sasdg 2017. évi kongresszusan 25 neonatologus és
10 neonatalis /perinatalis intenziv centrumban dol-
goz6 névér értékelte a mozgasjelenségeket. A Ma-
gyar Gyermekneurolégiai Tarsasdg szintén 2017.
évi kongresszusan 47 szakképzett vagy képzésben
1év6 gyermekneurolégust kértiink meg a videdk
véleményezésére. Mindegyik felvétel legaldabb 30
s-ig tartott, és megtekintésiikre a véleményezbknek
csak egyszer volt lehetdségiik. A résztvevok koz-
vetleniil a videdk lejatszdsa utan papir alapt kérd6-
iven jelolték meg valaszaikat. Kiilon értékeltiik a
peri/neonatoldgiai dolgozék (a tovabbiakban neo-
natolégusként emlitve) és a gyermekneurologusok
eredményeit. A peri/neonatoldgiai szakszemélyzet
tekintetében nem elemeztiik részletesen az orvosok
és névérek eredményeit kiilon, tekintettel a n6vérek
alacsonyabb részvételi aranyara, de a két csoport
valaszaiban nem taldltunk szignifikdns kiilonbséget
egyik felvétel esetén sem. A neonatoldgus és gyer-
mekneurolégus csoport eredményeit dsszehasonli-
tottuk az el6z6 kozleménylinkben publikalt felnott-
neurol6gus csoportéval'®. Az § vilaszaikat a 2017
januéarjadban Debrecenben megrendezett Klinikai
Neurofiziol6gia tovabbképz6 tanfolyamon volt
médunk megkérdezni.

A statisztikai szdmitdsokat IBM SPSS Statistics
24 programmal végeztiik. A csoportok egyes vide-
6khoz tartoz6 helyesvélasz-ardnyait kétmintés t-
prébaval (p < 0,05 értéket fogadtuk el szignifi-
kansnak), mig az egyes videdk megitélése kozti
kiilonbséget a konfidenciaintervallumok elemzé-
sével hasonlitottuk Ossze. A jo vélasszal val6
egyetértést és a csoporton beliili valaszok kozti
egyetértést Cohen- €s Fleiss-féle k-értékekkel jel-
lemeztiik.

Eredmények

Osszesen 1230 vélaszt értékeltiink, ezek 67%-a volt
helyes (824). Elemezve a gyermekneurolégus és a
neonatologus csoport 15 kérdésre adott valaszait azt
talaltuk, hogy a gyermekneuroldgusok az esetek
66%-aban (21-96%), mig a neonatolégusok 69%-
dban (26-97%) értékelték helyesen a videdn latott
mozgasjelenségeket; vagyis nem talaltunk szignifi-
kans kiilonbséget a két csoport helyes valaszainak
aranyaban (p = 0,72) (1. tablazat).

Mindkét csoport szamdra nagy kihivast jelentett
a 7. és a 14. video értékelése. Az el6bbin egy ot
hénapos csecsemd bal kézujjainak diszkrét pénz-
szamol6 mozdulata, az utébbin egy kétnapos jszii-
Iott karjainak hirtelen felemelése volt lathatd.
Mindkét esetben az 6sszesen 82 valaszaddbodl csak
29 (35%) itélte meg helyesen az epilepszids erede-
tet. Az 1. vided ugyancsak megtévesztének bizo-
nyult mindkét csoport szamadra: a kétnapos tjsziilott
mind a négy végtagra kiterjed6 epilepszids eredetd
clonusait csak 38%-uk (31/82) értékelte helyesen
epilepszids eredetiinek.

A legegyértelmiibbnek a 4. vided bizonyult,
amelyen a congenitalis hydrocephalusszal sziiletett
csecsemd finom horizontdlis nystagmusa mint
gorcsjelenség szerepelt. A résztvevk 96%-a
(79/82) gondolta helyesen epilepszids eredetlinek a
szemmozgast.

Az eredményeket vidednként kiilon-kiilon is ér-
tékeltiik Osszehasonlitva a neonatolégusok és a
gyermekneurolégusok valaszait. Szignifikans kii-
Ionbséget csak az els6 vided megitélésénél talaltunk
a két csoport eredményei kozott. Ezen a felvételen
egy hypoxids-ischaemids encephalopathids, kétna-
pos Ujsziilott mind a négy végtagra kiterjedd clonu-
sait a neonatolégusok itélték nagyobb aranyban
epilepszias eredettinek (60% vs. 21%).

Jelen tanulmdnyunkban Osszehasonlitottuk 47
magyar gyermekneurolégus és 43 neuroldgus ro-
hamértékelését!® is. Bar szignifikdns kiilonbséget
nem taldltunk a két csoport eredményei kozott (p =
0,424), mégis elmondhatjuk, hogy a gyermekneuro-
l6gusok valamivel pontosabban értékelték a roham-
jelenségeket (66; 60%). A 2., a 6. és a 7. videdfelvé-
telt szignifikdnsan tobbszor itélték meg helyesen a
gyermekneurol6gusok, mint a neurol6gusok. Ugyan-
akkor a feln6ttneuroldgusok szignifikdnsan tobben
itélték helyesen epilepszids eredetiinek a 14. felvéte-
len szerepl6 gyermek mindkét oldali felsé végtag fel-
emelésével, ténusfokozddasaval jaré gorcsét.

Meghataroztuk a j6 vélasszal valé egyetértést
(Cohen-k) és a csoportokon beliili vdlaszok kozotti
egyetértést (Fleiss-k) mindhdrom vizsgélati cso-
portban. Bar a csoportok kdzott nem taldltunk szig-
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nifikdns kiilonbséget, mind a Cohen-, mind a
Fleiss-k értéke a neonatolégus csoportban volt a
magasabb, ami a vdlaszok és a valaszaddk viszony-
lagos egységét mutatja (neonatolégus 0,380 és
0,296; gyermekneurologus 0,321 és 0,225; neurol6-
gus!? 0,200 és 0,195).

Diszkusszié

Az jsziilott- és csecsemdkorban szamos, paroxys-
musokban jelentkezd esemény figyelhetd meg,
amelyek tobbnyire életkorhoz kotott, jéindulatd,
spontdin mul6 jelenségek. Vannak kifejezetten
alvashoz kapcsolddd események (példaul benignus
neonatalis alvdsi myoclonus), mig mas résziik az
ébrenléthez kothetd (példaul infantilis tremor).
Azonban Ujsziilott- és csecsemdkorban epilepszia is
kezdddhet, aminek etiologidja tobbféle lehet: példa-
ul agyi fejl6dési rendellenesség, velesziiletett meta-
bolikus zavar (inborn error) vagy genetikai eredetd
familidris korkép!'! 2. Pusztdn az inspekci6 alapjan
a csecsemd altal produkélt mozgésjelenségek még a
gyakorlott egészségiigyi szakszemélyzet szamdra
sem mindig egyértelmtien klasszifikdlhatok, mert
rendkiviil valtozatosak, €s nem hasonlitanak az idG-
sebb gyermekben észlelhetd rohamokhoz'. A cse-
csemd szokdsostdl eltérd viselkedése, mozgasa
rémiiletet kelthet a csalddtagokban, és a panaszok-
kal el6szor tobbnyire a hdziorvoshoz fordulnak. A
mozgasjelenségek értékelésében nagy segitséget
jelenthet, ha a sziil6k otthon videé6felvételt készite-
nek, és ezt bemutatjdk a gyermekorvosnak. Sok
esetben a megtekintés, a koriilmények alapjan a
mozgas jellege meghatdrozhatd, de vannak olyan
bizonytalanul megitélhetd jelenségek, amikor kor-
rekt diagnézist csak video-EEG-felvétel alapjan
mondhatunk. Optimélis esetben a video-EEG-vizs-
galat ideje alatt az 1jsziilott vagy csecsemd produ-
kalja a kérdéses mozgasjelenséget, ami megkonnyi-
ti a diagnosztikat.

A gyermeket ellaté hdziorvosnak az egyes cse-
csemd&kori epilepsziaszindromdk ritkasaga miatt
nem feltétleniil lehet nagy gyakorlata a rohamok
értékelésében. Példaul a West-szindroma (csecse-
md&kori malignus epilepszids encephalopathia) inci-
dencidja 2-5/10 000 ujsziilott'4, vagyis a tiinet-
egylittesre specidlisan jellemz6 epilepszids spasmu-
sokat nem lathatja nagy gyakorisdggal a haziorvos.
Ugyanakkor a diagnézis késésének kovetkezmé-
nyei lehetnek, elsGsorban a gyermek kognitiv fejlo-
désének kimenetelét tekintve. Auvin és munkatar-
sai’® 83 West-szindromas gyermek kortorténetét
retrospektiven atnézve azt taladltdk, hogy a gyer-
mekeket vizsgalé 362 orvos koziil 301-ben (83%)

nem mertilt fel az epilepsziaszindréma gyantja, s6t
szdmos esetben egészen mas szerveket érint6 diag-
noézis sziiletett (gastrooesophagealis reflux, obstipa-
tio, colitis).

Napjainkban az internet is segitségére lehet az
érdeklddd sziil6knek a gyands mozgdsjelenségek
értékelésében. Krag és Holmes' tanulmanyukban
azt vizsgaltak, hogy az internetrdl a sziil6k altal is
letolthet6 frott és vide6anyagok mennyire pontosak
és informativak. A ,,gorcsol6 csecsemd”, ,,infantilis
spasmus” és ,,West-szindroma” cimsz6 alatt 135
honlapot és 156 videofelvételt tekintettek meg, €s
ezek alapjan tgy talaltak, hogy ezen forrdsok pon-
tos és pragmatikus informaciét nydjthatnak elsésor-
ban az internethaszndlé sziil6k szdmdra. A sziil6k
altal raciondlisan hasznalt honlapok segithetnek
abban, hogy minél el6bb szakorvoshoz forduljanak,
és ezaltal minél koraibb diagnézis sziilethessen. A
laikus internetezés azonban elényei mellett veszé-
lyeket is hordoz. Egy kanadai munkacsoport'’ a
YouTube-rél toltott le epilepszids spasmusokat
bemutaté videdkat abbdl a célbol, hogy értékelje
szakmai megbizhatésdgukat. Két gyermekneurold-
gus osszesen 100 videdfelvételt tekintett meg, ami-
bdl 72-t irrelevansnak itéltek! A maradék 28-bol
tovabbi hdrom felvételt zartak ki ellentmondédsossa-
guk miatt. A megmaradt és részletesen értékelt 25
vide6 koziil egyikiik 15, masikuk 16 felvételrdl
gondolta, hogy valéban epilepszids spasmus volt
rajtuk lathaté. Tanulmédnyukbdl azt allapitottak
meg, hogy a YouTube-ra feltoltott videdfelvételek
edukaciora alkalmasak lehetnek, de jelentds fenn-
tartassal kell fogadni Sket.

Az ujsziilottkori paroxysmalis események pon-
tos felismerése még a perinatalis intenziv ellatdsban
részt vevé gyakorlott szakszemélyzet szimara sem
mindig egyszerd.

Malone és munkatdrsai® neonatolégusokat és
intenzivterdpias szaknOvéreket kértek fel, hogy
tekintsenek meg 20 videéfelvételt kiilonbozd Gjszii-
lottkori mozgésokrol, és értékeljék, hogy epilep-
szids vagy nem epilepszias eredetl jelenséget lat-
nak-e. Néhany anamnesztikus adatot is vetitettek
(gestatios hét, sziilés médja, sziiletéskori Apgar- és
pH-érték). Mind a neonatolégusok, mind a szakno-
vérek csak az esetek koriilbeliil felében tudtdk meg-
itélni a mozgasjelenségek epilepszids vagy nem
epilepszias eredetét (54 és 48%).

A kora csecsemdkori konvulzidk korai és pontos
diagnosztikdja azért is sziikséges, mert a gorcsok az
éretlen agy fejlédésében komoly karokat okozhat-
nak® 8. A szakirodalomban jelenleg is vita folyik
arr6l, hogy sziikséges-e kezelni nemcsak a klinikai-
lag észlelhet6 konvulzidkat, hanem a szubklinikus,
elektrografias gorcsoket is. Ugy tiinik, hogy a gya-
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korlatban kiilonbség mutatkozik a neonatoldgiai és
gyermekneurolégiai megkozelitésben®. Jelenleg
sem egyértelmiiek az irdnyelvek, de egyre inkabb
ugy tlinik, hogy az elektrografids konvulzidk keze-
1ése is ajanlott®.

Jelen kutatdsunkban arra kerestiink valaszt, hogy
a korasziilotteket, djsziilotteket akutan ellaté neona-
tolégus és a gyermekneuroldégus hogyan itéli meg
az ujszilott- és csecsemdkori paroxysmusokban
jelentkezd eseményeket, van-e kiilonbség a vélemé-
nyiikben.

Felmérésiink alapjan elmondhatjuk, a gyermek-
neurolégusok és neonatolégusok kozel hasonlé biz-
tonsaggal ismerték fel a levetitett 15 vide6 alapjan
az epilepszids vagy nem epilepszids eredetet.
Szignifikans eltérést nem taldltunk a két csoport
valaszai kozott (66 és 69%). Az altalunk kapott
eredmények valamivel jobbnak bizonyultak, mint a
Malone és munkatdrsai® dltal publikdlt adatok (54
és 48%). Természetesen ezt befolydsolja az a tény
is, hogy nem ugyanazokat a videdfelvételeket hasz-
ndlta fel a két tanulmany.

Mindkét csoport vélaszait Gsszesitve, a harom
legmegtévesztobb felvételnek az 1., 7. és 14. vided
mutatkozott, ezeket értékelték a legkevésbé ponto-
san (38; 35; 35%). A 7. felvételen lathat6 diszkrét
mozgisjelenség, €s az 1. és 14. vide6kon bemuta-
tott durva, nagy amplitidéji mozgdsok is valodi
epilepszids rohamok voltak. A 4-es szamu felvéte-
len bemutatott horizontdlis nystagmust nagy biz-
tonsdggal ismerték fel a résztvevdk (96%), mind a
neonatolégusok, mind a gyermekneurolégusok tdl-
nyomé tobbsége epilepsziara koérjelzonek itélte
(97; 96%).

Adatainkat 6sszehasonlitottuk a korabbi kozlemé-
nyiinkben megjelent eredményeinkkel'’, amelyben
ugyanezeket a videofelvételeket kiilonbozd egész-
ségligyi képzettséggel rendelkezd csoportoknak veti-
tettiik le (orvostanhallgatok, rezidensek, egy nemzet-
kozi kurzuson részt vevd gyermekneurolégusok,
sziilok). A magyar gyermekneuroldgiai szakképzés
mindségét jelezheti, hogy a magyar gyermekneuro-
I6gusok jelen tanulmdnyunkban elért eredménye
szinte teljes mértékben megegyezik a nemzetkozi
tovabbképzésen részt vevé gyermekneurolégus cso-
port eredményével (66 vs. 67%).

Lehet6ségiink volt megkérdezni 43 neurolégus
véleményét is a 15 levetitett paroxysmalis ese-
ményr6l. Egy nemzetkozi gyermekneuroldgus po-
pulécio €s a magyar felnéttneuroldgusok teljesitmé-
nyét ezen videdfelvételek kapcsdn mar korabban
osszehasonlitottuk'.

Bar Magyarorszdgon a kiilonféle paroxysmalis
eseményeket mutaté gyermekeket altaldban gyer-
mekneurolégusok latjak el, idénként felnSttneuro-
l6gus is kezel gyermekkort epilepszids betegeket.
Orvendetes, hogy nem taldltunk szignifikdns kii-
Ionbséget a csecsemdkori paroxysmalis események
differencidldiagnosztikdjaban a gyermek- és fel-
néttneuroldgus populicié kozott. A hasonlé szem-
[élet koszonhet6 talan annak, hogy tobb mint 30 éve
kozos részvétellel rendezik meg évente az epilep-
szia-munkakonferencidkat Gy6rben, folyamatosan
finomitva, csiszolva az ismereteket a gyermekkori
és a felnéttkori epilepszia terén.

Osszefoglalés

Az jsziilott- és csecsemOkorban el6forduld benig-
nus mozgasjelenségek és epilepszids rohamok diag-
nosztikdja csak az inspekci6 alapjan nem lehet pon-
tos. Hasznos lehet az otthon készitett videdfelvételek
megtekintése, de a korrekt diagnézis, az id6ben meg-
kezdett terdpia érdekében rovidebb vagy hosszabb
tavua video-EEG-vizsgélatra van tobbnyire sziikség.

A neonatalis/perinatalis intenziv centrumokban
dolgoz6 neonatolégusok és szakképzett ndvérek
kozel ugyanolyan pontossaggal itélték meg a roha-
mok epilepszids vagy nem epilepszids eredetét a
videofelvételek megtekintése alapjan, mint a gyer-
mekneurolégusok. A feln6ttneurolégusok roham-
megitélése csak mérsékelten maradt el az el6bbi két
csoportétol.

KOSZONETNYILVANITAS

Koszonetiinket fejezziik ki mindazon kollégdknak,
akik a fent emlitett tudomdnyos dsszejoveteleken
segitségiinkre voltak a kérddivek kitoltésével.

Nagy Esztert az Emberi Erdforrdsok Minisztériuma
UNKP-17-A-VI-4 kédszdamii Uj Nemzeti Kivdldsdg
Programja tamogatta.
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_ A SCLEROSIS MULTIPLEX DIAGNOSZT IKAJA:
OSSZEFOGLALO A MCDONALD-KRITERIUMOK
2017-ES FELULVIZSGALATAROL

CSEPANY Tinde

Debreceni Egyetem, Altalénos Orvostudomadnyi Kar, Neurolégiai Tanszék, Debrecen

A neuroimmunolégiai kutatdsok robbandsszerd
fejl6dése a sclerosis multiplex kérlefolydsét médositd
kezelések bevezetéséhez vezetett a mult szdzad végén,
ami maga utén vonta a minél kordbbi diagnézis szik-
ségességét. A Sclerosis Multiplex Nemzetkézi
Diagnosztikai Munkacsoportja 2001-ben megalkotta
az els8 demyelinisatiéra gyanus klinikai tinet(ek) és

az MR-, illetve egyéb paraklinikai vizsgdlatok ered-
ményeit kombindlé McDonald diagnosztikus kritérium-
rendszert. Bevezette a multiplex fehérallomdnyi
demyelinisatiés patolégidra utald térbeli disszeminécié
és a kronikus gyulladést tikréz8 id8beli disszemindcié
fogalmat, amelyeken a betegség korai diagnézisa
alapul. Az idé&k folyamdn egyre precizebb rendszer
fejlesztésére térekedve 2005-ben, 2010-ben médositd-
sokat végeztek, hogy irdnymutatdst nydjtsanak a minden-
napi gyakorlatban és kutatdsokban. Az elmult évek
sordn szerzett bizonyitékok alapjén az utolsé médositast
2017-ben végezték, térekedve a hibds diagnézis
elkerGlésére. A 2017-es McDonald-kritériumok tovdbbra
is elssorban azokndl a betegeknél érvényesek, akiknél
tipusos klinikailag izoldlt szindréma 4ll fenn. Az éssze-
foglaléban részletezzik a kézponti idegrendszeren
beltli laesiék id8beli és térbeli terjedésének bizonyitdsi
feltételeit, a liquorban kimutathaté oligoclonalis gam-
mopathia diagnosztikus jelentéségét, szem elétt tartva,
hogy a kérképnek nem lehet jobb magyardzata.

A j8v8ben a kritériumok véltozatos populdcidkon belili
validélésa szikséges, tovébbi kutatds szolgdltathat
bizonyitékot a latéideg-kdrosodds, kivéaltott valaszok,
optikai koherencia tomogrdfia, fejlett képalkotd eljara-
sok, szérummarkerek beépitésének szikségességérd|

a diagnosztikus kritériumokba.

Kulesszavak: sclerosis multiplex, McDonald-kritériumok,
térbeli disszeminécié, id8beli disszemindcid, klinikailag
izoldlt szindréma

http://dx.doi.org/10.18071/isz.71.0321

DIAGNOSIS OF MULTIPLE SCLEROSIS: A REVIEW OF
THE 2017 REVISIONS OF THE MCDONALD CRITERIA
Csépdny T, MD, PhD

Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):321-329.

The revolutionary progress of research in neuroimmu-
nology has led to the introduction of disease modifying
therapies in multiple sclerosis at the end of the last century.
The International Panel on Diagnosis of Multiple Sclerosis
originally proposed the 2001 McDonald criteria to facilitate
the diagnosis of MS in patients with the first objective neu-
rological symptom(s) suggesting demyelinating event, when
magnetic resonance imaging is integrated with clinical and
other paraclinical diagnostic methods. New terms have
been introduced to substitute clinical information by MRI:
dissemination in space — indicating a multifocal central
demyelinating process and dissemination in time — indicat-
ing the development of new CNS lesions over time. The
criteria for diagnosis of Multiple Sclerosis have continuously
evolved, they were modified in 2005 and 2010 allowing
for an earlier and more accurate diagnosis of MS over
time, and they provided the most up-to-date guidance for
clinicians and researchers. The last recommended revisions
relied entirely on available evidence, and not on expert
opinion thereby reducing the risk of the misdiagnosis. The
2017 McDonald criteria continue to apply primarily to
patients experiencing a typical, clinically isolated syndrome.
In this review, we provide an overview of the recent 2017
revisions to the criteria of dissemination in space and time
with the importance of the presence of CSF-specific oligo-
clonal bands; keeping fully in mind that there is no better
explanation for symptoms than diagnosis of MS. In the
future, validation of the 2017 McDonald criteria will be
needed in diverse populations. Further investigations are
required on the value of new MRI approaches, on optic
nerve involvement, on evoked potential and optical coher-
ence tomography, in order to assess their possible contri-
bution to diagnostic criteria.

Keywords: multiple sclerosis, McDonald criteria,
dissemination in space, dissemination in time, clinically
isolated syndrome
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Asclerosis multiplex (SM) diagnézisa folyamato-
san atalakul els6 (1868), Jean-Martin Charcot
altali lefrdsa ota. A diagnosztikai kritériumok valto-
zasa a paraklinikai vizsgalatok megjelenését tiikrozi,
a Kklinikai tiinetek Schumacher nevéhez fliz6d6en
(1965) a vizudlis és szenzoros kivaltott valasszal, a
Poser-kritériumok (1983) a liquorban jelen 1évé oli-
goclonalis gammopathidval (OGP) egésziiltek ki.
Dramai valtozast jelentett az MR-vizsgélatok elérhe-
tésége, ami a Sclerosis Multiplex Nemzetkozi
Diagnosztikai Munkacsoportja (International Panel
on Diagnosis of Multiple Sclerosis; a tovabbiakban
Munkacsoport) altal kiadott 4j, fejlettebb, klinikai,
képalkot6i és laboratériumi bizonyitékokat kombi-
nalé McDonald-kritériumrendszer megalkotasahoz
vezetett 2001-ben'=. A kutatdsok 4j eredményei, az
MR technoldgia és a konszenzus folyamatos fejlédé-
se sziikségessé teszi a diagnosztikai kritériumok és
hasznossaguk idészakonkénti feliilvizsgalatat. A kri-
tériumokat 2005-ben és 2010-ben a diagnézis hama-
rabbi, érzékenyebb €s specifikusabb felallitasa célja-
b6l modositottdk* 3. A McDonald-kritériumrendszer
hasznalataval relapszal6-remittald SM diagnézis fel-
allithat6, ha egy vagy tobb demyelinisatiés gocra
utalo jellegzetes panasz és objektiv klinikai tiinetek
vannak, felhaszndlva — ha sziikséges — a térbeli
és/vagy idbbeli disszeminacid kiegészitd radioldgiai
és laboratériumi bizonyitékait. Progressziv SM-et
diagnosztizalhatunk, ha a klinikai tiinetek lassu, fo-
Iyamatos progresszidja legaldbb egy éven at bizonyi-
tott a jellegzetes, kiegészitd radioldgiai és/vagy labo-
ratoriumi eltérések mellett (1. tablazat). Az SM

diagnozis megkoveteli az egyéb betegségek gondos
kizarasat, melyek a klinikai, radiol6giai és laborat6-
riumi eltéréseket jobban magyarazhatnak®. A McDo-
nald-kritériumok valamennyi moédositdsa elsGsorban
a térbeli disszeminacio, azaz ,,dissemination in space”
(DIS), és idGbeli disszeminacié azaz ,,dissemination
in time” (DIT) MR-vizsgélati definicijara fokuszal
(2. tablazat). A 2010-es McDonald-kritériumrendszer
alkalmazasa sordn felmeriil6 kérdések — helytelen
diagnozis, elkiilonité diagndzis, a kritériumok hasz-
nalata valtozatos populaciéban — maguk utdn vontak
a kritériumok attekintését. E célb6l a Munkacsoport,
az International Advisory Committee on Clinical
Trials in Multiple Sclerosis (tdimogatéi a US Na-
tional Multiple Sclerosis Society és a European
Committee for Treatment and Research in Multiple
Sclerosis) iilésezett 2016. novemberben és 2017. ma-
jusban. Ebben az 0Osszefoglaloban ismertetjiik a
2017-es McDonald-kritériumokat’. A 2017-es Mc-
Donald-kritériumokkal ajanlasokat tettek a sclerosis
multiplex diagnosztikdjanak folyamatira vonatko-
zban, specifikus modositasokat végeztek a 2010-es
McDonald-kritériumokban, valamint felvazoltak a
kritériumok jov&beli tovabbfejlesztéséhez sziikséges
kutatasokat.

A 2017-es médositasok elméleti
megalapozdsa és moédszertana

A 2010-es McDonald-kritériumok alkalmazésa
6ta szamos teriileten 4j adatok valtak ismertté: a

1. tablazat. A sclerosis multiplex diagndzisanak 2017-es McDonald-kritériumai

Relapszusok

Obijektiv klinikai bizonyitékokkal

rendelkez8 laesidk szdma

A sclerosis multiplex diagnosztizaldséhoz
szikséges kiegészité adatok

>2 >2

lév8 gécera utalt)

kezdettdl lasst progresszid

>2 1 (valamint olyan kordbbi relapszus
egyértelm{U anamnesztikus bizonyitéka,
amely egy anatémiailag tévoli terileten

=2 1 DIS: tovdbbi relapszus vagy
MR-vizsgélat (eltérd KIR gécra utal)

1 >2 DIT: tovdbbi relapszus, vagy
MR-vizsgélat, vagy liquor OGP jelenléte

1 1 DIS és DIT

0 SM-re gyanus neurolégiai tinetek Egy éve tarté folyamatos klinikai

Nem szikségesek

Nem szikségesek

progresszié és 2 feltétel a 3-bol:
agyi =1 géc: periventricularis,
corticalis / juxtacorticalis vagy
infratentorialis;

gerincvel8i =2 goc;

liquor OGP

DIS: térbeli disszeminécié, DIT: id8beli disszemindcié, KIR: kézponti idegrendszeri, OGP: oligoclonalis gammopathia
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2. tablazat. A McDonald kritériumok fejlédése, MR- és liquorvizsgdlatok alapjdn teljesiild térbeli (DIS) és idobeli
disszemindcio (DIT) szerint

McDonald, 2001

McDonald, 2005

McDonald, 2010

McDonald, 2017

DIS =3 feltétel >3 feltétel
a 4 kdvetkezb4l: a 4 kévetkezbdl:
9 T2-géc vagy 1 Gd-hal- 9 T2 fokozott jelintenzitd-
mozé gbc sU géc vagy 1 Gd-hal-
mozd géc
3 vagy t6bb PV géc 3 vagy t6bb PV géc
1 vagy tébb JC géc 1 vagy t6bb JC géc
1 vagy tébb 1 vagy tébb
infratentorialis géc infratentorialis géc
Spinalis géc egy agyi Spinalis géc egy
gbcot helyettesithet infratentorialis gécot
helyettesithet. B4rmennyi
gerincvel8i goc beszamit-
haté az dsszesitett gdcok
szémdba
DIT Gd-halmozé géc meg- Gd-halmozé géc meg-

jelenése legaldbb h&rom
hénappal CIS-t kévet8en

Uj T2-géc az eléz8
felvételhez képest,
legalédbb hdrom hénap-
pal CIS-t kévetéen

jelenése legaldbb hdrom
hénappal CIS-t kévet8en

Uj T2-géc a kiindulési
vizsgdlathoz képest,
legalébb 30 nappal
CIS-t kdvetSen

=1 géc legalébb 2 jel-
legzetes lokalizaciobél:
PV

JC
Infratentorialis
Spinalis

Minden tinetképz8
gbcot ki kell zarni

az agytdrzsi és gerinc-
vel8i szindrémdban

Uj T2-géc¢ a kontroll-
felvételen fuggetlendl
a kiinduldsi vizsgdlat
idejéts|

Kontraszthalmozé és
nem halmozé nem tinet-
képz8 gbcok egyittes
jelenléte

=1 géc legaldbb =2 jel-
legzetes lokalizéciobdl:
PV

JC / corticalis
Infratentorialis
Spinalis

Minden géc, a tinet-
képz& tertletbdl is
beszdmithatd

Uj T2-gé¢ a kontroll-
felvételen fuggetlendl

a kiinduldsi vizsgélat
idejétsl vagy liquor-OGP
jelenléte
Kontraszthalmozé és
nem halmozé - tinet-
képz8 és nem tinetkép-
28 — gbcok egyuttes jelen-

léte. N. opticus kdroso-
désa kivételnek szamit

PV: periventricularis, JC: juxtacorticalis, Gd: gadolinium (kontraszt), CIS: klinikailag izoldlt szindréma

kritériumok teljesitménye valtozatos populacidk-
ban; a sclerosis multiplex elkiilonitése egyéb
olyan betegségekt6l, amelyeknél potencidlisan
atfedé klinikai és képalkot6i jellemzdk vannak
jelen, mint példaul a neuromyelitis optica spekt-
rumbetegségek (NMOSD-k); a diagnézis felallita-
sanak nehézségei olyan betegeknél, akiknél a tipu-
sos klinikailag izolalt szindrématél eltérd korkép
all fenn; a hibas diagnézis gyakorisdga és kovet-
kezményei; valamint a liquor és egyéb paraklini-
kai vizsgalatok, amelyek felhasznalhatdk a sclero-
sis multiplex diagnosztizalasira. Az iiléseken fi-
gyelembe vették az SM diagndzisara szolgald, a
European Magnetic Resonance Imaging in Mul-
tiple Sclerosis (MAGNIMS) halézat altal kiadott
MR-vizsgalati kritériumok javasolt 2016-os mé6-
dositdsait is®.

A 2017-es McDonald-kritériumok célja a 2010-
es kritériumok OsszetevOinek egyszer(isitése vagy
egyértelmiisitése (2. tablazat), a diagn6zis hama-
rabbi feldllitdsanak eldsegitése akkor, amikor az
SM valészind, de nem diagnosztizalhaté a 2010-es
kritériumok alapjan, valamint megdrizni a 2010-es

kritériumok specifikussagat és elésegiteni megfele-
16 alkalmazasukat a hibas diagnosztizalds gyakori-
saganak csokkentése érdekében. A cél az volt, hogy
a javasolt moédositdsokat észszeri bizonyitékok
tdmasszak ala.

A 2010-es McDonald-kritériumok
hasznossaga és alkalmazhatésdga

HELYTELEN DIAGNOZIS ES ELKULONITO DIAGNOZIS

A 2010-es McDonald-kritériumok alkalmazdsdval
a helytelen diagndzis tovabbra is problémdkat okoz
a klinikai gyakorlatban®!°. Magyardzhatja, hogy
egyetlen, biztos kérisméhez vezetd klinikai jelleg-
zetesség vagy diagnosztikai vizsgélat sem all ren-
delkezésre; az SM diagnédzisa a klinikai, képalkotd
eljarasi és laboratériumi leletek dsszesitésén alapul.
Fokozhatja a kockazatot, hogy az SM klinikai és
képalkoto eljarassal megfigyelhetd megjelenési for-
mai valtozatosak, betegenként eltéréek és egy adott
betegnél is véltoznak az id6 mulasaval. Az altala-
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nos populdciéban gyakori egyéb betegségekkel
Osszefiiggd MR-vizsgalati rendellenességek és a
nem specifikus MR-vizsgélati leletek Osszetéveszt-
het6k az SM-mel. A helytelen diagndzis kockazatat
az is novelheti, hogy a betegek kétségeinek eloszla-
tdsa €s a betegségmoddositd terdpidk megkezdésé-
nek lehet6vé tétele érdekében egyre nagyobb hang-
stly keriil a diagnézis gyors felallitasara'!.

Minden més diagnosztikai kritériumhoz hason-
16an kompromisszumot kell kotni az érzékenység (a
hatékony diagnézis lehet6vé tétele sclerosis multip-
lexes betegeknél) és a specifikussdg (a betegséget
ne hibdsan allapitsak meg olyanoknal, akiket val6-
jaban nem is érint) kozott!!.

A klinikusnak figyelnie kell azokat a klinikai jel-
lemzdket vagy diagnosztikai vizsgdlati eredménye-
ket, amelyek alternativ diagndzis lehetdségére utal-
nak; ezeket voros jelzésnek nevezziik®. Multicent-
rikus vizsgdlatban'® az NMOSD-k mellett az SM
helytelen diagnézisanak leggyakoribb oka a nem
specifikus tiinetek, neuroldgiai jelek vagy MR-vizs-
gélati eredmények félreértelmezése volt. Példaul a
migrénes rohamokat SM-relapszusnak tartva — az
SM idébeli disszemindcidjat €s a migrénhez tarsuld
fehérallomanyi laesidkat pedig hibasan értékelve —
az SM térbeli disszeminacidjat erSsitették meg té-
vesen. A helytelen diagnézis néhany betegnél karos
kovetkezményekkel jart. A tévesen diagnosztizalt
betegek 70%-a részesiilt egy vagy tobbféle immun-
modulans kezelésben.

MEGFONTOLASOK, AMELYEK SEGITHETNEK ELKERULNI
A SCLEROSIS MULTIPLEX HIBAS DIAGNOSZTIZALASAT

1. A McDonald-kritériumokat elsésorban tipu-
sos klinikailag izolalt szindrémaval érintett bete-
geknél kell alkalmazni. Klinikailag izolalt szindré-
mardl akkor besz€liink, ha az els6 epizdd sordn, az
objektiv klinikai tiinet(ek) akut vagy szubakut mo-
don alakul(nak) ki, legalabb 24 6rdig fennall(nak),
fokalis vagy multifokalis kozponti idegrendszeri
(KIR) gyulladdsos demyelinisatiés eseményre
utal(nak), és nincs kisér§ laz vagy fert6zés. Tipusos
anatomiai megjelenési formai tobbek kozott a 1até-
ideg-gyulladas, a fokalis supratentorialis szindré-
ma, a fokalis agytorzsi vagy cerebellaris szindroma,
vagy a parcidlis myelopathia.

2. Fontos a klinikai adatok, képalkot6 eljarasos
leletek, valamint a vizsgilati eredmények szigord
diagnosztikai értelmezése, tovabba a kérel6zmény,
a fizikalis vizsgalat, valamint a képalkot6 eljarasok
és a laboratériumi vizsgdlatok eredményeinek az
SM teriiletén tapasztalt klinikus altali értelmezése és
Osszesitése. Az anamnesztikus események elfogada-
sakor eldvigydzatossidg sziikséges, amennyiben
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nincsenek olyan egyidejiileg fenndll6 vagy jelenlegi
objektiv bizonyitékok, amelyek aldtamasztjik eze-
ket az eseményeket. Meg kell gy6z6dni, hogy nincs
megfelel6bb diagndzis.

3. Nyilvanval¢ tipusos klinikailag izolalt szind-
réma hidnydban csak dvatosan szabad felallitani az
SM diagnézisat, €s azt tovabbi klinikai és radiold-
giai kovetéssel kell megerdsiteni. Ilyen esetekben a
klinikai szakorvosnak meg kell fontolnia a defini-
tiv diagnézis felallitdsanak és a hosszu tavid beteg-
ségmodositd terdpidk megkezdésének elhalaszta-
sat.

A 2010-ES MCDONALD-KRITERIUMOK ALKALMAZHATOSAGA
VALTOZATOS POPULACIOKBAN

A McDonald-kritériumok eredeti fejlesztése és
késobbi feliilvizsgalatai nagyrészt tipusos klinikai-
lag izoldlt szindroméban szenvedd®, 50 évesnél
fiatalabb, fehér bort, felnbtt eurdpai és €szak-ame-
rikai populdciékon alapultak. Eberség sziikséges az
alternativ diagndzisok, kiilonosen az NMOSD-k
kizarasdhoz olyan populdciékban, mint az afroame-
rikai, 4zsiai, latin-amerikai és a gyermekgyo6gydsza-
ti betegeké.

A 2010-es McDonald-kritériumok legaldbb 11
éves betegeknél alkalmazhatéak a legjobban'? '3,
Az akut disszemindlt encephalomyelitis gyerme-
keknél gyakoribb, mint felnStteknél, €s — noha ez az
allapot jellemzden egyfazisi — néhany, gyermeknél
kigjul6 SM-re jellegzetes klinikai epizddok vagy j
laesidk felhalmozddasara utal6 MR-vizsgalati bi-
zonyitékok az SM diagndzisdhoz vezethetnek. Az
alternativ diagnoézisokat, koztiik az NMOSD-ket ki
kell zarni minden olyan gyermeknél, akinél széba
johet az SM diagnézisa. A myelin-oligodendrocyta-
glikoproteinre (MOG) reaktiv antitestek vizsgalatai
hasznosak lehetnek az NMOSD-s gyermekek diag-
nosztizaldsdnak elSsegitésére, akik aquaporin-4
(AQP4) -szeronegativak, akiknél akut disszeminalt
encephalomyelitis all fenn, amelyet kigjulé lat6-
ideg-gyulladas kovet, valamint a krénikus relapsza-
16 latéideg-gyulladdsos gyermekeknél!'.

Noha az SM rendszerint 20 és 50 éves kor kozott
jelentkezik, a felndttek 0,5%-a esetében 60 éves
korban vagy utdna alakulnak ki a tiinetek. Az id6-
sebbeknél valdszintibb a kérkép progresszivebb
lefolydsa. Gondosan oda kell figyelni az alternativ
diagnézisokra és kiilonosen a tarsbetegségekre. Az
életkorral Osszefiiggd vascularis fehérdllomanyi
elvaltozasok alkalmanként periventricularisak le-
hetnek, és ilyen esetben célszer( lehet egynél tobb
olyan periventricularis laesio felkutatdsa, ami az
SM morfoldgiai jellemzdivel bir. Az SM megfonto-
lasa id6sebb betegnél példa az olyan diagnosztikai



helyzetre, amelyben gerincvel6i MR- vagy liquor-
vizsgélat javasolt olyan leletek nyeréséhez, ame-
lyek alatdmasztjdk az SM diagndzisat vagy mas
diagnézisra utalnak. A Munkacsoport egyezségre
jutott abban, hogy a 2010-es kritériumok valdszi-
niileg alkalmazhat6k id6sebb betegeknél, azonban
tovabbi vizsgalatokat javasolt a 2017-es kritériu-
mok alkalmazhatésdganak validdldsira ebben a
populacidban.

NEUROMYELITIS OPTICA SPEKTRUMBETEGSEGEK

Noha az SM és az NMOSD-k klinikai, képalkotéi
és liquorjellemz6i atfedésben lehetnek, most mar
tudjuk, hogy ezek egymastdl kiilonb6zd betegsé-
gek!>. Az NMOSD-k diagnosztizdlasat megkonnyi-
tette az AQP4-vizcsatorndval reaktiv antitestek sze-
rolégiai vizsgdlatainak kifejlesztése és alkalmazésa.
Bizonyos adatok szerint az NMOSD jellemzdivel
rendelkezd egyes AQP4-szeronegativ betegek MOG-
vel reaktiv antitestekkel rendelkeznek. Mindazon-
altal az anti-MOG antitestvizsgdlat diagnosztikai
érzékenységét és specifikussdgat még nem validal-
tak teljeskoriden.

A Munkacsoport egyetértett abban, hogy a
2010-es McDonald-kritériumok és a 2015-0s
International Panel for Neuromyelitis Optica
Diagnosis criteria (nemzetkdzi munkacsoport a
neuromyelitis optica diagnosztikai kritériumainak
megéllapitasara)'® nagyrészt elkiilonitik az SM-et
az NMOSD-kt6l, mindazonaltal lehetséges bizony-
talansag, kiilonosen az AQP4-szeronegativ bete-
geknél. Javasolta, hogy minden, SM gyandjaval
atvizsgalt betegnél gondolni kell az NMOSD-kre.
Az AQP4 és a MOG szeroldgiai vizsgalatat min-
den olyan betegnél el kell végezni, akinél
NMOSD-kre jellemz6 tiinetek allnak fenn (példa-
ul kétoldali neuritis optica, silyos agytorzsi érin-
tettség, longitudindlis kiterjedésti gerincveldi lae-
sidk, nagy cerebralis laesidok vagy a térbeli dissze-
minaciénak meg nem felel§ normalis agyi MR-
vizsgalat vagy leletek).

AZ MR-VIZSGALAT SZEREPE A SCLEROSIS MULTIPLEX
DIAGNOZISABAN

A MAGNIMS (European collaborative research
network that studies MRI in multiple sclerosis) €s a
Consortium of Multiple Sclerosis Centers 2016-ban
standardizalt MR-vizsgalati protokollok alkalmaza-
sat javasolta a diagnosztikai folyamat soran, a prog-
n6zis megéllapitdsahoz és a kovetéshez® 1718,

A Munkacsoport azt javasolta, hogy minden
olyan betegnél végezzenek agyi MR-vizsgalatot,
akinél felmeriil az SM diagnézisdnak gyandja.

Altalanos egyetértés sziiletett, hogy noha a spinalis
MR-vizsgdlat nem minden esetben kotelezd, java-
solhatd, ha a kérkép gerincvel6i lokalizaciora utal,
tovabba elsédleges progressziv lefolyds esetén, a
sclerosis multiplex gyantja esetén id&sebbeknél,
illetve amikor tovabbi adatok sziikségesek a bizto-
sabb diagné6zishoz (példaul ha az agyi MR-vizsga-
lati kritériumok éppen csak teljesitik a DIS kritériu-
mait)'8. A spinalis MR-vizsgdlat kevésbé hasznos-
nak tlinik az SM gyermekeknél torténé diagnoszti-
zalasaban, mint felnStteknél.

A LIQUOR VIZSGALATANAK SZEREPE
A SCLEROSIS MULTIPLEX DIAGNOZISABAN

Noha a McDonald-kritériumok egymast kovetd ki-
adédsaiban lekertiilt a hangsily a liquor vizsgalata-
rol, az tovabbra is értékes diagnosztikai eljaras.
Megfelel6 klinikai kornyezetben az intrathecalis
antitestképzddés aldtdmasztja a diagndzist, bar nem
specifikus az SM-re. Ezzel ellentétben a sclerosis
multiplexben nem tipusos liquorlelet (példaul emel-
kedett, 100 mg/dl feletti fehérjekoncentracio, > 50
sejt/mm3 feletti pleocytosis, illetve neutrophilek,
eosinophilek vagy atipusos sejtek jelenléte) egyéb
betegségekre utal®.

A Munkacsoport elismerte a megfeleld €s stan-
dardizalt technoldgia alkalmazasanak sziikségessé-
gét!920, Kettd vagy tobb liquorspecifikus oligoclo-
nalis sav kvalitativ igazoldsa megbizhatébban jelzi
az intrathecalis antitestszintézist, mint mas vizsga-
latok, példaul az IgG-index. Az oligoclonalis gam-
mopathia (OGP) vizsgalatdnak érzékenysége a fel-
haszndlt moédszertSl fiigg; a jelenleg legérzéke-
nyebb megkozelités az agardzgél-elektroforézis
izoelektromos fékuszéldssal és IgG-immunblottal
vagy IgG-immunfixéldssal'® ?°. Fontos, hogy a par-
ba allitott liquor- és szérummintdk elemzése alap-
vetd jelent6ségli annak igazoldsara, hogy az oligo-
clonalis savok egyediek a liquorban.

A liquor vizsgalata nem kotelezd olyan beteg-
nél, akinél tipusos klinikailag izolalt szindréma all
fenn, egyértelmien igazolt a DIS és a DIT, és nin-
csenek jelen atipusos klinikai vagy képalkot6i jel-
lemz6k. A liquor vizsgédlata erSsen javasolt a
kovetkezd helyzetekben: amikor a klinikai és MR-
vizsgdlati bizonyitékok elégtelenek az SM diagné-
zisanak aldtdmasztasdra, kiilondsen, ha betegség-
moédositd terapidk megkezdésén gondolkodnak; ha
a korkép eltér a tipusos klinikailag izolalt szindré-
matol, primer progressziv sclerosis multiplex kez-
detén; amikor a klinikai, képalkot6i és laborat6-
riumi jellemz8k atipusosak az SM-re; valamint
olyan populdciékban, amelyekben kevésbé gyako-
ri az SM (példaul gyermekeknél, idésebbeknél
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vagy nem fehér borli populacidkban). Kiilonos
odafigyeléssel kell feldllitani a diagnézist akkor,
amikor OGP nem igazolhat6 a liquorban és ha
atipusos klinikai, képalkot6éi vagy liquorleletek
allnak fenn.

A McDonald-kritériumok 2017-es
felUlvizsgalata

LIQUOR OLIGOCLONALIS GAMMOPATHIA

A demografiai, klinikai, kezelésbeli és MR-vizsga-
lati valtozok kontrolldldasa sordn szamos vizsgalat
szolgaltatott bizonyitékot arra, hogy klinikailag
izolalt szindromaval érintett feln6tt betegeknél a
liquor-OGP fiiggetleniil elére jelzi a masodik relap-
szus kockdzatat’'. Ezen adatok figyelembevétele
utan a Munkacsoport azt javasolta, hogy a liquor-
OGP jelenléte ebben a helyzetben helyettesitse a
DIT teljesitésének kovetelményét.

TUNETEKKEL JARO LAESIOK A TERBELI ES IDOBELI
DISSZEMINACIO BIZONYITEKAIKENT

Korédbban a tiinetekkel jaré gécot agytorzsi vagy
gerincveldi klinikailag izolalt szindrémaval jelent-
kezd betegnél nem lehetett figyelembe venni a
DIS vagy a DIT MR-vizsgalati bizonyitékaként
(2. tablazat). A vizsgélatok azt igazoltdk, hogy a
tiinetekkel jar6 laesiok beemelése a DIS vagy a
DIT MR-vizsgalattal torténd meghatarozdsaba
ugy fokozza a diagnosztikai érzékenységet, hogy a
specifikussag egyaltalan nem vagy csak kis mér-
tékben csokken és a 2016-os MAGNIMS-kritériu-
mokban is javasoltdk ezt®?2. Ezen adatok alapjan a
Munkacsoport a tiinetekkel jar6 és a tlinetmentes
MR-vizsgilati laesiok figyelembevételét javasolta
a DIS és a DIT meghatarozasa sordn (2. tablazat).
A MAGNIMS-ajanlashoz képest a szimptémas 14-
téideg laesio elégtelen bizonyitékok alapjan kivé-
telt képez.

A JUXTACORTICALIS LAESIOKKAL EGYENERTEK(
CORTICALIS LAESIOK

Kérszovettani vizsgalatok igazoltdk, hogy a corti-
calis laesiok és a cortexbe terjed6 juxtacorticalis
laesidk jellemzbéek az SM-re. A Munkacsoport azt
javasolta, hogy a korabbi kritériumokban szerepld
juxtacorticalis laesiok mellett a corticalis laesidkat
is figyelembe lehessen venni a DIS MR-vizsgélati
kritériumainak teljesitéséhez, noha jelenleg a szo-
kasos MR-vizsgalatok korldtozottan képesek ész-
lelni a corticalis laesiokat.
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ALKALMAZAS A SCLEROSIS MULTIPLEX ALTIPUSAIBAN

Az eredeti McDonald-kritériumokat azzal a céllal
fejlesztették ki, hogy segitsék a kiindulaskor klini-
kailag izolalt szindrémds betegek diagnézisianak
felallitasat, a kés6bbiekben pedig tgy mddositot-
tak, hogy a kiindulas 6ta progredialé betegeknél is
haszndlhatéak legyenek. A primer progressziv
sclerosis multiplex (PPSM) diagnosztikai kritériu-
mai a 2017-es McDonald-kritériumokban ugyan-
azok, mint amelyek a 2010-es kritériumokban vol-
tak®, leszamitva a tiinetekkel jar6 és a tiinetmentes
MR-vizsgalati laesiok megkiilonboztetésének tor-
1ését és a corticalis laesiok alkalmazasat (1., 2. tab-
lazat).

Az SM Kklinikai fenotipusainak (CIS, RRSM,
PPSM, SPSM) €és a betegség lefolyasanak 2013-as
modositott besoroldsdban tovabbi kategoridk is sze-
repeltek®, példaul aktiv vagy nem (a kozelmdltban
tortént klinikai relapszus vagy MR-vizsgalati laesio-
aktivitas alapjan), valamint progressziv vagy sem (a
rokkantsag klinikai értékelése alapjan). A Munka-
csoport azt javasolta, hogy az dtmeneti betegségle-
folyast azonnal specifikaljak, amint felallitjdk az SM
diagnézisat, €s a kovetés sordn id6rdl idore — éven-
te — ismételjék meg az értékelést.

Kulcsfontossagu javaslatok,
amelyekhez tovabbi bizonyitékokra
van szUkség

PERIVENTRICULARIS LAESIOK SZAMA

A 2001-es® és a 2005-6s* McDonald-kritériumok
harom vagy tobb periventricularis laesiot irtak eld a
DIS MR-vizsgélati kritériumainak teljesitéséhez
sziikséges anatomiai teriiletek egyikeként (2. tabla-
zat). A 2010-es McDonald-kritériumokban® ezt a
kovetelményt egy vagy tobb periventricularis lae-
siéra modositottak a négy anatémiai teriilet (perivent-
ricularis, juxtacorticalis és infratentorialis agyi ré-
gidk, valamint a gerincvel6i) egyikeként. A 2016-os
MAGNIMS-kritériumokban® felvetették, hogy
egyetlen laesio nem feltétleniil eléggé specifikus, és
javaslatot tettek a kovetelmény harom periventricu-
laris laesidra bovitésére. A kozelmultban végzett
elemzés? szerint a kovetelmény egy periventricula-
ris laesiérél haromra novelése a specifikussag sze-
rény emelkedését eredményezte, ami nem ellensu-
lyozza azt, hogy bonyolultabbd vélt az eljaras.
Ennélfogva a 2017-es McDonald-kritériumok to-
vabbra is egy periventricularis laesiot irnak eld.
Néhany betegnél — példaul idésebbeknél, vagy vas-
cularis kockazati tényezdkkel rendelkezdkkel, pél-



daul migréneseknél — célra vezetd lehet, ha a klini-
kai szakorvos tobb periventricularis laesiot keres.

AZ ANTERIOR LATORENDSZER BEEPITESE
A KRITERIUMOK KOZE

A 2016-os MAGNIMS-kritériumokban® a latéide-
get javasoltdk az 6todik olyan anatémiai teriilet-
ként, ahol vizsgdlhaté a DIS MR-vizsgalati krité-
riumainak teljestilése. A 2017-es Munkacsoport agy
talalta, hogy a latéideg laesidinak a latéideg-gyul-
ladas egyértelml kérel6zményével vagy klinikai
bizonyitékaval rendelkezd betegeknél torténd kimu-
tatasara alkalmazott MR-vizsgalat, a vizudlis kival-
tott valaszok vagy az optikai koherencia tomografia
(OCT) diagnosztikai érzékenységére és specifikus-
sagara vonatkozo adatok jelenleg nem elegend6ek
ahhoz, hogy aldtimasszdk ennek beemelését a
McDonald-kritériumok kozé.

A McDonald-kritériumok
alkalmazhatésdga atipusos kérképekkel
jelentkezé betegeknél

RADIOLOGIAILAG IZOLALT SZINDROMA

Radioldgiailag izoldlt szindromarél (RIS) beszé-
liink, ha MR-vizsgdlattal véletlenszertien felfede-
zett laesiok SM erds gyantjat vetik fel olyan beteg-
nél, akinél nem allnak fenn neurolégiai manifeszta-
ciok vagy nincs egyéb kézenfekvé magyarazat.
RIS-sel diagnosztizaltak hozzavetSlegesen harma-
dandl allapitanak meg SM-et a megjelenést kdvetd
Ot éven beliil**. Az SM késdbbi diagndzisanak foko-
zott kockazatat eldre jelz6 tényezdk: fiatalabb élet-
kor, nagyobb cerebralis laesioterhelés, tiinetmentes
infratentorialis vagy gerincveldi laesiok, gadolini-
umhalmozé gécok, liquor-OGP, valamint rendelle-
nes vizudlis kivaltott valaszok.

A Munkacsoport arra a megegyezésre jutott,
hogy tovabbra is megkovetelik a klinikai manifesz-
taciokat az SM diagnézisanak feldllitdsdhoz, vala-
mint lehetdvé teszik a DIS és a DIT anamnesztikus
radioldgiai bizonyitékanak felhasznéldsat radiol6-
giailag izolalt szindrémds betegeknél akkor, ha
tipusos klinikailag izolalt szindréma fordul elé.

SZOLITER SCLEROSIS

A Munkacsoport progressziv szoliter sclerosisnak
nevezte el azt a ritkdn el6fordul6 allapotot, amikor
gyulladdsos goc alakul ki a cerebralis fehérallo-
manyban, a cervicomedullaris atmenetben vagy a
gerincvel6ben, €s olyan progressziv rokkantsag fej-

16dik ki, ami klinikailag nem kiilonboztethet6 meg
az SM progressziv formditdl és amikor liquor-OGP
kimutathatd, azonban nincs 4j laesio kialakulasara
utalé klinikai vagy radioldgiai bizonyiték®. Az
ilyen betegek nem teljesitik az SM McDonald-kri-
tériumait.

LEHETSEGES SCLEROSIS MULTIPLEX

Az olyan klinikailag izolélt szindrémas beteg, aki
nem teljesiti az SM 0Osszes kritériumat a 2010-es
McDonald-kritériumokban’, lehetséges SM kateg6-
riaként szerepelt, de jelenleg a Munkacsoport az
elkiilonitést ezzel a definicidval nem tartotta indo-
koltnak.

Tovdbbi teriletek, amelyek kutatasa
a jovében prioritast élvez

Sokféle populdcidban lesz sziikség a 2017-es
McDonald-kritériumok prospektiv vagy retrospek-
tiv validdlasara. A 2016-os MAGNIMS-kritériumo-
kat, az 4j MR-vizsgalati megkozelitéseket, a koz-
ponti idegrendszeri karosodds monitorozdsara, a
fenotipusok elkiilonitésére alkalmas biomarkerek
(MOG) teljesitményét vizsgélni kell. Fel kell tarni,
hogy a kivaltott valasz vizsgalatok a (példaul szo-
matoszenzoros vagy motoros) vizudlis kivaltott va-
laszok mellett, illetve az OCT-vizsgalat hozz4jarul-
hatnak-e a diagnosztikai kritériumokhoz. Tovabbi
fokuszalt egyiittmiikodéses vizsgalatokra van sziik-
ség az olyan ritka el6fordulasu korképekre vonatko-
z6 jovébeli kritériumok validalasdhoz, amelyek
csak részben teljesitik a 2017-es McDonald-krité-
riumokat (ilyen példdul a radiolégiailag izolalt
szindréma, a szoliter sclerosis vagy az egyéb atipu-
sos korképek).

Kovetkeztetések

Az SM korai diagnosztikai kritériumai elsésorban a
klinikai bizonyitékokon alapultak.! A technol6giai
fejlodés és az ujabb adatok hatdsara a késdbbi kri-
tériumok kozé bekertiiltek a képalkotasi és egyéb
paraklinikai markerek®>. A j6l megalapozott 2010-
es McDonald-kritériumok 2017-es mddositdsai fel-
frissitik a liquor elemzésének szerepét, atértékelik a
kordbban kimaradt képalkotasi leletek (tiinetekkel
jaré és corticalis laesidk) jelent6ségét. A 2010-es
McDonald-kritériumokkal szemben nem kell meg-
kiilonboztetni a tiinetekkel jaré és a tiinetmentes
MR-vizsgdlati laesiokat, és kiegésziil a fenotipusok
id6szakos tujra értékelésével. Még egyértelmiibb
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ovintézkedéseket irnak eld a helytelen diagnézissal
és az elkiilonit6 diagnoézissal kapcsolatban.

A 2017-es McDonald-kritériumok a kutatdsban
és a klinikai gyakorlat sordn is alkalmazhaték. Az
SM pontos és gyorsabb diagnosztizdldsanak képes-
sége varhatélag megkonnyiti a betegek bevondsat a
prospektiv klinikai vizsgalatokba. Varhatélag e val-
toztatasok egyike sem érvényteleniti az SM-nek a
korabbi McDonald-kritériumok alapjan felallitott
diagnézisat (vagyis a kordbbi kritériumok szerint
diagnosztizalt betegek megfelelnek a 2017-es
McDonald-kritériumoknak is), illetve nem befolya-
solja az SM elleni betegségmodosito terapiak hatd-
sagilag engedélyezett indikacioit sem.

Noha az SM diagn6zis egyre inkdbb paraklinikai
vizsgélatokon alapszik, az optimdlis diagndzishoz
elengedhetetlen az SM teriiletén tapasztalt klinikus
megitélése. A 2017-es McDonald-kritériumok nem
kezelési iranyelvek. Céljuk az SM gyors €s pontos
diagnosztizélasa, hogy lehet6vé valjon a megfeleld
kezelés (kezelés inditasa vagy megfigyelés), soha
nem feledve a hibas diagndzis lehetséges veszélye-
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Obijectives — Anterior cerebral infarct (ACA) infarcts are
reported very rare that is due to the compensatory collat-
eral circulation provided by the anterior communicating
artery. There are very few studies reporting the long-term
follow-up results of ACA infarcts regarding their aetiology,
clinical features and prognosis. Most studies reported in
the literature vary between several months to one year.
Patients and methods — A total of 27 patients with ACA
infarcts were registered (14 women and 13 men). The
mean age of the patients was 68.5 (age range: 45-89
years).

Results — Bilateral ACA infarcts were reported in four
patients (14.8%), right ACA infarct in 11 (40%) patients
and left ACA infarct in 12 patients (44%). During the initial
examination 15 patients (55.5%) were found to have apa-
thy, 13 patients (48%) had incontinence, nine patients
(33.3%) had primitive reflexes, 11 patients (40.7%) had
aphasia, while six patients (22.2%) were found to suffer
from neglect. At the end of one-year follow-up, five
patients (22.7%) were reported to have apathy, 6 patients
(27.2%) had incontinence, one patient (4.5%) had primi-
tive reflexes, while one patient (4.5%) was found to have
permanent aphasia, and no patients was found to suffer
from neglect.

Conclusion - Here we present our clinical data regarding
the aetiology, specific clinical characteristics (including the
speech disorders) and prognosis of 27 patients with ACA
infarcts during a relatively longer follow-up period (3
months — 30 months) in compared to previous literature.

AZ ARTERIA CEREBRI ANTERIOR INFARKTUSAI;
KETEVES UTANKOVETESES VIZSGALAT

Hanoglu L, MD; Khanmammadov E, MD; Demirci S, MD;
Altin U, MD; Kirbas D, MD; Hanoglu T, MD; Yulug B, MD
Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):331-336.

Cél — Az arteria cerebri anterior (ACA) infarktusai az arteria
communicans anterior dltal biztositott pdrhuzamos keringés
kévetkeztében nagyon ritkdk. Nagyon kevés vizsgdlat
foglalkozik az ACA infarktusainak hossz( tavi utdnkévetési
prognéziséval. A szakirodalomban a legtébb tanulmény
néhdny hénaptdl egy évig tartd utdnkdvetésrél szamol be.
Betegek és médszerek — Osszesen 27, ACA-infarktust
szenvedett beteg vett részt a vizsgdlatban (14 ng, 13 férfi).
A 45-89 éves kor kézétti betegek dtlagos életkora 68,5 év
volt.

Eredmények — Négy beteg (14,8%) esetében kétoldali
ACA-infarktus, 11 beteg (40%) esetében jobb, 12 beteg
(44%) esetében bal oldali ACA-infarktus kévetkezett be.
Az elsé kivizsgdlés sordn 15 betegnél (55,5%) apdtia,

13 betegnél (48%) incontinentia, 11 betegnél (40,7%)
aphasia, kilenc betegnél (33,3%) primitiv reflex volt kimu-
tathaté, hat beteg (22,2%) elhanyagoldstél szenvedett.

Az egyéves utdnkdvetési periédus végén 6t betegnél
(22,7%) apdtia, hat betegnél (27,2%) incontinentia, egy
betegnél (4,5%) primitiv reflex és egy betegnél (4,5%)
tartés aphasia volt kimutathaté, tovdbbd egyetlen beteg
sem szenvedett elhanyagoldstdl.

Koévetkeztetés — A kordbbi szakirodalomhoz képest
viszonylag hossz0 tavi (hdrom hénap — 30 hénap)
utdnkdvetéses vizsgélat eredményeit mutatjuk be 27, ACA-
infarktust szenvedett beteg esetében, a klinikai adatok
feltarjak az etiolégidt, a specidlis klinikai tinettant (ezen
beltl a beszédzavarokat is) és a prognézist. Bemutatjuk,
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We show that there are differences in the etiological fac-
tors of ACA infarcts between the Asian and European
communities. Regarding speech disorders which are fre-
quently reported during ACA infarcts, our study results are
in agreement with other studies suggesting that this clini-
cal picture is more than a real aphasia and associated
with general hypokinesia and reduction in psychomotor
activity.

Keywords: anterior cerebral artery infarct,
neurocognitive dysfunction, motor dysfunction,
Rankin scores, TOAST classification

Anterior cerebral artery (ACA) supplies a great
proportion of the medial surface of the cerebral
hemisphere, including frontal, pre-frontal and sup-
plementary motor cortex, as well as parts of the pri-
mary motor and primary sensory cortex and the
anterior minor component of the corpus callosum
and the superior lateral surface of the cerebral
hemisphere. ACA infarcts are very rare that is due
to the compensatory collateral circulation provided
by the anterior communicating artery. Cardio-
embolism is the main cause of brain infarction in
the territory of the ACA and it has been already
shown that about 63% of ACA infarcts are associa-
ted with cardioembolism or artery-to-artery embo-
lism. Very few studies have evaluated the clinical
characteristics and prognosis of stroke patients with
ACA infarction'. The clinical presentation of
ACA infarcts includes: Special type motor-sensory
deficits, akinetic mutism-abulia, sphincter defects,
grasp reflex, aphasia-neglect, callosal disconnec-
tion and mediofrontal syndromes. The clinical pic-
tures of ACA infarction depend on the location and
size of the infarct which is correlated with the site
of the occlusion and status of the collateral compen-
satory circulation (i.e., pattern of the Willis circle,
leptomeningeal anastomosis). Despite small series
of ACA strokes in the literature, in most cases,
patients with ACA infarction are insufficiently fol-
lowed up regarding their aetiology, clinical features
and prognosis. Moreover, the clinical spectrum of
the neuro-cognitive symptoms of ACA infarcts are
still unclear and it is uncertain whether the language
disturbance that is secondary to unilateral ACA
occlusion is a real aphasia. There is insufficient data
in literature showing a clear discrimination between
a real aphasia and “reduction of spontaneous
speech” or amutism. This clinical picture is attrib-
uted to a more ACA related global psychomotor
bradykinesia that seems to be a manifestation of
abulia in which the comprehension of verbal output
may be difficult to evaluate. In our study we aimed
to evaluate the aetiology, specific clinical charac-

hogy az dzsiai és az eurdpai populdcidk esetében eltérés
figyelhet6 meg az ACA-infarktus etiolégiai tényez8i kézstt.
Az ACA-infarktusok sorén gyakorta bekévetkezd
beszédzavarokkal kapcsolatban a vizsgalat eredményei
8sszhangban vannak azokkal a kordbbi megdllapita-
sokkal, miszerint ez a klinikai kép t6bb, mint valédi apha-
sia, és dltalédnos hypokinesidval, valamint a pszichomo-
toros aktivitds csdkkenésével jar egyutt.

Kulesszavak: arteria cerebri anterior infarktus,
neurokognitiv diszfunkcié, motoros diszfunkcid,
Rankin-skdéla, TOAST-beosztds

teristics (including the speech disorders) and prog-
nosis of 27 patients with ACA infarcts during a
mean period of one year (3 months — 30 months)
which is a relatively longer follow-up period in
compared to previous literature.

Material and methods

A total of 27 patients with ACA infarcts who were
registered at the Bakirkoy Stroke Therapy and
Research Center were followed for a period of 12
months (follow-up interval of 3 months — 30
months). All patients were hospitalized and exam-
ined at the beginning. Subsequently, follow-ups
were undertaken in the form of outpatient visits and
telephone interviews. Determination of the etiopa-
thogenesis of stroke was made using the TOAST
classification. The disability of patients was evalu-
ated using the Rankin Disability Scale. The Rankin
scores were classified as high (4-5) and low (0-3).
Patients were also evaluated during the follow-up
period with regard to typical clinical findings of
ACA infarcts including apathy, primitive reflexes,
incontinence, aphasia, presence of neglect, myocar-
dial infarction and the development of post-stroke
epilepsy. Causes of death and recurrence were
investigated according to the Oxfordshire Commu-
nity Stroke Project (OCSP).

Results

A total of 27 patients with ACA infarcts were reg-
istered (14 women and 13 men). The mean age of
the patients was 68.5 (age range: 45-89 years).
Bilateral ACA infarcts were reported in four pa-
tients (14.8%), right ACA infarct in 11 (40%)
patients and left ACA infarct in 12 patients (44%).

According to the TOAST classification, large
vessel atherosclerosis was observed in five (18.5%),
cardioembolism in three (11%), stroke of unknown

332 Hanoglu: Anterior cerebral artery infarcts; two years follow-up study



origin (due to one or more reasons) in one (4%),
stroke of unknown origin (negative etiological
investigation) in 10 (37%), and stroke of unknown
origin (inadequate investigation) in eight (30%)
patients.

Three patients (11%) demonstrated recurrent
conditions during the follow-up period. There was
ischemic stroke in two of these patients (7%) and
hemorrhagic stroke in one of the patients (3%). The
mean period for the development of recurrence was
5.6 months (time interval: 2 months — 12 months).
Post-stroke epilepsy was reported in two (7.4%)
patients. No case of MI was reported during the fol-
low-up period.

Five (18.5%) of the patients who were being fol-
low-up were reported to be dead. The mean morta-
lity rate was six months (time interval: 10 days — 1
year). Causes of death were reported as cardiac one
patient (3%), infection one patient 3%, and due to
recurrence one patient 3%. The cause of death in
two patients (7%) was unknown.

Evaluation of disability demonstrated that at
baseline 22 patients (81.5%) had high, while five
patients (18.5%) had low Rankin scores. On the
other hand, disability evaluation at the end of a one-
year follow-up period demonstrated that six pa-
tients (27.2%) had high, while 16 patients (72.7%)
had low Rankin scores. During the initial examina-
tion 15 patients (55.5%) were found to have apathy,
13 patients (48%) had incontinence, nine patients
(33.3%) had primitive reflexes, 11 patients (40.7%)
had aphasia, while six patients (22.2%) were found
to suffer from neglect. At the end of one-year fol-
low-up, five patients (22.7%) were reported to have
apathy, 6 patients (27.2%) had incontinence, one
patient (4.5%) had primitive reflexes, while one
patient (4.5%) was found to have permanent apha-
sia, and no patients was found to suffer from neg-
lect. The one-year follow-up Rankin scores of
patients, and the baseline and follow-up findings of
patients characteristic with ACA infarcts are shown
in Table 1 and Table 2.

Discussion

The aetiology of ACA infarctions is poorly defined
in the literature. In our study the most frequent
aetiopathogenic mechanism was large artery throm-
bosis in 5 (18,5%) followed by cardioembolism in
3 (11%) of cases and stroke of unknown origin
(negative etiological investigation) in 10 (37%),
stroke of unknown origin (inadequate investigation)
in eight (30%) followed by stroke of unknown ori-
gin (due to one or more reasons) in one (4%) pa-

Table 1. Anterior cerebral artery infarct symptoms
during one year of follow-up

At the beginning  After one year

n % (n:27) n % (n:27)
Incontinence 13 48.1 6 27.2
Primitive reflex 9 33.3 1 4.5
Apathia/Abulia 15 55.5 5 22.7
Aphasia 11 40.7 1 4.5
Neglect 6 22.2 0 0

27 22

Table 2. Rankin scores during one year of follow-up
after anterior cerebral artery infarct

Rankin score: n Low score High score
(0-3) (4-5)
n % n %
Beginning 27 5 18.51 22 81.48
After one year: 22 16 72.2 6 27.2

tient. Finally in 70% (19/27) of the cases, the cause
was unknown. Aetiologically, we have classified
ACA infarcts as cardioembolic origin according to
the TOAST criteria’>'? while medium-to-large size
cerebral infarction were defined in the absence of
the following emboligenous cardiac disorders such
as atrial flutter, atrial fibrillation, intracardiac
thrombus, tumor, rheumatic valve disease, mitral or
aortic valve prosthesis, endocarditis, sinus node dis-
ease, left ventricular aneurysm after acute myocar-
dial infarction, acute myocardial infarction or glob-
al cardiac hypokinesia.

The identification of cardioembolism as the aeti-
ology of stroke in 11% of our patients is smaller
than the percentages of previous study reports!>-5.

However, in contrast to other studies which have
found higher percentage of cardioembolic aetiolo-
gy'%!8 we have analyzed the stroke data of undeter-
mined aetiology separate from the cardioembolic
stroke group which would have greatly increased
the percentage of cardioembolic stroke group (70%,
19/27) if this patient group would also be included
in the cardioembolic group.

This is also suggested by recent data showing
that a significant percentage of the undetermined
group are diagnosed as cardioembolic origin by
increasing the duration of EKG Holter monitor-
ing". In this respect, this aetiological aspect and
related approach is very important since the diagno-
sis of cardioembolism may radically change our
practical implications in the management of these
specific group of patients. This would suggest that
the confirmation of an ischemic cerebral infarction
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in the ACA territory may require a detailed diag-
nostic approach that should include the considera-
tion of possible cardioembolic mechanisms and
indicate to an early anticoagulation at therapeutic
doses as a secondary prevention of cardioembolic
stroke. Regarding the percentage of cases with the
etiology of large vessel atherosclerosis, we have
reported 18.5% of patients were classified as large
atherosclerosis that is larger than the studies by
Bogousslavsky, Kang SY, Nakajima and Kazui***-!
This might be explained by the fact that in Asian
communities the atherosclerosis of ACA and the
other large intracranial vessels is more prominent
than the direct carotid involvement*. Besides the
great accordance between our and the study of
Kumral et al that can be attributed to similar ethni-
city, it should also be noted that we have reported
two patients with small vessel disease, one patient
with vasculitis, and one patient with confirmed rup-
tured saccular aneurysm and related vasospasm.
The number of patients with negative results from
the negative etiological investigation was similar in
all the studies.

Infarcts in the ACA territory usually involve the
paracentral component of the frontal lobe affecting
motor neurons with a somotatotopic distribution
mostly related to the lower extremities'. ACA in-
farcts present themselves as motor findings of
hemiparesis, generally affecting the lower extremi-
ties, and develop due to injury to the paracentral
gyrus. Motor deficit with a characteristic crural dis-
tribution is the most common neurological sign of
ACA stroke and was present in 55% of our patients
as compared with a prevalence of 93.3% in the
series of Kumral et al'* and 96% in the series of the
Lausanne Stroke Registry!*. Involvement of the
upper extremities by ACA infarcts is rarely obser-
ved. In our study, 15 patients reported involvement
of the legs (55%), while two patients (7%) were
reported to have only hemiparesis of the legs. These
findings are consistent other studies* > *°. It has
been already shown that characteristic findings
such as akinetic mutism, apathy, and abulia may
develop in patients with large ACA infarcts. Injury
to the cingulate gyrus and the limbic cortex has
been reported to cause these findings*. In our
study, 15 patients (55%) were reported to present
all these findings while all patients with bilateral
ACA infarcts presented with akinetic mutism, apa-
thy, and abulia. Similar results were reported in the
studies by Bogousslavsky, Kang SY, Nakajima,
Kumral E and Kazui* 13- 173031,

In patients with ACA infarct motor neglect is
responsible for involvement of the premotor area,
caudate nucleus and the anterior branch of the inter-

nal capsule, whereas visuospatial neglect is respon-
sible for involvement of the posterior region of the
right frontal cortex (32) In our study, neglect was
reported in six patients (22%) with two patients
with bilateral and four patients due to the right
ACA infarct. This result were also similar to previ-
ous studies conducted by Kumral E, Kashiwagi and
Bogousslavsky* 7- 13.30-32,

Left hand-limited ideomotor apraxia, agraphia,
and tactile anomalies have been reported in right-
handed patients with callosal disconnection syn-
dromes associated with ACA infarcts. Moreover,
foreign hand syndrome, disinhibition, and motor
perseverations may also be observed with the invol-
vement of frontal lobe* 7. Literature studies have
shown that ideomotor apraxia may be observed in
more than 25% of patients with ACA infarcts. In
our study, three patients were reported to present
with ideomotor apraxia (11%), in contrast to one
patient was reported in the study by Bogousslavsky,
and four patients in the study by Kumral et al. Alien
hand syndrome was reported in two patients (7%)
in our study, while two patients (7%) were reported
to have tactile anomaly. Sphincter defect has been
reported with involvement of the superior and me-
dial segments of the frontal lobe, and in patients
with bilateral ACA infarcts (35). In our study, 13
patients (48%) were reported to have sphincter de-
fect, the incidence of which was similar to other
studies!” #3031 Apart from the grasp reflex, other
primitive reflexes such as feet grasping, and suck-
ing/searching reflexes have been reported in unilat-
eral or bilateral ACA infarcts; and may develop
following lesions of the basal ganglia or frontal
lobe®- 1920, About 75% of the patients were reported
to have involvement of the cingulate gyrus while a
lesser percentage was reported to have SMA invol-
vement, associated with medial frontal lesions'® 22
The incidence of these findings in our study nine
patients (33%), was in line with the study from
Kumral et al. Our study results demonstrated apha-
sia in 10 of patients (37%) with left ACA infarcts
and in one patient (3%) with bilateral infarcts. At
the beginning of ACA infarct picture, aphasia was
demonstrated in 11 patients (40%); however, a real
aphasia developed in only one patient at the end of
a one-year follow-up period. In this respect it is
hard to answer whether this clinical picture was a
true aphasia or was associated with general hypoki-
nesia and reduction in psychomotor activity. In
patients with ACA infarcts, aphasia is observed fol-
lowing mutism as a decrease in spontaneous
speech, good repetitions or perseverations, and
occurs in the form of echolalia and paraphasia
together with transcortical motor aphasia. Cases
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with posterior involvement and defects in the un-
derstanding process are reported to be rare, and the
SMA has been considered to be primarily responsi-
ble for this clinical picture (3,9). In our study, 16
out of the 27 patients (59%), in the study by Kumral
et al. 25 of the 48 (10.4%) patients, whereas 14 out
the 27(51%) patients in the study by Bogousslavsky
et al. were reported to suffer from sensory defect.
To the best of our knowledge, there is no study in
literature where patients with ACA infarcts were
followed up for such long period of time. Re-
currence was reported in three cases (11%) during
the follow-up period. A few recurrence cases of
stroke have been reported in literature irrespective
of the type. In the Oxfordshire Community Stroke
Project which investigated all stroke types over a
long follow-up period, the recurrence rate was
reported to be 13% with a 15-fold increased risk
compared to the normal population*. In the Stroke
Data Bank study using a hospital reference registra-
tion system, the cumulative recurrence rate of the
1273 cases after a one-year follow-up period was
reported as 9%. In the Lehigh Valley Recurrent
Stroke Field Study where 684 patients were follow-
up for a period of two years, ischemic stroke recur-
rence rate of 13% was similarly reported®. Another
field study, the Rochester Minnesota study also
reported a cumulative recurrence rate of 10% after
a one year follow-up period”. Our recurrence rate
of patients with ACA infarct is suggested to be sim-
ilar to those of other stroke patients.

Of the patients follow-up, five (18.5%) were
reported dead. The Oxfordshire Community Stroke
Project, which presents a cumulative recurrence
risk of death and recurrence rate in ischemic stroke
cases at the end of one year, reported a one-year
cumulative risk of death as 23%?*. In another gen-
eral study, 30% of the patients were reported dead
within six months of stroke. The rate reported in our
study is significantly lower than previously report-
ed rates. Comparison of the morbidity rates of
patients at baseline and at the end of one year was
undertaken by dividing the patients into two
groups, according to low and high Rankin scores.
At the end of one year,16 (72%) patients were
found to have a lower Rankin score compared to
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Background - Impaired shoulder function is the most
disabling problem for daily life of Fascioscapulohumeral
muscular dystrophy (FSHD) patients. Scapulothoracic
arthrodesis can give a high impact to the functionality of
patients. Here we report our experience with scapulotho-
racic arthrodesis and spinal stenosis surgery in FSHD
patients.

Patients and methods — 32 FSHD patients were
collected between 2015-2016. Demographical and
clinical features were documented. All the patients were
neurologically examined. The Medical Research Council
(MRC) and the FSHD evaluation scale was used to assess
muscle involvement!. Scapulothoracic arthrodesis and
spinal stenosis surgeries were performed in eligible
patients.

Results — There were 16 male and 16 female

(mean age 34.4 years; range 12-73) patients. 6 shoul-
ders of 4 patients aged between 2132 years underwent
scapulothoracic arthrodesis (two bilateral, one left and
one right sided). Only one 63 years old female patient
with severe hyperlordosis had spinal fusion surgery. All of
the patients undergoing these corrective surgeries have
better functionality in daily life, as well as superior shoul-
der elevation.

Conclusion — Until the emergence and clinical use of
novel therapeutics, surgical interventions are indicated in
carefully selected patients with FSHD to improve arm

http://dx.doi.org/10.18071/isz.71.0337

A FACIOSCAPULOHUMERALIS MUSCULARIS |
DYSTROPHIA KEZELESENEK MULTIDISZCIPLINARIS
MEGKOZELITESE

Cakmak OO, MD; Eren I, MD; Aslanger A, MD;
Gunerbuyok C, MD; Kayserili H, MD; Oflazer P MD;
Sar C, MD; Demirhan M, MD; Girsoy Ozdemir YG, MD
Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):337-342.

Hattér — A facioscapulohumeralis muscularis dystrophiéban
(FSHD) szenvedd betegek kérében a korldtozott vallfunkcié
akaddlyozza leginkdbb a mindennapi tevékenységeket.

A scapulothoracalis arthrodesis nagymértékben javithatja

a véllizilet funkciéjat. A tanulmdényban bemutatjuk az
FSHD-ben szenvedd betegek kérében végzett scapulothora-
calis arthrodesis és spinalis stenosis m{tétekkel kapcsolatos
tapasztalatainkat.

Betegek és médszerek — 32 FSHD-beteg vett részt a vizs-
gdlatban, 2015 és 2016 kdzétt. Dokumentéltuk a betegek
demogrdfiai és klinikai sajatossdgait. Valamennyi beteg
neurolégiai kivizsgdldsban részesilt. A Medical Research
Council (MRC) és az FSHD értékel8 skalat hasznéltuk az
izomérintettség megéllapitdséra’. Az alkalmasnak értékelt
betegek esetében scapulothoracalis arthrodesist vagy
spinalis stenosist végeztink.

Eredmények — 16 férfi és 16 nébeteget vontunk be a vizs-
gdlatba (étlagos életkor: 34,4 év; minimum 12, maximum
73 év). Négy (21 és 32 éves kor kdzétti) beteg hat véllét
operéltuk scapulothoracalis arthrodesissel (két bilaterdlis,
egy bal és egy jobb oldali m{tét). Egy 63 éves, sulyos
hyperlordosisban szenved8 nébeteg esetén kerilt sor
gerincfiziéra. Valamennyi korrekciés mitéten dtesett beteg
esetében ndvekedett a vdllizileti elevacié mértéke, és javult
a mindennapi élet sorén szikséges funkcionalitds.
Koévetkeztetés — Amig nem jelennek meg 0] terdpids méd-
szerek, gondosan szelektdlt FSHD-betegek kdrében a karok
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movements, the posture and the quality of life of patients
in general. Scapulothorosic arthrodesis is a management
with good clinical results and patient satisfaction. In
selected cases other corrective orthopedic surgeries like
spinal fusion may also be considered.

Keywords: facioscapulohumeral dystrophy,
muscular dystrophy, scapulothoracic arthrodesis,
spinal fusion

acioscapulohumeral dystrophy (FSHD) is the

third most frequent muscular dystrophy, presen-
ted with muscle weakness primarily in facial and
periscapular muscles, affecting patients’ quality of
life negatively. It is an autosomal dominant disor-
der with a prevalence of 1/8000 to 1/20 000%. Epi-
genetic changes are reported to be responsible of
the variations in the clinical presentation from
minor facial muscle involvement to wheelchair
dependence®?. Due to the specific involvement pat-
tern, it has a unique clinical presentation. FSHD
typically affects facial muscles and shoulder girdle
muscles, especially scapular stabilizers. Weakness
of the trunk and distal muscles of lower extremities
are often present. Lack of stabilization of the scapu-
la eventually leads to severe scapular winging.

There is no current disease specific treatment,
but novel antisense therapies for other muscular
dystrophies promise therapeutic option for FSHD
as well*°. Current therapies focus on physical
therapy modalities and surgical interventions to
improve the quality of life of FSHD patients’ 8.
Winging scapula, a major component of the disor-
der, is related to periscapular muscle atrophy
where deltoid muscle strength is usually preserved.
Deltoid contraction without simultaneous dynamic
stabilization of the scapula leads to the deformity.
Although the idea of fixing scapula to the adjacent
thorax goes back to 1906 with a failed scapulopexy
surgery, modern fixation techniques are developed
in the last decades. Scapulothoracic arthrodesis
using multifilament cables has proven itself as an
effective approach in restoring the shoulder func-
tion’. Spinal fusion for neuromuscular scoliosis is a
well studied and widely performed treatment
option, however it had remained controversial for
FSHD patients. Hyperlordosis is a necessary com-
pensatory deformity for these patients which is
used to shift trunk and center of gravity dorsally. It
can be contraindicated for ambulatory patients.
However, non-ambulatory patients with missing
trunk balance can benefit from this surgical
approach.

mozgdstartomdnydnak és a testtartdsnak, valamint

a betegek dltalénos életmindségének a javitdsa érdekében
a sebészeti beavatkozdsok fontos kezelési opciét jelentenek.
A scapulothoracalis arthrodesis |6 klinikai eredményességl
és ndvekvd betegelégedettséget produkdlé mddszer.
Vélogatott esetekben mds korrekcids ortopédiai mitétek,
példdaul a gerincfizié is eredményes lehet.

Kulesszavak: facioscapulohumeralis dystrophia,
muscularis dystrophia, scapulothoracalis arthrodesis,
gerincfizié

The aim of this study is to report clinical features
and surgical interventions on patients diagnosed
with facioscapulohumeral dystrophy with emphasis
on how to establish an effective, patient centered
multidisciplinary approach.

Patients and methods

Ethical committee approval with the number
2015.087.IRB2.032 was obtained from Kog¢ Uni-
versity School of Medicine before commencing the
study. Patients who were admitted to Neurology,
Orthopaedics and Medical Genetics Departments of
Kog University from 2015 to 2016 were included in
the study. Thirty-five patients who had previous
muscular dystrophy diagnosis or related complaints
were assessed for the diagnosis of facioscapulo-
humeral muscular dystrophy. Thirthy-two patients
were clinically diagnosed with FSHD and included
in the study for further assessment. Three patients
were excluded due to unrelated diagnosis.

Neurological assessment was performed by a
neurologist who was specialized on neuromuscular
disorders. Patients were evaluated by their clinical
history, accompanying medical conditions and par-
ticular habits. The Medical Research Council (MRC)
scale was used to grade muscle involvement. The
FSHD evaluation scale was used to evaluate the
strength and functionality in six different segments
of the body including face, scapular girdle, upper
limb, distal leg, pelvic girdle and abdominal mus-
cles!. Sections were scored independently. The total
score was between 0 and 15.

Surgical assessment was performed by three or-
thopaedics surgeons who were specialized on
shoulder (scapulothoracic arthrodesis) or spine (spi-
nal fusion) surgery and had previous experience
with this specific patient population. Scapulothora-
cic arthrodesis was recommended to patients with
arm elevation below 120°, prominent winged sca-
pula and good deltoid function. Spinal fusion was
recommended to wheel chair mobilized patients
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with extreme hyperlordosis and loss of trunk ba-
lance during sitting.

Technique for scapulothoracic arthrodesis: the
musculus levator scapulae, rhomboid major and
rhomboid minor are detached from the medial bor-
der of the scapula. Supraspinatus, infraspinatus and
teres major muscles are also partially detached sub-
periosteally from the medial border to expose a
3cm-wide strip on the medial side to provide a
broader contact area on the scapulothoracic surface
for a successful arthrodesis. Adjacent 2™ to 7 ribs
and the anterior surface of the scapula are decorti-
cated. Multifilament cables are passed subpe-
riosteally beneath the ribs and through the prepared
holes on the medial border of the scapula and ten-
sioned. Autogenous iliac bone cancellous graft is
also used to facilitate union.

Spinal fusion: A posterior midline incision is
used to expose thoracic, lumbar vertebral spinous
processes and upper sacral vertebrae. Bilateral la-
minectomy is performed and pedicle screws are
introduced on every level on both sides. Long sacral
screws are used in the most distal level. Rods are
adapted and correction is checked using fluoros-
copy during surgery. Allograft is utilized to facili-
tate fusion.

In all cases, genetic evaluation included a three-
generation pedigree, pre-test genetic counselling,
and obtained a consent for molecular genetic tests.

Thirty-two patients (16 male and 16 female) with
an average age of 34.4 (range, 12 — 73) were re-
cruited to the study (Table 1).

The onset of symptoms was between 2-50 years
of age. Thirty patients had facial muscle involve-
ment. The first complaint was inability to perform
shoulder elevation at 18 patients, difficulty in walk-
ing at 10 patients, facial muscle weakness at 3 pa-
tients and dorsal asymmetry at 1 patient. Twenty-
eight percent (9 patients) were wheelchair depend-
ent. The youngest wheelchair dependent patient was
11 years old and the oldest was 52 years old. The
duration of wheelchair boundence was 4-21 years.
Twenty-six patients had positive Beevor’s sign.
Beevor’s sign is the upward movement of the umbili-
cus with the effort of standing up due to the asym-

Table 1. Patient data (n=32)

Age 34.4 years (11-73)
Sex Female: 16, male: 16
Age of symptom onset 14.9 years (2-50)
Duration of symptoms 19.5 years (1-50)
Wheelchair boundance 6.3 years (4-21; n=9)
Negative family history 10 patients

metric involvement of the abdominal muscles!® .
Thirty patients had winged scapula appearance.

One subject received a score of one from FSHD
evaluation scale, 2 patients between two and four,
14 scored between five and ten, 15 of the FSHD
patients scored between eleven and fifteen. Distri-
bution of FSHD evaluation scale scores in sub-
groups according to the disease severity is shown in
Table 2. Ten patients had no family history. Other
20 patients had family involvement in immediate
family members.

Results

Six surgical interventions were performed during
the study. Six shoulders of 4 patients (age between
21 and 32 years old; 3 intervention on the right side),
and spinal column (age 63 years old) of one patient
were addressed. Four patients had scapulothoracic
arthrodesis previously before the study, 1 to 15 years
before inclusion. After surgery, home based super-
vised physical therapy was recommended and suc-
cessful union was achieved in all patients. One
patient who underwent scapulothoracic arthrodesis
has developed brachial plexus palsy (lateral and
medial cords were affected) in early postoperative
period which was attributed to a traction type injury
due to scapular retraction. Patient is still under fol-
low-up and in recovery phase. Average preoperative
elevation of the patients were 70° (range 45-120),
which improved to 131.7° (90-150) post-operative-
ly (Figure 1). Postoperative X-ray and CT scan of
scapulothoracic junction is shown in Figure 2. This
improvement has lead to near normal quality of
daily life.

Table 2. Distribution of FSHD evaluation scores in subgroups according to disease severity

Facial Scapular girdle  Upper limb  Leg Pelvic Abdominal Total
weakness weakness weakness weakness weakness weakness
Mild (n=3) 1 (0-1) 1.6 (1-2) 0 0 0 0.6 (0-1) 2.6 (1-4)
Moderate 1.4 (1-2) 2.1 (1-3) 1.2 (1-2) 0.8 (0-2) 1.1 (0-3) 0.6 (0-1) 7.2 (5-10)
(n=14)
Severe (n=15) 1.9 (1-2) 2.9 (2-3) 2 (1-2) 1.9 (1-2) 4.1 (2-5) 1(1) 13.7 (11-15)
Total (n=32) 1.5 (0-2) 2.4 (1-3) 1.4 (0-2) 1.2 (0-2) 2.4 (0-5) 0.8 (0-1) 9.8 (1-15)

Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):337-342. 339



Figure 1. A patient who underwent scapulothoracic
arthrodesis for upper extremity functional loss. His
shoulder elevation is below 90 degrees preoperatively,
which improved to full elevation 7 months post opera-
tively (A and C). His shoulder posture is also corrected
with surgical intervention (B and D)

During the study, one patient with hyperlordosis,
which was severe enough to cause gastrointestinal
passage problems underwent spinal fusion opera-
tion. This patient was unique with her occupation, a
newspaper columnist and had difficulties to main-
tain a posture during writing. She was previously
treated conservatively with orthotics and custom
designed chairs, however all failed due to severe
sagittal imbalance. Thoraco-lumbo-sacral spinal fu-
sion was performed to obtain a physiological spinal
posture. Fusion was achieved in 3 months without
any postoperative complications.

Discussion

FSHD is a rare disease which is characterized by
facial, periscapular and humeral muscle involve-
ment. As the disease progresses, trunk and lower
extremity muscles are also affected!. Winged sca-
pula is related to the specific muscle involvement
pattern, where scapular stabilizers are affected but

Figure 2. Postoperative X-ray of a patient after right
side surgery (A). Good fusion is observed at his CT scan
3 months postop (Asterisk: Callus formation between
scapula and adjacent rib; Arrow: Cable) (B and D)

deltoid and rotator cuff muscles are spared'. In the
natural course of the disease, 10-20% of FSHD
patients become wheelchair bound by the age of 50
years*. Weakened muscles lead to decreased quality
of life, necessitating auxiliary interventions. In this
study, two surgical approaches are reported which
successfully improve patients’ quality of life in
carefully selected patients. These techniques may
improve ambulation of patients, mobility of joints
and decrease their disabilities as well as the burden
to their families or caregivers.

The current treatment approach in FSHD is sup-
portive to improve quality of life. Loss of shoulder
elevation is the most common functional limitation
in FSHD?. Therefore, all patients should be consid-
ered as a surgical candidate. Scapulothoracic arth-
rodesis is a well defined and widely accepted surgi-
cal treatment that improves the shoulder function
and the quality of life’. Horwitz scapular stabiliza-
tion manoeuvre is used to mimic postoperative sta-
tus’. Patients with well functioning deltoid and
affected scapular stabilizers are the main focus of
the surgery. Those with rapidly progressive disease
or deltoid weakness can be considered as contra-
indicated for surgery. Currently no grading systems
are available to guide surgical decision. Eight of our
patients went through the surgical interventions
with good results. Their shoulder elevation impro-
ved beyond the minimum required shoulder eleva-
tion for daily activities. Although scapulothoracic
arthrodesis is an established surgical intervention,
spinal fusion for FSHD has not been described in
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the literature until recently. A similar approach is
often performed for patients with neuromuscular
scoliosis and loss of spinal balance®. Reported pa-
tient who was bed-ridden before surgery is unique
as a journal columnist and surgical approach facili-
tated her daily activities. Besides the orthopedic
approaches, other surgical interventions like correc-
tive surgery can be considered for facial deformities
as lagophtalmus or everted lips’ '*. One of our pa-
tients has the history of an operation to improve eye
closure. These surgical approaches also help both in
function and in cosmetic issues.

Unfortunately, there is no disease specific treat-
ment to stop the progression of the disease. Cli-
nical trials with pharmacologic agents such as
prednisone, diltiazem, creatinin, albuterol or myo-
statin inhibitor were failed!! 1*-1°. Antisense oligo-
nucleotide therapy is used for several neuromuscu-
lar disorders including Duchenne Muscular Dys-
trophy, spinal muscular dystrophy and Fukuyama
congenital muscular dystrophy and can be effec-
tive as an option for the therapeutic treatment for
FSHD*. Based on recent improvements in under-
standing the underlying pathology, there seems to
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be one common downstream pathway, that might
be therapeutic target, as aberrant expression of
double homeobox protein 4 (DUX4) causes disease
in a toxic gain of functions'!. DUX4 is not
expressed in normally functioning somatic tissues
such as well-differentiated muscle fibers. It is
expressed in early developmental stages and later
on suppressed transcriptionally. It is reported that
in in-vitro conditions, aberrant expression of DUX4
may lead to oxidative stress and apoptosis hence
cellular death®.

In conclusion, until the emergence and clinical
use of novel, pathophysiology directed therapeu-
tics, surgical interventions are indicated in careful-
ly selected patients with FSHD to improve arm
movements, the posture and the quality of life of
patients in general. Scapulothoracic arthrodesis is a
successful approach with good clinical results and
patient satisfaction. In selected cases, other correc-
tive orthopedic surgeries like spinal stenosis fusion
may also be considered.
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Obijectives — The aim of this study was o assess the
impact of early stage of idiopathic Parkinson’s disease
(IPD) on caregiver burden with disease severity, duration,
disability and psychiatric symptoms.

Methods — 30 IPD patient (15 female, 15 male) -
caregiver (18 female, 12 male) pairs participated

in the study. Hoehn and Yahr (H-Y) scale was used to
provide the assessment of disease progression and
Unified Parkinson’s Disease Rating Scale (UPDRS) was
used for assessing disability and impairment. Zarit
Caregiver Burden Inventory (ZCBI) was used to ascertain
the distress experienced by caregivers. Hospital Anxiety
and Depression scale (HADS) was performed on both
patient and caregiver groups to evaluate anxiety and
depression. Depressive symptoms of both groups were
also measured by Beck Depression Inventory (BDI).
Patients’ psychotic symptoms were assessed using the
part 1- mentation, behavior and mood section of
UPDRS. Mini-Mental State Examination (MMSE) was
used to evaluate dementia symptoms and

Short Form-36 (SF-36) was also used to assess quality
of life.

Results — We found significant correlation between care-
giver burden with disease severity and duration. There was
a significant difference between high UPDRS scores and
the caregiver’s will for placing her/his patient in a long-
term institution. Patients who had depression risk accord-
ing to BDI had also high UPDRS scores. Patients with off
period had higher UPDRS scores and lower SF-36 subdo-

http://dx.doi.org/10.18071/isz.71.0343

KORAI STADIUMU PARKINSON-KOROS
BETEGEK GONDOZOINAK ELETMINOSEGE ES

A RAJUK NEHEZEDO TEHER

Yuksel B, MD; Ak, PD, MD; Sen A, Ass. Prof;
Sariahmetoglu H, MD; Uslu SC, MD; Atakli D, Ass. Prof
Ideggyogy Sz 2018;71(9-10):343-350.

Cél - A vizsgélat célia annak megdllapitasa volt, hogy
hogyan alakul a korai stadiumd idiopathids Parkinson-kér-
ban (IPD) szenved8 betegek gondozéira nehezedd teher és
a gondozdk életmindsége a betegség sulyossdgaval, idstar-
tamdval, a betegek rokkantsagi fokaval és pszichidtriai
tneteivel pdrhuzamosan.

Médszerek — A vizsgdlatban 30 IPD-beteg (15 n8, 15 férfi)
és ezek 30 gondozdja (18 n8, 12 férfi) vett részt. Hoehn—
Yahr (H-Y) skaldval mértik a betegség progresszidjdt, az
Egységes Parkinson-kér Ertékel8 Skdla (Unified Parkinson's
Disease Rating Scale, UPDRS) segitségével elemeztik a rok-
kantsdg és az egészségromlds fokét. A Zarit és munkatdrsai
dltal kidolgozott pontozdsi rendszert (Zarit Caregiver Burden
Inventory, ZCBI) haszndltuk a gondozék dltal megélt distressz
megdllapitdsdra. A betegek és gondozdik szorongdsdt és
depresszidjat a Kérhdzi Szorongds és Depresszié Skéla
(Hospital Anxiety and Depression scale, HADS), valamint

a Beck Depresszié Kérdiv (Beck Depression Inventory, BDI)
segitségével mértik. A betegek pszichotikus tineteinek
elemzésére az UPDRS elmedllapotot, hangulatot és
viselkedést felméré elsd részét alkalmaztuk. Mini-Mental
Teszttel (Mini-Mental State Examination, MMSE) értékeltik

a dementia tineteit, és SF-36 skdalaval az életmindséget.
Eredmények — Szignifikéns 6sszefiggést taléltunk a gon-
dozékra nehezeds teher és az dltaluk dpoltak betegség-
sUlyossaga, valamint a betegségik idétartama kdzétt.
Szignifikdns kilénbség volt a magas UPDRS-pontszdmok és
a gondozék szandéka kézoét, hogy betegiket hosszy tavi
gondozdst nyuijtd intézménybe helyezzék. A BDI-értékek
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mains of general health, physical functioning, emotional
role and social functioning.

Conclusion - IPD is a chronic, progressive neuro-
degenerative disease and comprises substantial

burden on patients, families of patients and caregivers.
The disease duration and disability have a remarkable
impact on caregiver burden. For the good quality of
caregiving, protective therapies should be recommended
for caregivers if needed.

Keywords: Parkinson’s disease, caregiver burden,
Zarit, early stage of PD, quality of life

Parkinson’s disease (PD) is a chronic progressive
neurodegenerative movement disorder that is
characterized by bradykinesia, rigidity, tremor at
rest and postural instability. In addition, a variety of
non-motor symptoms as autonomic dysfunction,
neuropsychiatric problems, sleep disorders occur in
PD! 2. It affects 1% of population over 65 years™ .
The progression of the disease and side effects of
medications have a negative impact on the quality
of life of the patient.

In Turkey, the caregivers of these patients are
usually their family members, mostly their children
or spouses. Their emotional and physical support
prevents early admission in a nursing home and the
disabling condition causes psychosocial and eco-
nomic burden on their caregivers who were not
trained formally in caregiving®. Neuropsychiatric
symptoms are one of the major problems that con-
tribute to disability and cause reduced quality of life
for patients but also increase burden on caregivers®
7. The quality of relationship between patients and
their caregivers might be influenced by disease
severity®, thus the early admission to a nursing
home might be necessary.

Accordingly, the aim of this study was to assess
the impact of early stage IPD on caregivers burden
with disease severity, duration, disability and psy-
chiatric symptoms.

Methods

This study was approved by ethics committee and
all PD and caregiver participants gave written
informed consent.

Participants: A total of 30 patients (15 female,
15 male) with IPD diagnosed by movement disor-
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alapjdn magas depressziés kockdzatinak bizonyuld
betegek egyben magas UPDRS-pontszdmokkal is birtak.
Azon betegek esetében, akiknél off id8szakok is jelent-
keztek, magasabbak voltak az UPDRS- és alacsonyabbak
az SF-36 skdla dltaldnos egészségi dllapotot, fizikai, emo-
ciondlis és szocidlis funkciét méré alskaldinak pontszémai.
Kévetkeztetés — Az IPD krénikus, progressziv neurodege-
nerativ megbetegedés, ami jelent8s terhet ré a betegekre,
gondozéikra és csalddiagjaikra egyardnt. A betegség
sUlyossaga, valamint fenndllasanak idtartama lényegesen
befolydsolja a gondozékra nehezedd teher mértékét. A 6
min8ségl gondozds biztositdsa érdekében szikség esetén
témogaté terapidkat kell a gondozéknak felajénlani.

Kulesszavak: Parkinson-kér, a gondozéra nehezed§ teher,
Zarit, korai stadiumd Parkinson-kér, életmin8ség

der neurologist according to United Kingdom Brain
Bank Criteria and 30 caregivers (18 female, 12
male) were participated in this study. Spouses (wife
or husband), children (son or daughter), daughters
in law and other were the main categories inside the
group of caregivers.

Staging of PD was done by the neurologist based
on the Hoehn and Yahr (HY) Scale; stage I and II
were considered early stage, while stage III, IV and
V as late stage of the disease’. The disease severity
was determined using Unified Parkinson’s Disease
Rating Scale (UPDRS). Psychiatric symptoms were
evaluated with UPDRS part 1. Zarit Caregiver
Burden Inventory (ZCBI) contains 22 items that
measure the impact of the disease on caregiver’s
physical, emotional, social and financial status. The
responses range from O (never) to 4 (nearly always)
scale, the maximum score is 88 and the higher
score, the higher the burden'. Hospital Anxiety and
Depression Scale (HADS) and the Beck Depression
Inventory (BDI) were used to assess anxiety and
depressive symptoms in PD patients and their care-
givers. HADS consists of 7 items for assessment
of anxiety, 7 items for assessment of depression.
HADS-Anxiety scale score of > 10 indicates risk of
anxiety and HADS-Depression scale score > 7 indi-
cates risk of depression!!. BDI is a 21 item invento-
ry and scores can range from 0 to 63. A score > 17
indicates risk for depression'?. Short Form Health
Survey (SF-36) assesses the quality of life that
comprises 36 items grouped into 8 (general health,
physical functioning, physical role, emotional role,
social functioning, pain, mental health, vitality)
dimensions. Among them physical functioning,
physical role, pain, general health belong to physi-
cal health while emotional role, vitality, mental
health, social functioning belong to mental health.



The scores range from O to 100, the higher score
indicates better quality of life'>. The SF-36 Turkish
standard version has been validated in our popula-
tion'*. Mini- Mental State Examination (MMSE)
was administered to patients for evaluating the gross
cognitive status. MMSE score >24 was considered
normal’®>. Demographic data were collected from
both groups.

All patients fulfilling the inclusion and exclusion
criteria were selected.

The inclusion criteria were: (i) Patients with a
clinical diagnosis of IPD diagnosed by movement
disorder neurologist according to the United
Kingdom Brain Bank Criteria (ii) being cared by a
permanent caregiver (iii) both patients and care-
givers voluntarily consented to the study.

The exclusion criteria were: (i) history of uncon-
trolled systemic diseases (e.g. hypertension, dia-
betes mellitus) (ii) other comorbid diseases (e.g.
blindness, extremity amputation) (iii) had no capac-
ity to give consent for the study (v) being cared by
different caregivers.

Data analysis: The collected data was analyzed
using NCSS (Number Cruncher Statistical System)
2007 & PASS (Power Analysis and Sample Size)
2008 Statistical Software (Utah, USA). Descriptive
statistics were used for socio-demographic and clin-
ical variables. The relationships between various

Table 1. Demographic features of patients

parameters were analyzed with student t test, cate-
gorical variables of patients and caregivers were
determined using Mann Whitney U test. Chi-squared
and Fisher’s exact test were used for comparison
between qualitative data of PD patients and care-
givers. Values of p < 0.05 were considered as statis-
tically significant.

Results

Patients: The mean age of patients was 68.77
(SD=8.033; min-max=55-92). Fifteen were female
(50%), fifteen were male (50%). Mean duration of
the disease was 62.63 months (SD: 47.87; min-
max=3-204). Four (13.3%) had off periods. Nine
had hallucinations (30%), four (13.3%) had insight
while five (16.7%) had no insight. Mean UPDRS
score was 28.3 (SD=19.81; min-max=5-80). Five
(16.7%) had MMSE score of <24, 25 had (83,3%)
> 24. According to HY scale, 22 (73.3%) were
stage I-II, 8 (26.7%) were stage I1I-V. Nine (30%)
had BDI score of 17. HADS-Depression scale score
of 16 (53.3%) patients were > 7 and HADS-Anxiety
scale score of six (20%) participants revealed score
of 10 (Table 1). Twenty one (70%) had additional
chronic illnesses and seven (23.3%) had cognitive
impairment.

Min-Max Mean = SD
Age (year) 55-92 68.77 + 8.03
Mean duration of disease 3-204 62.63 = 47.87
(month)
n %

Sex Female 15 50

Male 15 50
Hallucination Yes, insight (+) 4 13.3

Yes, insight (-) 5 16.7

No 21 70.0
Mini mental test < 24 5 16.7

> 24 25 83.3
UPDRS 5-80 28.30 = 19.81
H-Y 1-2 22 73.3

3-5 8 26.7
BECK Depression Scale 8 26.7
Hospital Depression Scale 16 53,3
Hospital Anxiety Scale 8 26.7
Medication
L-Dopa 8 26.7
Dopa agonist 6 20.0
L-Dopa+Dopa agonist 15 50.0
L-Dopa+Dopa agonist+ 1 3.3
Amantadin and others
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Table 2.

Score of subdomains of SF-36 in patients

SF-36 General Physical Physical Emotional Social Pain Mental Vitality
Subdomains  health functioning role role functioning  health
Mean 44.78 46.83 41.67 50.54 58 74.03 66.40 38.83
SD 20.67 29.73 47.04 45.16 35.08 27.24 17.89 17.80
Min 0 0 0 0 0 20 26 10
Max 90 100 100 100 100 100 100 75
Correlation  -0.243 -0.076 -0.289 -0.203 -0.248 -0.177 -0.113 -0.039
with Zarit
score r value
Table 3. The relationship between the UPDRS score and the dep- undergraduate degree or above. Eleven (36.7%)
ression and anxiety scores of patients were housewives, thirteen (43.3%) were employed,
five (16.7%) were retired and one (3.3%) was
Patients UPDRS score p* unemployed. Twenty four (80%) were married,
Mean+SD Median three (10%) were widowed and three (10%) were
BDI >17  36.63 = 15.03 29 0.008** single. The relations of the caregiver to the patient
Depression < 17  20.09 = 12.93 18 were as follows; eleven (36.7%) daughter, eleven
HADS >7 26.69 + 17.06 21.5 0.560 (36.7%) son, five (16.7%) spouse, two (6.7%)
Depression <7 22.00 £12.92  19.5 daughters in law, one (3.3%) paid caregiver. The
HADS =10 28.12 = 17.64 28 0.541 time spent of caregivers with their patients were as
Anxiety <10 23.18 = 1451 205 follows; eight (26.7%) night and day, while eight

*Mann Whitney U test, **p<0,05
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Score of subdomains of SF-36 are shown in
Table 2.

The age and gender of the patients did not show
any significant difference concerning BDI
(p>0.05), however there was a negative correlation
between age and such subdomains as social func-
tioning and physical role (r=—412, r=-.442).
Patients with off period had higher UPDRS and
lower SF-36 subdomains (general health, physical
functioning, emotional role and social functioning)
(p<0.05). Patients with BDI scores > 17 had higher
UPDRS scores (Table 3) and lower SF-36 subdo-
mains (general health, physical role, emotional role,
social functioning and mental health) (p<0.05).
HADS-Depression scale score > 7 did not show any
significant difference concerning BDI and SF-36
subdomains (p>0.05) and The HADS-Anxiety scale
score of > 10 had lower SF-36 pain subdomain
score (p<0.05). Patients with cognitive impairment
had lower SF-36 social functioning subdomain
score (p<0.05). The multidrug utilization of the
patients affected BDI and SF-36 subdomains (gen-
eral health, physical functioning, physical role,
emotional role, social functioning and vitality)
(p<0.05).

Caregivers: The mean age of caregivers was
42.80 (SD=14.15; min-max=12-72). Eighteen were
female (60%), twelve were male (40%). Nineteen
(63.3%) graduated from primary school, eight
(26.7%) from high school and three (10%) had

Yuksel: Caregiver burden in Parkinson’s disease

(26.7%) during daytime and fourteen (46.7%) for
multiple hours. Twenty six (86.7%) had been living
in the city, one (3.3%) in suburban area, three
(10%) in a village. Two (6.7%) of the caregivers
had a chronic illness. Seven (23.3%) had BDI score
of > 17. HADS-Depression scale score of 13
(43.3%) caregivers were > 7 and HADS-Anxiety
scale score of 10 (33.3%) participants revealed
score of > 10.

ZCBI revealed none or less burden in 11
(36.7%), mild or medium in 18 (60%), higher in
one (3.3%). All of the caregivers (100%) refused to
institutionalize their patients in a nursing home
today while four (13.3%) might accept it in the
future. There were significant differences between
ZCBI scores and disease duration (p<0.01).
Caregivers who had medium burden, their patients
had longer disease duration and higher UPDRS
scores, significantly. There were significant differ-
ences between ZCBI scores and UPDRS scores
(p<0.05) (Table 4). No significant difference was
found between caregiver age, gender and burden
degree. There were no significant differences
between the patients with cognitive impairment or
multidrug utilization and ZCBI scores of their care-
givers (p>0.05) (Table 4). No significant difference
was found between the time spent with patients and
ZCBI scores (p>0.05).

The age and gender of the caregivers did not
show any significant differences concerning BDI
and SF-36 subdomains (p>0.05). The low education
level of the caregivers affected SF-36 subdomains



Table 4. Evaluation of characteristics related to disease according to Zarit Scale

Zarit Scale
No burden
Mean = SD (median)

Moderate burden
Mean = SD (median)

Disease duration*
UPDRS score*

Sex (caregiver) Female
Male

Patient with hallucination Yes, insight (+)
Yes, insight ()
No

Patient with dementia Yes
No

Medication L-Dopa

Dopa agonist

L-Dopa + Dopa agonist
L-Dopa + Dopa agonist
+ Amantadin and others

30.82 = 20.61 (36%)
19.55 + 15.81 (13%)

77,89 = 52.84 (72%)
27.37 = 14.47 (28%)

n (%) n (%)
5 (45.5%) 13 (68,4%)
6 (54.5%) 6 (31.6%)
0 4(21.1%)
1(9.1%) 3 (15.8%)
10 (90.9%) 12 (63.2%)
4 (36.4%) 3 (15.8%)
7 (63.6%) 16 (84.2%)
3 (27.3%) 5 (26.3%)
3 (27.3%) 3 (15.8%)
5 (45.5%) 10 (52.6%)
0 1 (5.3%)

Since there was only one participant with severe burden, he was included into the group with moderate burden.

* Mann Whitney U test

+Chi-squared and Fisher’s exact test were used
**p<0,05

*** p<0.01

of the patients (emotional role, social functioning
and pain) (p<0.05). The marital status of the care-
givers affected general health subdomain of SF-36
(p<0.05). Caregivers who considered to institution-
alize their patients in future, their patients had high-
er UPDRS scores and lower SF-36 subdomains
(physical role, social functioning, pain) (p<0.05).
There were not any significant differences between
the patient’s depression or anxiety and the caregiv-
er’s depression or anxiety symptoms (p>0.05).
Also, the patient’s depression or anxiety did not
affect the ZCBI scores (p>0.05).

Discussion

Parkinson’s disease is a disabling disease causing
motor and non-motor symptoms and not only
affects the patients’ quality of life but also affects
caregivers’ burden. In Turkey, most of the care-
givers are family members, especially spouses,
children and daughters in law. In our study all of the
caregivers except one were family members indi-
cating that they primarily took the responsibility of
their patients. Our results were in line with previous
studies'®. We also observed that the daughters and
daughters in law were the main caregivers in our
population. Patriarchal system has been more
prevalent in our country, therefore according to
Turkish social and cultural characteristics females

usually perform caregiving tasks. Eventually, car-
ing and nursing at home, traditionally associated
with women. In this study, more than half of the
caregivers were females and had increased feeling
of burden. Similarly, most of the studies have
shown that the patients have been cared by spouses
mainly females!” 18, Main providers of care were
children contrary to other studies. The higher bur-
den was seen among daughters in our study.

It has been shown that non-motor symptoms had
a negative impact on caregiver burden!® *°. The
caregivers’ depression risk increases in all stages of
the disease, mostly in advanced stages**?>. The
caregivers’ emotional and physical support pre-
vents early admission in nursing home. Neuro-
psychiatric symptoms such as anxiety, depression,
apathy, psychosis are associated with increased
caregiver burden. PD patients with dementia pres-
ent more hallucinations and caregivers suffer more
burden?! -2, BDI was found to be more appropri-
ate tool to detect depression®'. Although the care-
giver burden was higher among patients with
depression, cognitive impairment and hallucina-
tions, these findings were not found statistically
significant in our study (p>0.05). Several studies
showed that anxious and depressive symptoms
were common in the same patients?® and depressed
patients are more disabled and need more care?’.
According to our study, comparing the group of
patients with depressive symptoms or anxiety, care-
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givers of patients reported no significant burden
(p>0,05). This result might be considered to be due
to our small sample size or relatively lower disease
stage of the patients.

The proportion of caregivers who wants to insti-
tutionalize their patients in a nursing home was low
and they were the caregivers of patients with neu-
ropsychiatric symptoms, mean disease duration of
ten years and high UPDRS scores. We concluded
that this might be due to strong family relationships,
lower disease stage of the patients and cultural
dynamics in Turkey.

Since PD is a chronic progressive and disabling
disease, one of the factors that might have an
impact on caregiver burden includes side effects of
medications. The correct timing of medications is
also important to avoid unpleasant symptoms®.
These side effects cause more disability and func-
tional dependency on caregivers which lead to
increased burden. Increased burden also causes
higher depression scores, decreased quality of life
and limited social life!® 23!, The multidrug utiliza-
tion of the patients affected BDI scores and some
SF-36 subdomains in our study, however, we could
not find any significant differences between med-
ication and burden of caregivers. This might be
explained by the small number of patients.

Depressive symptoms were found in 23.3% of
the caregivers (n=7) according to BDI and in 43.3%
(n=13) according to HADS-Depression scale.
Anxiety was reported in 33.3% (n=10) of the care-
givers measured by HADS-Anxiety scale. Although
there were no significant differences between ZCBI
and BDI scores (p>0.05), 5 of 7 caregivers (71.4%)
had burden. Similar to these results, no significant
differences was found according to HADS-depres-
sion and anxiety scales (p>0.05). However, 6 of 10
(60%) caregivers experienced anxiety and 9 of 13
(69.2%) caregivers who had depressive symptoms
reported mild-medium burden as well. Caregivers’
depression was found to be related to the stage of
the disease and to the patient’s depression in some
studies!” %, The weakness of our study might be the
lack of advanced stage patients.

A significant relationship was found between
ZCBI scores and duration and severity of disease.
The higher disease duration and UPDRS scores
resulted in higher burden. These findings were con-
sistent with the literature!! 1625,
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The assessment of quality of life in PD plays an
important role in clinical and epidemiological stud-
ies. Comparing with general population, the impair-
ment was usually seen in physical and social func-
tioning subdomains in different studies*-*. In this
study, health-related quality of life was assessed by
using the SF-36 questionnaire and patients with off
period had higher UPDRS scores and lower SF-36
subdomains of general health, physical functioning,
emotional role and social functioning. Eventually,
mental health as well as physical health might be
affected by PD.

Neuropsychiatric symptoms increase disability
and affect quality of life in PD*. Anxiety and dep-
ressive symptoms mostly exist together?. Depressive
symptoms occur in 40 to 65% of PD patients?* 3¢ and
we found that the depressive symptoms were the
main contributor to reduced SF-36 subdomains of
general health, physical role, emotional role, social
functioning and mental health. This is in line with
previous studies®” 3. Anxiety occurs in 40% of PD
patients and found to be directly related to deficits in
quality of life®. The additional contribution of anxi-
ety to quality of life only affected the pain subdo-
main in our study. Cognitive impairment is very
common, 30% to 40% of PD patients suffer from
dementia®* and can have a negative impact on qual-
ity of life** similar to our study that patients with
cognitive impairment had lower SF-36 social func-
tioning subdomain score.

In conclusion, chronic diseases like Parkinson’s
disease as shown in our study affect caregivers’ social
life, psychological status and also cause economic
burden. The higher duration or stage of the disease re-
veals the higher burden on caregivers. Since the main
providers of caregiving are family members, it is
important to recognize the psychosocial problems
and recommend protective treatment earlier.
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Sjégren’s syndrome (SS) is an autoimmune disease with
mononuclear cell infiltration and destruction of the
lacrimal gland and salivary glands, which cause dryness
of the eyes and mouth. The most common neurological
condition seen in SS is peripheral neuropathy. Initial mani-
festation of SS as an acute fulminant peripheral neuropa-
thy is extremely rare. We report a 42-year-old patient pre-
senting with acute motor sensory-axonal neuropathy in the
presence of SS. She showed partial response to intra-
venous immunoglobulin but favourable clinical improve-
ment was seen after initiation of corticosteroid treatment.

Keywords: Sjégren’s syndrome,
acute motor and sensory axonal neuropathy,
Guillain-Barré syndrome
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A Sjdgren-szindréma (SS) autoimmun betegség; a kénny-
és nydlmirigyek mononukledris sejtes infiltréciéval jaré
pusztuldsa a szem és a szdj szdrazsdgdt eredményezi. Az
SS-ben létott leggyakoribb neurolégiai tinet a periférids
neuropathia. Az elsé alkalommal akut fulmindns periférids
neuropathia képében jelentkezd SS igen ritka. Bemutatjuk
egy 42 éves nébeteg esetét, akinél az SS akut motoros és
szenzoros axonalis neuropathia képében jelentkezett.

A beteg parcidlis valaszt produkélt intravénds immunglo-
bulin-kezelésre, majd kortikoszteroid-terdpia bevezetése
utén jelent8s klinikai javulést ért el.

Kulesszavak: Sjégren-szindréma,
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Guillain-Barré-szindréma
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jogren’s syndrome (SS) is an autoimmune dis-

ease characterised by mononuclear cell infiltra-
tion and destruction of the lacrimal and salivary
glands which cause dryness of the eyes and mouth.
Approximately 10% to 25% of SS patients have
neurological complications.! The most common
neurological condition seen in SS is peripheral neu-
ropathy!-2. We report a 42-year-old patient present-
ing with acute motor and sensory axonal neuropa-
thy (AMSAN) in the presence of SS.

Elfogadva: 2018. januér 31.

Case

A 42-year-old previously healthy female was ad-
mitted to hospital with complaints of bilateral
weakness in the arms and legs. We learned that the
patient’s weakness complaint started 1 day previ-
ously in the legs and moved quickly to the arms.
She had no history of preceding gastrointestinal or
respiratory tract infection. The initial neurological
examination revealed normal mental status. She
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had a normal cranial nerve examination and severe,
painless quadriparesis with areflexia. She did not
have any autonomic symptoms. We examined the
patient’s motor function using Medical Research
Council Scale, which revealed the following
results: in both upper and lower extremities a
strength of 2/5 proximally and 1/5 distally. Further-
more, loss of perception of pin-prick, vibratory,
joint position and body surface sensation in both
upper and lower limbs were detected, but there was
no definite sensory level.

Nerve conduction study (NCS) performed at
day 2 showed decreased amplitude in compound
muscle action potentials (CMAP) in the upper
extremity nerves and absent CMAP in the lower
extremity nerves. Sensory nerve action potentials
could not be obtained in upper and lower extremi-
ty nerves (Table 1). Cerebrospinal fluid (CSF)
analysis showed elevate protein level of 59.2 mg/dl
(normal range: 15-45 mg/dl) with no increase in
cell count and a glucose level of 78 mg/dl (the syn-
chronous serum value was 105 mg/dl). Cerebrospi-
nal fluid and blood cultures for ordinary bacteria,
fungi and mycobacteria were negative. Brain and
cervical spine magnetic resonance imaging per-
formed on admission was normal. Based on the
results from the clinical and nerve conduction stud-
ies, the patient was diagnosed with AMSAN,
which is a rare variant of Guillain-Barré syndrome
(GBS). Plasma exchange (PE) could be considered
as the first choice in treatment because of the rapid

Table 1. Nerve conduction study

progression of the patient. Unfortunately, PE was
not available in our hospital at that time.
Intravenous immunoglobulin (IVIG) treatment was
given at 0.4 g/kg/day for 5 days and was repeated
on the 19th to 23rd day after admission, when no
response was observed after the first course of
IVIG. The patient had no clinical improvement
after the second course of IVIG treatment. Her
upper and lower extremity muscle strength was 1/5
bilaterally. Because of her fulminant course and
lack of neurological improvement after treatment,
autoimmune antibodies were studied. Due to a pos-
itive result for the SS-A antibody (+++), we took
the patient’s history again and learned that she had
xerostomia and xerophthalmia. Schirmer’s test was
positive. She had abnormal salivary scintigraphy.
Minor salivary gland biopsy showed periductal
lymphocytic infiltration consistent with SS
(Figures 1, 2). The patient did not give permission
for nerve biopsy. The patient was evaluated as
AMSAN in the presence of SS. Hydroxy-
chloroquine 200 mg twice a day and 64 mg/day (1
mg/kg/day) corticosteroid (CS) treatment was star-
ted 6 weeks after admission to the hospital. Two
weeks after the treatment, a clinically significant
improvement was observed. Her muscle strength
was 4/5 in both upper extremities and 3/5 in both
lower extremities. She was transferred to a rehabi-
litation unit. She recovered completely and was
discharged home ambulatory without a need of
assistance after 8 weeks.

Motor nerve conduction study latency (ms) amplitude (mV) CV (m/s)
Left median nerve Wrist-3.9 4.9 58.8
NRV Below elbow- 7.3 >5

<4.5 >49
Left ulnar nerve Wrist- 4 1.7 52
NRV Below elbow- 8.2

<3.8 >6 >49
Left peroneal nerve NR NR NR
NRV >5.6 >2.2 >44
Left tibial nerve NR NR NR
NRV <6 >4.4 >42
Sensory nerve conduction study
Left median nerve NR NR NR
NRV <3.3 >11 >45
Left ulnar nerve NR NR NR
NRV <3.1 >5.5 >45
Left sural nerve NR NR NR
NRV <3.6 >4 >40
Left digitorum planter median NR NR NR
NRV <3.9 >4 >45

CV: conduction velocity (m/s), NRV: normal referrence value, NR: no response
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Figure 1. A salivary gland biopsied from the lip shows
periductal lymphocytic infiltration (hematoxylin and
eosin staining section x40)

Discussion

Initial manifestation of Sjogren’s syndrome as an
acute fulminant peripheral neuropathy is extremely
rare. We report a 42-year-old female patient who had
sudden onset flaccid areflexic quadriplegia with sen-
sory disturbance. Due to findings on NCS, her neu-
ropathy was classified as AMSAN according to Ho’s
criteria’. Only 3 cases of GBS as the presenting
symptom of SS have been reported in the literature.
Their neuropathies were classified as acute motor
axonal neuropathy (AMAN) and acute inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy (AIDP)*®.
Our patient was the first with AMSAN to be report-
ed in the literature. Our patient met the primary
Sjogren’s syndrome (pSS) diagnostic criteria’. She
had positive serological and pathological findings of
SS with xerostomia or xerophthalmia.

Primary Sjogren’s syndrome can occur alone,
whereas secondary SS is associated with another
autoimmune disorder. Clinical findings can vary
from dry mouth and dry eyes (sicca symptoms),
arthralgia, fatigue and fibromyalgia to involvement
of pulmonary, hepatic, renal, hematologic, auto-
nomic and neurologic systems. The variability of
clinical findings can sometimes lead to a delay in
diagnosis®. The common neurological manifestati-
on of SS is peripheral neuropathy and its etiology
has been considered to be vasculitis in the periphe-
ral nerves as it is in other collagen diseases?.

Figure 2. A salivary gland biopsied from the lip shows
periductal lymphocytic intfiltration (hematoxylin and
eosin staining section x200)

Peripheral neuropathy associated with SS can
be very diverse, such as axonal polyneuropathies
(sensory and sensorimotor), cranial neuropathy,
multiple mononeuropathy, radiculoneuropathy and
autonomic neuropathy® °-!''. The most common
neuropathy in SS is distal axonal sensory and sen-
sorimotor polyneuropathy'!. In one series of 82
patients, neuropathy developed before SS had been
diagnosed, and the first symptom was a neurologic
complication in 57% of patients'. Sicca symptoms
have been shown to manifest either before or after
neuropathy has developed®. Central nervous
system (CNS) manifestations are much less fre-
quent than peripheral nervous system (PNS) mani-
festations!?.

Guillain-Barré syndrome is an acute, inflamma-
tory and demyelinating disease of peripheral ner-
ves and nerve roots. Although the etiopathogene-
sis of GBS is not precisely known, it is considered
an autoimmune response directed against antigens
in the peripheral nerves that is presumably indu-
ced by bacterial or viral infections'2. Based on cli-
nical and electrophysiological features, patients
with GBS are classified by subtypes. The most
common type of GBS is AIDP, followed by
AMAN and AMSAN®.

Anti SS-A and SS-B antibodies are present in
10% to 55% of patients with SS-related neuropathy.
The prevalence of these antibodies has a low sensi-
tivity in SS-associated neuropathy'®. Our patient
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tested positive for the SS-A antibody and negative
for the SS-B antibody.

Award et al. reported a case of a 26-year-old man
with AMAN associated with SS who had anti-GM1
antibody and no sicca symptoms. The patient sho-
wed complete recovery after IVIG treatment’.
Tanaka et al. described a similar case of a 57 year-
old-man who also had cranial nerve involvement
and sicca symptoms. He showed minimal response
to IVIG, but favourable clinical improvement was
seen after initiation of CS treatment*. Giardona et
al. investigated IgG and IgM anti-GM1 antigangli-
oside antibodies (AGA) in pSS patients and found
that there was no association between peripheral
neuropathy and AGA in the acute phase of the dise-
ase. They reported that anti-GM1 antibodies are of
little benefit in detecting peripheral neuropathy in
pSS patients'*. We did not have a chance to look at
the antiganglioside antibodies in our patient.

Treatment of neuropathy associated with SS has
included corticosteroids, azathioprine, cyclophos-
phamide, plasmapheresis, D-penicillamine, inflix-
imab and intravenous immunoglobulin® '°. Patients
with radiculoneuropathy and painful small fibre
neuropathy have been reported to respond
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Uremic encephalopathy (UE) is a metabolic disorder
associated with acute or chronic renal failure. It is
characterized by the acute or subacute onset of reversible
neurological symptoms and specific imaging findings. It is
uncommon for uremic encephalopathy to be associated
with acute bilateral lesions of the basal ganglia in diabetic
uremic patients, and this can be seen most often in Asian
patients. Here, we report a patient with diabetic uremic
encephalopathy and bilateral basal ganglia lesions who
developed acute onset dysarthria. The clinical and
magnetic resonance brain imaging findings resolved after
hemodialysis treatment.

Keywords: uremic encephalopathy,
bilateral basal ganglia, dysarthria
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Az uraemids encephalopathia (UE) akut vagy krénikus
veseelégtelenséggel jaré anyagceserezavar. A reverzibilis
neurolégiai tinetek és specifikus képalkotd eredmények
akut vagy szubakut megjelenése jellemzi. Nem gyakori,
hogy az uraemiés encephalopathia a bazélis ganglionok
akut kétoldali elvdltozdsaihoz térsul diabeteses uraemids
betegekben, és ez leginkdbb az dzsiai betegeknél tapasztal-
haté. Beszdmolunk egy diabeteses uraemids
encephalopathidban szenvedd, kétoldali bazdlis ganglia
laesidkkal rendelkez8 betegrél, akinél akut kezdet(
dysarthria alakult ki. A klinikai és médgneses rezonancia agyi
leképezésen jelentkezd tinetek a hemodializis utdn
megoldédtak.

Kulesszavak: uraemids encephalopathia,
bilaterdlis bazélis ganglia, dysarthria
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Uremic encephalopathy (UE) is a metabolic dis-
order resulting from chronic renal failure. This
condition leads to reversible neurological symp-
toms and imaging findings'. Several symptoms can
be seen in this disorder, such as changes in con-
sciousness, movement disorders, dysarthria, gait
disorders, and these symptoms can exhibit an acute
or subacute onset?. Bilateral basal ganglia involve-
ment is a rare imaging finding, especially in uremic
encephalopathy cases accompanied by diabetes®. In
this report, we present a diabetic uremic
encephalopathy case with bilateral basal ganglia
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lesions. This patient had acute stroke-like clinical
manifestations at the initial admittance to our hos-
pital.

Case report

A 53-year-old male patient was admitted to our
hospital with the complaint of a sudden onset
speech disorder. The patient had a history of type 2
diabetes, hypertension, and chronic renal failure,
and he had been receiving dialysis treatment 3



Figure 1. Bilateral symmetrical basal ganglia lesions: hyperintense
on the T2-weighted (A) and fluid-attenuated inversion recovery
images (B), hypointense on the T1-weighted images (C), and mildly

hyperintense on the diffusion (D) sequences

Figure 2. Complete regression of the basal ganglia lesions. No
pathological signal changes can be seen on the T2-weighted (A),
fluid-attenuated inversion recovery (B), T1-weighted (C), and diffu-
sion (D) sequences

times per week for the last 2 years. There was no
associated family history. He had been undergoing
medical treatment for diabetes, hypertension, and
renal failure. Due to irregular blood sugar levels,
his diabetes medical therapy was recently changed
from oral antidiabetics to insulin therapy. His blood
pressure was 120/80 mmHg, and his other vital signs
were normal. The routine laboratory test results
were as follows: glucose 185 mg/dl, urea 56 mg/dl,
creatinine 9.1 mg/dl, sodium 138 mmol/dl, potas-
sium 5.6 mmol/dl, blood gas pH 7.34, bicarbonate
27 mmol/l, and lactate 1.4 mmol/l. Due to the ac-
companying vascular risk factors in cases of acute
severe clinical dysarthria, magnetic resonance
imaging (MRI) was performed to check for stroke.
The MRI, which was done within 24 hours of the
clinical onset, revealed bilateral symmetrical basal
ganglia lesions. These were isointense on the T1-
weighted (W) images and hyperintense on the
T2W, fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR),
and diffusion images (Figure 1). Because the exist-
ing MRI lesions and symptoms could have been
related to uremia, the routine hemodialysis treat-
ment was continued. Within 72 hours, the symp-
toms completely regressed.

We were unable to reach this patient for a long
time because he was receiving dialysis treatment at
another hospital. However, when we did reach the
patient, we carried out a control examination

including a control MRI scan. The control
MRI done six months later also revealed
complete regression (Figure 2). His fol-
low-up revealed that this condition had not
repeated itself over the last six months.

Discussion

Uremic encephalopathy is a disease charac-
terized by reversible neurological symptoms
as a complication of chronic renal failure® *.
As a result of the basal ganglia involvement,
the neurological findings can manifest as
Parkinsonism (bradykinesia, tremor), dys-
arthria, gait disorders, and chorea. Cortical
involvement, mental changes, seizures, and
myoclonus are the major symptoms®. Li et
al. detected gait disorders (76%) as the most
frequent symptom, as well as dysarthria
(71%) and bradykinesia (47%) in their
review of 24 patients; whereas the Parkin-
sonian symptoms were detected less fre-
quently as tremors (19%) and rigidity
(38%)°. Our patient was admitted to the hos-
pital with acute onset stroke-like focal neu-
rological findings. However, Parkinsonian findings
and gait disorders did not accompany this patient’s
clinical manifestation.

Basal ganglia, cortical, and subcortical involve-
ment, to varying degrees, can be seen in uremic
encephalopathy cases6. In the literature, basal gan-
glia involvement is rare, and it is seen most often in
the Asian population in diabetes cases®’. In a study
by Kim et al., bilateral basal ganglia involvement
was detected in 9 out of 10 uremic encephalopathy
patients’ imaging findings, all of whom were under
hemodialysis treatment. Of these 9 patients, 7 had
diabetes and 2 had hypertension in their histories®.
Compatible with the literature, our case has been
receiving hemodialysis treatment for one year, and
he had a history of diabetes and hypertension.

Although the etiology and pathogenesis is not
fully understood, metabolic acidosis, uremic toxins,
and microvascular function disorders are claimed to
be among the reasons for uremic encephalopathy? 8.
Compared with the white matter, the deep gray mat-
ter shows differentiation in the neurotransmitters,
chemical content, metabolism, and vascular arran-
gement, and these two areas have functional dis-
tinctions in their glucose and oxygen utilizations.
These diversities could be the reason why the deep
gray matter is selectively involved?®. Our patient had
diabetes mellitus and unregulated blood sugar le-
vels, and his medical treatment was changed to
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insulin therapy just before the clinical onset. After
his blood sugar levels were regulated and his dialy-
sis treatment was continued, he was free of com-
plaints, including dysarthria, movement disorders,
and gait disturbances. Irregular blood sugar levels
may also induce this condition in diabetic uremic
patients.

In the cranial MRI, bilateral symmetrical signal
changes appear hypointense on the TIW images
and hyperintense on the T2W and FLAIR images®.
Vasogenic edema shown on the diffusion sequence
is responsible for the characteristic appearance seen
in the imaging studies. Minimal cytotoxic edema
can also be seen in some areas. In the studies car-
ried out using magnetic resonance angiography and
single-photon emission computed tomography, the
vasogenic edema seen in the basal ganglia was
thought to be secondary to focal hyperemia’.

The main causes of bilateral symmetrical basal
ganglia lesions are diabetic ketoacidosis, carbon
monoxide intoxication, methanol intoxication, and
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