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Δεν υπάρχει σύγκρουση συμφερόντων… 



Αρχική παρουσίαση: 71 ετών Καυκάσιος άνδρας  
          Γενικευμένη επιληπτική κρίση στο σπίτι (~2 λεπτά) με μετακριτική σύγχυση 
Τελευταίος 1 μήνας:  
• επεισόδια περιοδικής βραχείας διάρκειας απώλειας μνήμης + αποπροσανατολισμού 
• Υποτροπιάζουσα ζάλη + διαλείπουσα σύγχυση (αναφερόμενή από τους συγγενείς) 
 
Ατομικό αναμνηστικό: ΡA (σε χρόνια ύφεση) υπό λεφλουνομίδη 
                                          ΑΥ υπό φελοδιπίνη 
                                          Υπερλιπιδαιμία υπό ατορβαστατίνη 
                                          Θυρεοειδεκτομή προ 20ετίας υπό Τhyrormone 
                                          ΚΥΠ υπό ταμσουλοσίνη 
                                        Δεν αναφέρεται λήψη βιατμινών, συμπληρωμάτων, αλκοόλ, καπνού ή ναρκωτικών  
Φυσική εξέταση:  
Σε εγρήγορση, βραδυψυχισμός, προσανατολισμένος σε Χ-Χ-Π 
Φυσιολογικά ζωτικά σημεία [ΑΠ=115/70mmHg, HR=70bpm, RR=12/min, Θ=36oC, SaO2=97% (FiO2=0.21)] 
Χωρίς εστιακή νευρολογική σημειολογία  
 
Εργαστηριακός έλεγχος: CRP=6mg/L, ESR=15mm, SNa=133mmol/L, Glu=114mg/dL 
Hgb=14g/dL, Hct=42,1%, PLTs=244.000/μL, WBC=7.000/μL,  
Ca, Mg, K, TSH, Ur, Cr, SGOT, SGPT, ALP, γGT: εντός φυσιολογικών ορίων 
 

Αρχικός έλεγχος με CT και MRI εκγεφάλου: χωρίς σημεία οξείας παθολογίας  

Οσφυονωτιαία παρακέντηση (ΟΝΠ): 37 κύτταρα (λεμφοκύτταρα) 
                                                                     φυσιολογικά επίπεδα πρωτεϊνών και γλυκόζης 
Μικροβιολογικές εξετάσεις ΕΝΥ: (-) [Gram, India ink, Z-N χρώσεις, film array, καλλιέργειες, αντισώματα για West-Nile virus] 

Παρουσίαση περιστατικού (1) Διαφορική διάγνωση (1) 

 

1. Ισχαιμικό ή αιμορραγικό ΑΕΕ 

2. Υποσκληρίδιο αιμάτωμα 

3. Υπαραχνοειδής αιμορραγία 

4. Θρόμβωση εγκεφαλικών φλεβών 

5. Εγκεφαλική κάκωση 

6. Οπίσθια αναστρέψιμη 

εγκεφαλοπάθεια 

7. Υποξεία ισχαιμική βλάβη 

8. Εγκεφαλικό απόστημα 

9. Μηνιγγίτιδα ή εγκεφαλίτιδα 

10. Ηλεκτρολυτικές διαταραχές 

11. Απόσυρση 

12. Μέθη – Δηλητηρίαση - OD 

13. Υποκείμενο επιληπτικό σύνδρομο 

 



Υπόθεση εργασίας: ιογενής εγκεφαλίτιδα   
↓ 

Αρχική εμπειρική θεραπεία: IV ακυκλοβίρη 10mg/kg ΣΒ χ3  
                                                    IV λεβετιρακετάμη 1000mg χ2 

↓ 
Κλινική πορεία: - αργή νευρολογική βελτίωση 
                             - επιδεινούμενη υπονατριαιμία [SNa=123mmol/L, UNa=143,5mmol/L (SIADH ή salt wasting syndrome?)] 
                             - 2η ΟΝΠ: 21 κύτταρα (λεμφοκύτταρα) 

↓ 
Συμπληρωματική Tx με υπέρτονο φυσιολογικό ορό για την υπονατριαιμία 

↓ 
Εξιτήριο: 14η ημέρα νοσηλείας με σημαντική βελτίωση (3η ΟΝΠ πλήρως φυσιολογική, SNa=139mmol/L) 

↓ 
Tx μετά το εξιτήριο: Βαλακυκλοβίρη PO 1000mg χ2 για 7 ημέρες 
                                     Λεβετιρακετάμη PO 1000mg χ2 
                                     Νέα MRI εγκεφάλου και νευρολογική επανεκτίμηση σε 1 μήνα 
 

Παρουσίαση περιστατικού (2) 



Επανεισαγωγή 

8 ημέρες μετά το εξιτήριο:  

 Σταδιακά επιδεινούμενη επεισοδιακή μνήμη 
 Οπτικές ψευδαισθήσεις 
 Παραφασίες  
 Προσωπο-βραγχιόνιες δυστονικές κρίσεις (FBDS)*, > 100/ημέρα, ακόμη και στον ύπνο 
                                                                                                        ↓ 

Φυσική εξέταση και εργαστηριακός έλεγχος:  

Εντός φυσιολογικών ορίων πλην της υπονατριαιμίας (SNa=126mmol/L) 

ΟΝΠ: 30 κύτταρα (λεμφοκύτταρα), φυσιολογικά επίπεδα πρωτεϊνών και γλυκόζης,  

           μικροβιολογικές εξετάσεις  (-) 

                                                                                                        ↓ 

Υπόθεση εργασίας: υποτροπιάζουσα ιογενής εγκεφαλίτιδα →  

                                     IV ακυκλοβίρη 10mg/kg ΒΣ χ3 για 21 ημέρες 

                                                                                                        ↓ 

Κλινική πορεία:  

Επιδεινούμενα νευροψυχιατρικά συμπτώματα   
Εμμένουσα υπονατριαιμία παρά τη θεραπεία 
                                                                                                         

*ξαφνικές, ακούσιες, σύντομης διάρκειας, ασύμμετρες, επαναλαμβανόμενες κινήσεις των άκρων και της κεφαλής που προσομοιάζουν σε μυοκλονίες 

Διαφορική διάγνωση (2) 

1.Λοιμώδης εγκεφαλίτιδα 

2.Αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα 

3.Παρανεοπλασματική 

εγκεφαλίτιδα 

4.Νευροεκφυλιστική νόσος 

5.Επιληπτικό σύνδρομο 

6.Απομυελυνωτική-

φλεγμονώδης νόσος 

7.Αγγειακά σύνδρομα 

8.Τοξική – μεταβολική 

εγκεφαλοπάθεια 

9.Ψυχιατρική νόσος 

 

 

 

 

Neuropsychological evaluation (upon readmission) 

 MMSE (Mini Mental State Examination) 

24/30 

(Orientation: 5/10, Registration: 3/3, Attention/Calculation: 5/5, Recall: 

1/3, Language: 8/8, Copying: 1/1) 

 MoCA (Montreal Cognitive Assessment) 

16/30 

(Visuospatial/Executive: 3/5, Naming: 3/3,  

Attention: 5/6, Language: 0/3, Abstraction: 2/2, Delayed recall: 0/5, 

Orientation: 2/6) 

 FAB (Frontal Assessment Battery) 

8/18 

(Similarities: 2/3, Lexical fluency: 0/3,  

Motor series: 3/3, Conflicting instructions: 0/3,  

Go-No Go: 0/3, Grasp reflex: 3/3) 



Διαφορική διάγνωση (2) 

1.Λοιμώδης εγκεφαλίτιδα 

2.Αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα 

3.Παρανεοπλασματική 

εγκεφαλίτιδα 

4.Νευροεκφυλιστική νόσος 

5.Επιληπτικό σύνδρομο 

6.Απομυελυνωτική-

φλεγμονώδης νόσος 

7.Αγγειακά σύνδρομα 

8.Τοξική – μεταβολική 

εγκεφαλοπάθεια 

9.Ψυχιατρική νόσος 

 

 

 

 

MRI εγκεφάλου στην ακολουθία FLAIR  

A και D: παλιές βλάβες 

E: Φλεγμονώδεις βλάβες στον έσω κροταφικό λοβό δίπλα στο πρόσθιο κέρας της πλάγιας κοιλίας.  

F: Φλεγμονώδεις βλάβες στον έσω κροταφικό λοβό στο επίπεδο των βασικών γαγγλίων μεταξύ του κερκοφόρου λοβού 
και του φακοειδούς πυρήνα 

Αρχική παρουσίαση 

Επανεισαγωγή 

Περαιτέρω έλεγχος (1) 



Δοκιμασία Αποτέλεσμα 

                                                                                                                 Απεικονίσεις 

CT θώρακος – κοιλίας Φυσιολογική 

Ολόσωμη PET-CT Φυσιολογική 

                                                                                                 Ηλεκτροφυσιολογικές μελέτες 

ΗΕΓ Φυσιολογικό 

                                                                                                      Εργαστηριακές εξετάσεις 

Ποικίλα αυτοαντισώματα Μόνο anti-CCP [+]   

Επίπεδα Tau, p-Tau και 14-3-3 στο ΕΝΥ Φυσιολογικά 

Αντισώματα έναντι των γαγγλιοσιδίων στο ΕΝΥ Αρνητικά 

Ολιγοκλωνικές μπάντες στο ΕΝΥ 

[+] ολιγοκλωνικές μπάντες τύπου 5  

(ενδεικτικές για την παραγωγή αντισωμάτων στην περιφέρεια και παθητική 

μεταφορά τους στο ΕΝΥ) 

Αντισώματα για αυτοάνοσες / παρανεοπλασματικές εγκεφαλίτιδες 

(ΕΝΥ και ορός) 

[+] anti-LGI1 σε ορό και ΕΝΥ          

[+] anti-VGKC στον ορό 

Περαιτέρω έλεγχος (2) 
Differential diagnosis (2) 

1.Λοιμώδης εγκεφαλίτιδα 

2.Αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα 

3.Παρανεοπλασματική 

εγκεφαλίτιδα 

4.Νευροεκφυλιστική νόσος 

5.Επιληπτικό σύνδρομο 

6.Απομυελυνωτική-

φλεγμονώδης νόσος 

7.Αγγειακά σύνδρομα 

8.Τοξική – μεταβολική 

εγκεφαλοπάθεια 

9.Ψυχιατρική νόσος 

 

 

Ηλεκτροφόρηση πρωτεϊνών του ορού και ανοσοκαθήλωση ορού 2 μονόκλωνα κλάσματα IgGk 

Οστεομυελική βιοψία 
Διήθηση από 8% πλασματοκύτταρα→  

monoclonal gammopathy of undetermined significance (MGUS).  



Τελική διάγνωση 

 [+] anti-LG1 αντισώματα σε ορό και ΕΝΥ 
 Υποξεία έναρξη ελλειμάτων μνήμης, FBDS και απαθητική συμπεριφορά 
 Βλάβες στους κροταφικούς λοβούς στην T2-FLAIR ακολουθία της MRI 
 Πλειοκυττάρωση του ΕΝΥ 
 Υπονατριαιμία 
 

Michael, S., Waters, P., & Irani, S. R., Practical neurology, 2020 

Νευρωνική 
υπερδραστηριότητα 

Πρώτη περιγραφή της συνύπαρξης της 
LGI1 αυτοάνοσης εγκεφαλίτιδας με ΡΑ 

ή/και MGUS στη βιβλιογραφία! 

anti-LGI1 αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα 
(Graus et al. Lancet neurology, 2016) 

[LGI1: leucine-rich glioma inactivated 1] 



Αρχική Tx:   IV μεθυλπρεδνιζολόνη 1gr/ημέρα για 5 ημέρες, ακολουθούμενη από PO μεθυλπρεδνιζολόνη 48mg/ημέρα για 4   
                     εβδομάδες, ακολουθούμενη από tapering  
                     + IVIG 80gr μοιρασμένη σε 3 ημέρες 
                     + παρακολούθηση από αιματολόγο ανά 6μηνο 
 
                                                                                                          ↓ (ένα μήνα αργότερα…) 
 
 Εμμένουσα ήπια συμπτωματολογία (δυσθυμία και απαθητική συμπεριφορά) 
 Υψηλή πιθανότητα υποτροπής της νόσου  

 
                                                                                                          ↓ 
 
Συμπληρωματική Tx: IVIG 100gr μοιρασμένη σε 3 ημέρες 
                                     + IV rituximab 1gr (μοιρασμένο σε 2 δόσεις με 15 ημέρες διαφορά) 
 
 

Θεραπεία 



1,5 μήνα αργότερα… 

Αρχική παρουσίαση 

Επανεισαγωγή 

2,5 μήνες αργότερα 

 Ασθενής κλινικά σταθερός 
 Απουσία μειζόνων νευροψυχιατρικών 

συμπτωμάτων 
 Σημαντικά μειωμένοι τίτλοι anti-LGI1 
 Φυσιολογικά επίπεδα Na στον ορό 
 Πλήρης υποστροφή των ευρημάτων τη 

μαγνητική εγκεφάλου 



6 μήνες αργότερα 
↓ 

 ↑ τιμές PSA  
↓ 

Βιοψία προστάτη → τοπικά περιορισμένος καρκίνος του προστάτη [Gleason score 6(3+3), T2N0M0]  
↓ 

Επιτυχής ρομποτική προστατεκτομή 
↓ 

Καμία αλλαγή στη νευροψυχιατρική κατάσταση του ασθενούς 
 

Plot twist??? 



 Οι αυτοάνοσες εγκεφαλίτιδες (ΑΕ), αν και σπάνιες, υπάρχουν 

 Πότε να υποπτευθούμε μια αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα: 

- Οξεία ή υποξεία έναρξη 

- Ιδιαίτερα/περίεργα κλινικά χαρακτηριστικά→  σε κάποιες περιπτώσεις υποδηλώνουν συγκεκριμένο σύνδρομο ΑΕ 

- Ύποπτο ιστορικό (πχ καρκίνος, αυτοανοσία ή παράγοντες κινδύνου για καρκίνο) 

- Υποστηρικτικά εργαστηριακά ή ακτινολογικά ευρήματα 

- “Ιογενής” εγκεφαλίτιδα που δεν ανταποκρίνεται στη συνήθη θεραπεία 

 Υψηλή υποψία για λανθάνουσα αυτοανοσία ή κακοήθεια σε ασθενείς με ΑΕ 

 Η ΑΕ συχνά υποτροπιάζει→ υψηλή υποψία για έγκαιρη επανέναρξη ή εντατικοποίηση της θεραπείας 

Take-home messages… 

+ αντιμετώπιση της αιτίας εάν είναι γνωστή 
(πχ κάποιος όγκος)… 

Ανοσοτροποποιητική θεραπεία για την αυτοάνοση εγκεφαλίτιδα 
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