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Osszefoglalas

A 74 éves, 2-es tipusu cukorbetegségben szenvedd férfi beteg klinikai felvételére fél éven bellil bekovetkezd 25 kg-os fogyds,
a test szdmos részén megfigyelhetd, pérkkel fedett sebek, nagyfoku gyengeség miatt keriilt sor. A tumorirdnyu vizsgdlatok
negativ eredménnyel zdrultak. A bérjelenségek ismételt bérgydgydszati konzilium véleménye alapjdn bullosus pemphi-
goidnak bizonyultak. Biklondlis gammopathia igazolddott, a cristabiopszia eredménye ugyanakkor nem igazolt malignus
infiltrdciot. Fél évvel kés6bbi, ismételt klinikai észlelése sordn motoros neuropathia tiinetei kerliltek el6térbe. Beteglink ese-
tében Osszességében amyotrophia diabetica volt diagnosztizdlhatd, a szerz6k a differencidldiagnosztikai aspektusok mel-
lett a tébb kéroki tényezé egytittes fenndlldsa mellett kialakuld, stlyos fokt neuropathia lehetéségére hivjdk fel a figyelmet.
B Kulcsszavak: 2-es tipusu diabetes mellitus, neuropathia diabetica, amyotrophia diabetica, biklondlis
gammopathia, alfa-liponsav

Diabetic amyothrophy: problems of differential diagnosis - a case report

Summary: The 74 years old male patient with type 2 diabetes was admitted to our department due to 25 kg weight loss,
widespread skin injuries and severe weakness. Investigations towards malignant tumours were negative. According to re-
peated dermatological consultations, skin alterations were diagnosed as bullous pemphigoid. Biclonal gammopathy was
found while no malignancy was detected by bone biopsy. During his second clinical hospitalization, half a year later the
clinical picture was dominated by symptoms of motor neuropathy. Altogether, diabetic amyotrophy was diagnosed. The
authors provide a review on differential diagnostic aspects, as well as highlighting the probability of neuropathies due to
more simultaneous pathogenetic factors.

B Keywords: type 2 diabetes mellitus, diabetic neuropathy, diabetic amyotrophy, biclonal gammopathy, alpha
lipoic acid
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neuropathia diabetica szerteagazod, a szer-

vezet egészét érinté korkép. A rossz prog-

nozisért és az ugyancsak kedvezdtlen
életmindségért elsGsorban az autondm €s a szenzo-
ros neuropathia felelés. Az autondm neuropathia
rossz prognozisat mar 1994-ben metaanalizis iga-
zolta.! A kozelmultban egy 12 éves, prospek-
tiv tanulmanyban dan szerz6k a mikrovaszkularis
szovédmények és a halalozas Osszefiiggését vizsgal-
tak 1-es tipusa diabetesesekben.” A legmagasabb,
2,2-szeres haldlozassal a nephropathia jart, a neu-
ropathia esetében 1,7-szeres haldlozas igazolddott.
Fontos megfigyelés volt, hogy e tobblethalalozas
nem mutatott Osszefiiggést a neuropathia fennal-
lasanak id6tartamaval, hanem mar a neuropathia
fennallasanak kezdetétdl fennallt.

A neuropathia néhany egyéb megjelenési formé-
ja (motoros karosodds, amyotrophia, mononeuro-
pathiak) kevésbé gyakori és igy kevésbé is ismert.
A motoros neuropathidnak altaldban kevesebb fi-
gyelmet szenteliink; ennek oka, hogy kimutatasara
nem rendelkeziink egyszer(i, noninvaziv, kvantitativ

1. dbra. A térzson ldthatd bérelvdltozdsok
a klinikdnkon térténé elsé észlelés sordn

eredményt ado vizsgdlomoddszerekkel, ellentétben
a szenzoros karosodassal. Valdjaban a klinikai gya-
korlatban a szenzomotoros neuropathia részjelen-
ségeként az érzd és motoros karosodas jellemzden
egyiitt fordul el8.® A beteg, kiilondsen a végtagok
megtekintése, a kézizom-atrophia megitélése, a kéz
szoritoerejének vizsgalata hasznos tutbaigazitast
adhat a motoros karosodas esetleges fennallasa-
ra vonatkoz6an. Az amyotrophia diabetica szim-
metrikus, fajdalmas, f6ként als6 végtagi, proximalis
izomatrophidval, gyakran az izmok fasciculati6ja-
val jar.*> Minthogy a szervezet legnagyobb tomegi
izomcsoportjai érintettek, fennallasa esetén rovid
id6 alatt jelentés mértékd testsulycsokkenés le-
het a kovetkezmény. A napi klinikai gyakorlatban
a nagyfoku fajdalom és a fogyas jellemz&en malig-
nus tumor gyanujat keltheti, és jellemz&en malig-
noémairanyu vizsgalatok keriilnek sorra.

Esetismertetés

A 74 éves férfi beteg tavolabbi kérel6zményében
1990 6ta ismert hypertonia, huszonét éve fennalld
2-es tipusu cukorbetegség, tartds pitvarfibrillacio,
angina pectoris szerepel. Erdemi alkoholfogyasz-
tas nem szerepel a beteg anamnézisében.

2019 novemberében fogyas miatt keriilt sor hos-
pitalizacidjara. Kivizsgalasa soran koncentrikus
balkamra-hipertréfidra, meszes aorta- és mitralis
billentytikre deriilt fény, a hasi ultrahang és gastros-
copia alapjan a fogyas okat nem sikeriilt azonositani.
Az ekkor mar mindkét 1abszaron észlelhetd, porkkel
fedett sebek hatterében Syncumar-necrosis meriilt
fel, a Syncumar-kezelésre a beteg kronikus pitvar-
fibrillacidja miatt keriilt sor. Ezen feliil a jobb hallux
livid volta és hiivos tapintata alapjan mikroemboli-
zacié gyanuja vetddott fel. Aortaaneurysma lehetd-
ségét kizartak, rontgenvizsgalat eredménye alapjan
osteomyelitisre utald jel sem volt lathat6. Ekkor ku-
marin-tipust véralvadasgatlé helyett kis molekula-
sulya heparin terapiat vezettek be.

A 2019 decemberében nyugalmi angina miatt vég-
zett coronarographia soran ischaemids szivbetegsé-
get véleményeztek, szignifikans sztikiilet nélkiil.

A beteg 2020 januarjaban fekiidt eldszor kli-
nikankon. Felvételét progredidld als6é végta-
gi fekélyek, testszerte jelentkezd bdrjelenségek
€s nagyfoki gyengesé€g indokolta. A felvételét
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megeléz6 fél évben huszonét, ezen beliil az utol-
s6 harom hénapban tizendt kilogrammot fogyott.
A mellkasi és hati régioban porkkel fedett papulak
(1. dbra), a jobb térden csecsemdtenyérnyi, pork-
kel fedett, tiszta alapu fekély és a jobb I. labujjon
gangraena sicca volt lathat6. Laboratoriumi vizs-
galatai sordn gyorsult siillyedés (56 mm/h), eny-
he neutrophilia (82%) és lymphocytopenia (11%),
jelzett vashianyos anaemia (Hb 130 g/, vas 9,5
pmol/l), mérsékelten emelkedett CRP (37 mg/l)
mutatkozott. A tumormarker-, illetve thrombophi-
liairanyu vizsgalatok, immunoldgiai laboratériumi
vizsgalatok negativ eredménnyel zarultak. A szé-
rumfehérje-elektroforézis biklonalis gammopathiat
(alfal-, alfa2-, gamma-globulin) igazolt. A virusfer-
tézés (HSV1, HSV2, VZV, EBV, HBV, HCV, Par-
vovirus B19, HIV) irdnydban végzett szeroldgiai
vizsgalatok akut infekciot kizartak, a Treponema-
IgG és -IgM kimutatdsa is negativ eredménnyel
zarult. Egyéb laboratdoriumi vizsgalatokra nem ke-
rilt sor. A tumorkutatas céljabol végzett mellkasi,
hasi és kismedencei CT sem primer, sem szekun-
der folyamatot nem igazolt, a colonoscopia soran
eltérésként csupan egy aprd polypus jelentkezett,
amelynek szovettani vizsgalata normal hisztoldgiai
képet irt le. Ismételt bérgydgyaszati konziliumok
soran kezdetben a pontszer(i excoriatiok miatt ex
juvantibus antiscabies kezelést javasoltak, de pity-
riasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA),
bullosus pemphigoid kezd6dd urticariform fazi-
sa, pemphigus és vasculitis lehetdsége is felmeriilt,
igy a koroki hattér tisztazasa céljabdl biopszia tor-
tént, és keringd antitestek vizsgalatara kertilt sor.
Hisztologiai vizsgalat és direkt immunfluoreszcens
technika alapjan pemphigus volt valdszintsithetd,
azonban keringd IgG-tipusu, hdmellenes antites-
tek nem voltak kimutathatéak. A fentiek alapjan
szteroidkezelést javasoltak, kezdetben 64 mg, ké-
s6bb 48 mg, majd 32 mg Medrol-terdpia forméja-
ban, kdlium és protonpumpa-inhibitor védelemben.
Borelvaltozasainak lokalis kezelésére Betadine ol-
datos fert6tlenitést, Unguentum ad Vulnera sebke-
nécsot, a hamhidnyos teriiletekre alginatos kotést
alkalmaztunk.

Az esetlegesen biklondlis gammopathia hatteré-
ben all6 plazmasejtes malformaci6 kizarasa céljabol
cristabiopszia tortént, az ebbdl szarmazé csontve-
16kenet citoldgiai és immunhisztokémiai vizsgalata
soran daganatszdvet nem volt azonosithato.

A neuropathia vizsgalata soran mindkét fel-
sO végtag mielinizalt vastag rostjainak, valamint
a bal alsé végtag mielinizalt vékony rostjainak
enyhe foku, hypaesthesias tipusu karosodasa, to-
vabba mindkét alsé végtag mielinizalt vastag
rostjainak stlyos fokud, hypaesthesids tipusu ka-
rosodasa volt igazolhat6. Orthostaticus hypotonia
nem igazolddott, a paraszimpatikus idegrendszert
vizsgald tesztek pitvarfibrillacié miatt nem voltak
értékelhetdek.

A klinikdnkon torténd észlelést kovetd bor-
gyogyaszati osztilyos kezelése soran kezelé-
sét atmenetileg Dapson adéasaval egészitették ki.
Az alkalmazott terdpia mellett novum bdrjelensé-
get, illetve progressziot nem észleltek. Két honap-
pal késébb autoimmun hélyagos betegségre utald
bértiinet nem volt felfedezhetd, elvaltozasai to-
vabbi szisztémas szteroidkezelés nélkiil is fokoza-
tosan javul6 tendenciat mutattak, jaliusban tortént
dermatoldgiai vizsgalata alkalméval pemphigus fo-
liaceusra jellemzd, korabban kimutathaté dezmog-
lein-1 antitest mar nem volt detektalhato.

2. dbra. A tdrzsén ldthaté bérelvdltozdsok csaknem
teljes regressziéja a mdsodik klinikai észlelés sordn
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Klinikankra torténd ismételt felvételére 2020
augusztusaban elsdsorban neuropathids panaszok
miatt keriilt sor, amelyek dontéen mindkét alsé
végtagon, de fokoz6do intenzitassal mindkét olda-
li fels6 végtagon is fennalltak, a kezek gyengeségé-
vel és tigyetlenségével kisérve. Legutobbi klinikai
bentfekvése Ota teriileti neuroldgiai szakrende-
Iésen vizsgaltak kézremegés miatt, ahol kis dozi-
st Madopar-kezelést allitottak be. A beteg bérén
ekkor mar csupén a jobb térd felett elhelyezkedd,
csecsemdtenyérnyi, per secundam gydgyult heg, il-
letve a jobb labszaron hasonlé mérett, per primam
gyogyult heg volt lathatd, a jobb halluxon kordbban
is jelen 1év6 gangraena sicca valtozatlan jelenléte
mellett. A mellkas és a hat januérban latott bdrel-
valtozasai csaknem teljes mértékben regredidltak
(2. dbra). A jobb 1. labujjrdl késziilt rontgenfelvétel
a koéromperc processus unguicularisinak mindkét
oldalan lateralisan kisebb lyticus folyamatot irt le,
amely eltérés osteoneuroarthropathia radioldgiai
képének megfelel. A ldbujjon elhelyezkedd sza-
raz gangraena sebészi beavatkozast nem igényelt.
A neuroldgiai vizsgalat a kétoldali felsé végtag
gyengesége és a hypaestesia hatterében legvaldszi-
ntibb okként polyneuropathit véleményezett. Esz-
lelése soran alfa-liponsav-, illetve MgSO,-infazios
kezelésben részesitettiik, otthonaban alfa-liponsav
rendszeres szedését javasoltuk. A pitvarfibrillacio
miatt alkalmazott preventiv, kis molekulasulyd he-
parin kezelést — tekintettel a bdrjelenségei hatteré-
ben teljes bizonyossaggal tovabbra sem kizarhato
Syncumar-necrosisra — apixabanterdpidra valtottuk.

A beteg kovetése alatt szénhidratanyagcse-
re-helyzete mindvégig kielégitének bizonyult
(HbA, -értékei 6-7% kozottiek voltak), ezért anti-
diabetikus kezelésén (metformin és dapagliflozin)
nem valtoztattunk.

Megbeszélés

Az amyotrophia diabetica altaldban amugy is diag-
nosztikus problémat jelent, esetiinkben ugyanak-
kor felvetédott annak lehetdsége, hogy betegiink
neuropathidjanak hétterében tobb koéroki tényezd
egyideji hatdsa allhatott. Munkacsoportunk kez-
deti vizsgalatai soraban diabetes mellitusban és
kronikus alkoholizmusban szenvedd valamennyi
betegiinkben autondm neuropathidt detektaltunk.®

Az alkoholos eredet(i majbetegségek sulyos foku
neuropathia kialakulasahoz vezetnek, valdjaban
e betegekben is két koroki tényez6 kolcsonha-
tasar6l van szo.” Diabeteses nephropathia fenn-
allasa esetén a diabetes mellitus és a kronikus
vesebetegség egyarant szerepet jatszik a neuro-
pathia patogenezisében.®

A neuropathia diabetica kialakuldsiban is szdmos
metabolikus és vaszkularis mechanizmus jatszik
szerepet,” a hematoldgiai betegségekhez csatla-
koz6 neuropathia kéroktana €s klinikai képe még
véltozatosabb."” Bemutatott esetiink szempontjabol
a POEMS szindréma érdekes, amely a myeloma
multiplex osteosclerotikus forméajanak neuropathia-
val tarsul6 specidlis esete. A rovidités magyarazata:
polyneuropathia, organomegalia, endocrinopathia,
monoklonalis gammopathia, skin/bértiinetek."
A POEMS szindréma diagnézisanak alapvetd fel-
tétele a periférids neuropathia és a monoklonalis
gammopathia jelenléte. Betegiink esetében a szo-
matikus neuropathia tiineteihez nem monoklonalis,
hanem biklondlis gammopathia tarsult. Szerencsés
moédon ugyanakkor a klinikdnkon torténd két ész-
lelés kdzben ambulansan elvégzett cristabiopszia
nem utalt malignus folyamat fennallaséara.

A bértiinetek valamelyest tovabb nehezitették
a diagnozis tisztazodasat, annal is inkabb, mert
egyrészt a Dapson-kezelés vezethet pemphigoid
kialakulasahoz, masrészt DPP-4-gatlok alkalmaza-
sa esetén a pemphigoid gyakoribb."? Ugyanakkor
betegiink nem részesiilt DPP-4-gatlo kezelésben,
szénhidratanyagcsere-helyzete a korabban be-
vezetett metformin-dapagliflozin kezelés mellett
kielégit6 egyensulyban van. Halvanyan felvethe-
t6 ugyanakkor, hogy a borgyogyaszati kezelés ré-
szeként javasolt Dapson esetleg hozzajarulhatott
a neuropathia progresszidjahoz." Az amyotrophia
diabetica jellemzden az iddskor betegsége, férfiak-
ban gyakoribb, és altalaban viszonylag kedvezd
szénhidratanyagcsere-helyzettel jar egyiitt. A fen-
tiek betegiink esetében érvényesnek bizonyultak.

Amint az esetleirasunkbo6l kideriil, a maso-
dik, klinikankon torténd észlelés soran imméron
a neuropathia tiinetei alltak a kérkép el6terében,
igy végil is az amyotrophia diabetica diagnozisa
egyértelmiien megerdsithetd volt. A januari észle-
Iéshez képest, amikor is a beteg 6nalldan fel sem
tudott kelni agyabol, mozgasa immaron szamotte-
vOen javult, rovid sétat is tudott tenni.
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