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A fehérallomany:

- Az idegsejtek veléshivellyel boritott axonjainak témege.

- Palyakba rendezdédik és szilirke-allomanyi terlleteket
kot 6ssze, illetve azokat atszovi.

- Neuroglia sejteket (astro- és oligodendrocytak)
tartalmaz.

- Avel6shivelyt az oligodendroglia képezi
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Az oligodendrigia eés a myelin:




Normal myelinizacio:

- Amyelinizacié egy dinamikus folyamat, mely a
fotalis 5. honaptdl kezdédben az élet egész
folyaman tart.

- Altalanossagban elmondhaté, hogy caudalis-
cranialis, dorsalis-ventralis és centralis-periférias
iranyban halad.

- Amyelinizacié gyors iramban halad elére,
csaknem teljessé valik 2 éves korra.
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Myelinizaci® zavarai:

- Megkésett myelinizacié: a folyamat lassan halad elére,
pl. korai indulasu anyagcserezavarok, alultaplaltsag,
hydrocephalus.

- Hypomyelinizacio: kevés myelin képzodik, pl. Pelizeus-
Merzbacher betegség, alultaplaltsag.

- Diszmyelinizacio: kéros myelin képzdodik, pl. anyagcsere
zavarok.

- Demyelinizacié: a normalis myelin lebomlik, pl. MLD, SM




A fehérallomany eltérései ahogy
mi talalkozunk vele:

- ,Az agy normal 6éregedese”

- JArteriolosclerosis”

- ,Gyulladasos eredetl WM betegsegek’
- ,Leukodystrophia”




- T2 hyperinteziv eltérések — Unidentified Bright Objects =

UBO.

- Fehérallomany, basalis gg.-k, thalamus.

- Szignifikans klinikai tiinetek nincsenek.

- Patolégiai hatterlik ismeretlen.

- El6fordulasi gyakorisaguk életkorral névekszik.
- Silent stoke

- Hyperténia

- DM

- Migrain 20 %










A feheérallomany eltéresei ahogy
mi talalkozunk vele:

- ,Gonosz kis feherallomanyi eltéresek”

- Arterioloscsclerosis”
- ,Gyulladasos eredetu WWM betegsegek”
- ,Leukodystrophia”




- Agyvolumen csdkkenés, CSF névekedés

- WM atroéfia

- Focal/confluent WMHSs

- Flair: periventricular hyperintenz sav normal

- Fekete folt 60 é alatt koros

- T2 FFE mérés!!!|

- Epidemolégia: WMHSs korrelal életkor, silent stroke,

hypertonia, nem




,AZ agy normal 6regedese”




Az agy normal 6regedése’







A feheérallomany eltéresei ahogy
mi talalkozunk vele:

- ,Gonosz kis feherallomanyi eltéresek”
- Az agy normal éregedese”’

- ,Gyulladasos eredetu WM betegsegek”
- ,Leukodystrophia”




- Kisérbetegség, microangiopathia.
- Képalkotd megnevezeések: leukoaraiosis vagy periventricularis
leukoencephalopathia.

- Kis artériak, arteriolak betegsége, melyet altalaban chronicus hypertensio
es/vagy DM okoz, és amely gyakran dementiahoz vezet.

- Periventricularis és mély WM, basalis ggl. teruleti eltérések.

- Fekete foltok a T2 FFE-n.

- Kisérbetegség okozta periventricularis WM hyperintenzitasok, lacunaris
infarktusosok.

- |d0s betegek cerebrovascularis rizikofaktorokkal: magasvérnyomas,
életkor, hypercholesterolaemia, DM.

- Flair, FFE mérésl!!!

- DD: normal agyi 6regedés, perivascularis tér tagulat, vascularis dementia,
CADASIL.

-
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Arteriolosclerosis”







A feheérallomany eltéréesei ahogy
mi talalkozunk vele:

- ,Gonosz kis feherallomanyi eltéresek”
- Az agy normal éregedese”’
- ,Arteriolosclerosis”

- ,Leukodystrophia”




- Kérokozo6 okozta gyulladasos eltérések.
- Demyelinisatios betegségek: SM, ADEM, SSP, PML




~Gyulladasos eredetu WM
beteasegek”




A feheérallomany eltéresei ahogy
mi talalkozunk vele:

- ,Gonosz kis fehérallomanyi eltéeresek”
- ,Az agy normal 6éregedese”

- JArteriolosclerosis”

- ,Gyulladasos eredetl WM betegsegek’




- A leukodystrophia, vagy mas néven diszmyelinizacié egy heterogén
betegség csoport mely velesziletett enzim defektus révén a myelin
felépulés, ill. szerkezet rendellenességeéhez vezet.

- Egyes betegségekben ismert a biokémiai rendellenesség, mig masokban
nem.

- Egyes betegségek megkulonboztetd jelekkel jarnak, mig masok nem.
- ElIhuz6do szomato-mentalis fejlodés

- Akut encephalopathia

- Krénikus encephalopathia

- Rohamok

- Epilepszia

- Fokalis neurolégiai deficit

A Klinikai megjelenes fligqg attol, hogy az agy mely része erintett a betegseg
altal.




- Szimmetrikus, bilateralis jeleltérées a WM teriletén:

- lebeny lokalizacié

- subcorticalis WM

- mély WM

- periventrikularis WM
- Szimmetrikus, bilateralis jeleltérées a GM teriletén:

- basalis ganglionok

- cortex
- Szlrke- és fehérallomanyt egyarant erinto jeleltérés.
- Kizardlag kisagy érintettség.
- Kontrasztanyaghalmozas, mely gyulladasos agens lehetéségét veti fel.
- Proton MRS segit a DD-ban.

v M



- Mitokondrium mukéddesi zavar

- Lizoszoma tarolasi betegseg

- Peroxiszoma betegsegek

- Amino- €s szerves sav anyagcsere
zavarok

- Mag DNS javitas zavarai

- Mielinfeherje kodolo gén zavar

- Vegyes
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,Leukodystrophia’

X-kromoszomahoz kotoétt adrenoleukodystrophiara tipikus
MR jelek:



Esetismertetés 1.

- 31éves ffi

- Jobb FV eés AV paresthaesia

- Enyhe vegtag zsibbadas

- Fizikalis vizsgalat, EEG: negativ

- Klinikai diagnozis: kevert szorongasos-
depressziv zavar




MR vizsgélat




MR vizsgalat






Conclusio

Esetlnk klinikal tanulsaga, hogy az énkdéltséges vizsgalatra
érkezo6 pacienseknél is el6fordulhat meglepé MR kép.
Neuroradiol6gia szempontbdl igen nagy odafigyelést
Igényelnek ezek a vizsgalatok, hiszen szegényes klinikai
adatokkal rendelkezilink, sokszor tulajdonképpen semmilyen
klinikai adatunk nincs.




Esetismertetés 2.

- 50 éves ffi

- Fels6 leguti hurut, subfebrilitas
- Szeédules

- Fejfajas

- Baloldali hemiparesis

- Szemeélyiségvaltozas

- Magatartaszavar




Sinus
thrombosis?

Virus
encephalitis?

Akut MR vizsgalat



Akut MR vizsgalat

Jobb arteria
cerebri media
terdileti stroke?

Sinus thrombosis”.

Virus encephalitis?




Akut MR vizsgalat

Jobb arteria cerebri
media teruleti
stroke?

Virus encephalitis?
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Akut MR wzsgalat

Jobb arteria cerebr .
media teruleti
stroke?
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Sinus thrombosis?
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Kontroll MR vizsgalat




Kontroll MR vizsgalat




Kontroll MR vizsgalat
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Gliomatosis cerebri

- Ritka primer agytumor
- Diffus glioma, gliomatosis diffusa stb.

- Diffaz infiltrativ glia tumor, mely legalabb 3 lebenyt érint,
akar az egész agy infiltralt lehet.

- Hasonléan viselkedik mint a GBM

- 20-40 éves korban

- Tunetek: fejfajas, goércsok, lethargia, demencia
- Szegényes prognozis.

- DW, MRP, biopszia helye.

- MRS: myo-inositol emelkedett = glia sejtek.




Esetismertetés 3.

37 eves gravida

Fejfajas

FV tulsulyu jobboldali hemiparesis
Centralis facialis paresis
Tudatzavar

Sensomotoros aphasia




Akut MR vizsgalat

Sinus thrombosis?

Terhességi
toxaemia®?




Akut MR vizsgalat

Bal arteria cerebri . o f
media teriileti e a,
stroke?
V.
-
K
Terhességi | TN 'Il
toxaemia? VST \"\




Akut MR vizsgalat

Bal arteria cerebri
NEGIEREIEN
stroke?

Sinus thrombosis?

i

Koch et al. AJNR 22:1068-1070




Osmoticus encephalopathia

Tarhan N C et al. AJR 2004;182:809-816



Osmoticus encephalopathia?

Julius 29.




Metach romasias leukodystrophia
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Idobeli kOovetés

Julius 29.




Neurogenetikai konzilium

CADASIL pontmutacié analizis: A Notch3 human homolég gén 3. és 4.
exonjainak szekvencia analizise soran a vizsgalt mintaban a 3. exonban c.
268 nukletid szubsztitucié igazolodott, amely a protein szekvenciaban a 90.
poziciéban argitin cisztein cserét eredményez. A talalt szubsztituciot az
irodalom patogénnak mindsitette ( Joutel et al. Lancet 1997,350:1511-
1513).

A CADASIL hatterében allé6 pontmutaciok leggyakrabban a 3. és 4.
exonjaban fordulnak el6. Az alkalmazott metodika 98%-0s szenzitivitassal
alkalmas a patogén mutacio kimutatasara.




CADASIL betegseg

-Autoszdémalis dominans 6roklodési arteriopathia
-Subcorticalis infarktusok, leukoencephalopathia

-19. kromoszéma Notch3 gén mutacio

-Recurralé ischaemias epizédok, progressziv kognitiv deficit

-Non-arterioscleroticus, amyloid negativ angiopathia, -
leptomeningealis és hosszu perforalé artériak

-Subcorticalis lacunaris infarktusok, diffuz myelin karosodas
-Elsé6 tiinetek 3. évtized
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CADASIL betegseg

W Singhal et al. AJNR 26:2481-2487



CADASIL betegség?




Conclusio

Esetlnk klinikail tanulsaga, hogy az addig tiinetmentes
CADASIL betegségben szenved6 paciensnél
jelentkezhetnek az elsé tiinetek terhesség kapcsan.
Neuroradiol6gia szempontbdl djdonsag, hogy a T2 sulyozott
képeken lathaté tigroid mintazat el6fordulhat CADASIL
betegségben.




- 16 éves lany

- Viselkedészavar
- Fejfajas

- Bal hemiparesis







AKUT MR
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- biopsia: grad. |Il. Astrocytoma
- mUtéti eltavolitas: grad. |l. Astrocytoma
- nincs tovabbi terapia
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KONTROLL

DIFFERENCIAL DIAGNOZI S:

- glioma

- abscessus

- tumefactiv SM
- ADEM




BIOPSIA

Els6 minta revisioja:

Diagnozis

A szdvettani eltérések demyelinizacios pseudotumorra (un. tumefactive demyelinizaciora)
utalnak. Ez a betegség klinikailag és szdvettanilag is dsszetéveszthetd valadi
neoplastikus folyamattal, ugyanakkor a Creutzfeldt-Peters sejtek jelenléte az egyéb

reaktiv/iinflammatorikus szdveti jellegzetességekkel egyiitt pathognomikusak demyelinizacids
folyamatra a megfeleld klinikai 6sszefliggéshen.

Osszefoglalasként ezek a 1ézidk (9225/12 és 10655/11) elsdsorban aktiv demyelinizaciés
plakkoknak felelnek meg sclerosis multiplexben. Megjegyzeés: A jelenlegi szévetminta
tiikrében az el6zd biopszias mintat (10655/11) ismét megvizsgaltuk és a korabbi diagnozist
revidealva mindkét |ézio demyelinizacidos folyamatnak felel meg. Dr Hanzély Zoltan
eredeti leletet mellékeljiik.

Diagnosztika



- Demyelinizaciés folyamat: ritkan atipusos tiinetek
és radiologiai kép — tumor lehetésége

- MRS - hasonlé eltérések mindkét csoportban
(glutamate/glutamin cstucs emelkedése - SM)
gyakran biopsia szikséges

- Histopatholoégiai eltérések szintén félrevezetbek

lehetnek
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- 41 eves ffi

- Epilepszias roham

- Tenebrositas

- Jobb FV latens hemiparesis
- Jobb szajzug aszimmetria
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AKUT MR




DIAGNOZIASAINK

- Subcorticalis arterioscleroticus encephalopathia?
- CADASI L?
- Leukodystrophia?




Koszonom a megtisztelo figyelmet!




