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Vad bidrar neurografi med vid diagnostik av 
polyneuropati (PNP)?

• Neurografi kan bidra till följande diagnostiska mål vid PNP:

• Fastställa PNP

• Underlätta att bestämma etiologin (diabetes, toxiskt, paraneoplastiskt, 
genetiskt etc)

• Urskilja behandlingsbara PNP



Neurografi-fynd vid polyneuropati

Axonal idiopatisk

• Sänkta svar

Demyeliniserande

inflammatorisk

• Sänkt 
ledningshastighet

Hereditär (CMT)

axonal/demyeliniserande

• Sänkt 
ledningshastighet 
eller sänkta svar

• Sänkta motoriska och 
sensoriska svarsamplituder

• Lätt sänkta 
ledningshastigheter

• Förlängda F-svarslatenser

• Dominans i nedre extremitet

• Uttalat sänkta 
ledningshastigheter

• Konduktionsblock

• Temporal dispersion

• Uttalat förlängda distala 
latenser

• Uttalat förlängda F-
svarlatenser

• Uttalat sänkta 
ledningshastigheter

• Uttalat förlängda distala 
latenser

• Uttalat förlängda F-
svarslatenser

• Uttalat sänkta motoriska och 
sensoriska svarsamplituder



Elektrofysiologisk definition av PNP 
(vid Uppsalakliniken)

• Definition elektrofysiologiskt:

• Fler än 2 drabbade nerver

• Minst tre patologiska neurografivärden

• Sammanhängande mönster                                                            
(ofta mest patologiskt i nedre                                                                 
extremitet)



Axonal PNP

• Axonal PNP vanligast, 85-90%

• Neurografi:
• Sänkta sensoriska och motoriska svarsamplituder
• Lätt sänkta ledningshastigheter (>38m/s)
• Förlängda F-svar

• EMG kan visa denervationsaktivitet

• Etiologi: diabetes vanligast. Andra orsaker: 
• intoxikation (läkemedel, lösningsmedel), Malnutrition, CMT 2, HIV, Sjögrens mm



• 65-årig kvinna med 
diabetes typ II.

• Domningar, 
stickningar, smärta i 
fötterna sedan ca 
10 år.

Patientfall, polyneuropati?

Ja! Måttlig sensorimotorisk
axonal polyneuropati

Grönt normalt

Rött patologiskt



Demyeliniserande PNP

• Ovanligt, men kan vara behandlingsbart! 

• Neurografi:
• Uttalat sänkta ledningshastigheter (<38m/s)
• Uttalat sänkta sensoriska och motoriska svarsamplituder
• Konduktionsblock
• Uttalat förlängda F-svar

• EMG visar denervationsaktivitet

• Etiologi: Guillan-Barré, CIDP (Chronic Immune Demyelinating Polyneuropathy), MGUS 
(Monclonal Gammapathy of Uncetermined Significance), anti-MAG (Myelin Associated Glycoprotein), 
Charcot-Marie-Tooth



Demyeliniserande PNP, neurografifynd

• Tecken på demyelinisering*:

• ledningshastighet -30%

• F-lat >130%

• Dist lat > 7 ms

• CMAP-duration>9 ms

• Temporal dispersion

• Konduktionsblock

*EFNS electrodiagnostic CIDP criteria 2010, EFNS/PNS guidelines



Elektrofysiologiska 
stödkriterier för CIDP

• Inga testade prospektivt

• Åtminstone 16 olika publicerade 

kriterier finns!

Vilka ska man använda?





CIDP-kriterier

• Breiner and Brannagan 2014:
• Retrospektivt studie på CIDP, diabetes PN, 

ALS
• Testade 15 olika CIDP-kriterier
• EFNS 2010 (European Federation of Neurological Societies )

eller Neuropathy Association/Magda 2003 
bäst sensitivitet och specificitet

• EFNS 2010!
• sensitivitet 73% och specificitet 91%
• Demyelinisering i 2 nerver> definitiv/trolig 

CIDP
• Demyelinisering i 1 nerv> möjlig CIDP



CIDP-kriterier enbart för forskning?

• Abraham 2015-04: 
• Fler uppfyllda EFNS CIDP-kriterier>bättre behandlingssvar
• CIDP med diabetes har något annorlunda mönster*

• RajaBally 2014: EFNS/PNS bästa, mest använda kriterierna

*Abraham 2015, Lotan 2015



Ibland svårt avgöra om demyeliniserande PNP,
svårt att tillämpa CIDP-kriterier

• Även axonal PNP har sänkta ledningshastigheter:
• pga degenereration av snabba fibrer vilka ofta påverkas först (vibration 

t ex).

• Bortfall av svar > ingen uppmätbar ledningshastighet

• Inexcitabilitet vanligt vid CIDP

• Atypiska CIDP
• uteslutande polyradikulopati >Neurografi: endast patologiska F-svar

• sensorisk CIDP: inga demyeliniserande kriterier uppfylls



Patientfall, polyneuropati?

• Tidigare frisk 50-årig kvinna

• Akut insättande bubbelkänsla 
och svaghet i händer och ben 
sedan en vecka.

• Moster haft domningar och 
muskelsvaghet, nu 
rullstolsburen. 

Ja! Demyeliniserande
polyneuropati. Guillan Barré 
syndrom

Grönt normalt

Rött patologiskt



Inflammatorisk eller hereditär?
• Både hereditära (t ex CMT) och inflammatoriska (CIDP/GBS) 

neuropatier kan ha uttalat långsamma ledningshastigheter, <38 m/s 
(demyelinisering)



Inflammatorisk eller hereditär?

• Talar för CIDP/GBS:
• Konduktionsblock > inflammatorisk genes

• Temporal dispersion > inflammatorisk genes

• Uttalat långsamma ledningshastigheter i kombination 
• med snabb klinisk progress

• Avsaknad av höga fotvalv, hammartår etc



Inflammatorisk eller hereditär?

• Talar för hereditär PNP:
• Välkonfigurerade samlade M-svar (ej temporal dispersion) trots påtagligt 

långsamma ledningshastigheter

• Konduktionsblock saknas

• (Kroniska inaktiva neurogena EMG-fynd distalt, saknas om akut process)

• Uttalat långsamma ledningshastigheter i kombination med 
• obetydliga kliniska symtom

• höga fotvalv, hammartår etc





Hereditära PNPs, CMT

• CMT1 A&B
• Dominant

• Demyeliniserande (15-35 m/s)

• CMT1A,  mutation i PMP 22

• CMT 1B, mutation i MPZ

• CMT2
• Dominant

• Axonal (>45m/s)

• MFN2

• (Kan ha livliga reflexer, Neurology 2007)

• CMT1X 
• X-linked

• Axonal/demyeliniserande (35-45 m/s)

• connexin 32





Ledningshastighet i armnerver
underlättar diagnostik av CMT

Vägledning inför gentestning*

• Ledningshastighet i ulnarisnerven (eller medianus)

• Ärftlighet:
• Dominant?

• Finns nedärvning från far till son?

• Kunde patienten gå innan 15 mån ålder?

*Miller et al. 2011, Saporta et al. 2011 (drygt 1000 patienter!)



Ledningshastighet 
indikerar typ av CMT

• Miller et al. 2011:

Ledningshastighet 
• <15 m/s (CMT1A, -B)

• 15-35 m/s (CMT1A)

• 35-45 m/s (CMT1B, -1X)

• > 45 m/s (CMT2A, -1B, -1X)

*Classic: kunde gå innan 15 mån, debut sensorimotor inom första 20 
levnadsåren, gradvis försämring, behöver ej mer hjälpmedel än 
fotledsortoser

*



Hereditär PNP

• Remiss från Handkirurgen

• Fråga: Karpaltunnelsyndrom?

• Känd polyneuropati i händer och fötter, diabetes, fotmalformation, 
mor liknande symtom

• Se’n 1 mån domningar och försämrad finmotorik i höger hand



• Gult: domningar

• Blått: känselnedsättning

• Rött: smärta



• Ledningshastighet 20 m/s!

• Inga konduktionsblock

• Sannolikt CMT1A.



HNPP-Hereditär tryckkänslig polyneuropati

• Dominant ärftlighet

• Multipla entrapments (CTS, UNE)

• Sensorisk demyelinisering

• PMP22-mutation (samma gen som CMT1A)

• 70% har haft akut övergående nervpåverkan*
• 40 % peroneus (dvs droppfot!)

• 30 % ulnaris

• 20 % plexus

• Mindre vanligt radialis (10%), medianus (4 %)

* Mouton et al. 1999



Neurografifynd vid HNPP*(äldre än 15 år)

• 100 % sensorimotorisk medianuspåverkan på handledsnivå.

• 100 % patologisk peroneusnervfynd

• 80 % har ulnarispåverkan i armbågsnivå

• I senare skeden: generell PNP, sänkta sensoriska ledningshastigheter

* Mouton et al. 1999



Ultraljud och diagnostik av nervpatologi

• Ultraljudsundersökning av nerver kan göras i anslutning till neurografi
och EMG-undersökningen.

• Lätt att mäta nervdiameter, förtjockning indikerar patologi

• Andra patologier kan upptäckas, t ex ganglion, intraneurala cystor etc

OBS! 

NYHET!!



Ultraljud och diagnostik av PNP

• GBS1 och CIDP2: UL visar multipla fokala förtjockningar

• CMT1A3: UL visar nervförtjockningar multifokalt

• HNPP3: UL visar förtjockning vid kompressionsställen

• MMN4 och MADSAM5: klumpformade förtjockningar längs nerver 
(onion bulbs), neurografi visar ofta konduktionsblock vid dessa 
förtjockningar

1. Beekman 2005, 2. Hobson-Webb 2013, 3. Goedee 2014, 4. Grimm 2015 , 5. Neubauer 2014



Ultraljud vid CIDP

• CIDP:  UL visar mer nervförtjockning*
• I segment med konduktionsblock/låg ledningshastighet

• Vid längre sjukdomsduration

• Hos patienter med högre INCAT score

*Di Pascale 2015, 



Framtida ultraljud vid diagnostik av PNP?

• Komplement till neurografi/EMG vid frågeställning 
• CIDP, MMN, MADSAM, eventuellt GBS

• Kanske behandlingsuppföljning

• Mer?



Patientfall, ALS?

• Patient med diagnos ALS se’n flera år med plötslig förbättring efter 
insättning av methotrexat pga oklart eksem 

• Tidigare EMG indikerat ALS

• Ny neurografi: ”demyeliniserande motorisk polyneuropati”

• Second opinion Huddinge Neurologi & neurofys:
• Konduktionsblock vid motorisk neurografi

• Ultraljud: förtjockade nerver (onion bulbs) i segment med konduktionsblock
vilket stärker diagnostiken

• > MMN



Patientfall, ALS?

• 30 % av MMN diagnosticerade som ALS

• Patienten nöjd med utvidgad undersökning och tillbaka med fullt 
förtroende för sin ursprungliga neurologkontakt.



Sammanfattning

• Hur differentiera inflammatoriska och hereditära neuropatier från 
idiopatisk neuropati?
• Demyelinisering vid neurografi (CIDP-kriterier!) > CIDP/demyelin CMT

• Konduktionsblock/temporal dispersion > CIDP

• Uttalat patologisk neurografi,diskret klinik, långsam progress >axon CMT,HNPP

• Ibland svårt inflammatoriska/hereditära                                                      
> neurografi en pusselbit av många

• Ledningshastighet ulnaris >vägledning gentestning vid CMT

• Ultraljud kan i framtiden bidra till diagnostik av PNP



Tack!

Magnolia Sargentiana Robusta, Bromma 2015


