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Progressiv multifocalis
leukoencephalopathia

Admission 1st month Z2nd month




ENCEPHALOPATHIAK

* Wilson (1912) hasznalta a fogalmat az
altala leirt korkep elnevezésere

* Hypertensiv encephalopathia:
Oppenheimer eés Fishberg (1928)




ENCEPHALOPATHIAK —
Hagyomanyos definicio

* Neuropathologiai fogalom
— Verellatas és anyagcserezavar okozza

— Jol jellemezhetd neuropathologiali
elvaltozasok vannak

— Gyulladasos jelek nincsenek




ENCEPHALOPATHIAK —
Hagyomanyos definicio

e Formai:

— Hypertoniaval és
arteriosclerosissal
magyarazhato
agykarosodasok

— Anoxias-vasalis agyi
laesiok

— Wernicke-Korsakow
korfolyamat

— Agypurpura (nagy
terUletek str0, apro
multiplex vérzései)

STATUS LACUNARIS

PSEUDOLAMINARIS
NECROSIS

WERNICKE-
ENCEPHALOPATHIA

B8 AGYPURPURA




ENCEPHALOPATHIAK —
Hagyomanyos definicio

 Formai:

— Hypertoniaval és
arteriosclerosissal
magyarazhato
agykarosodasok (1)

— Anoxias-vasalis agyi
laesiok (2)

— Wernicke-Korsakow
korfolyamat (3)

— Agypurpura - nagy
tertletek sird, apro
multiplex verzeései (4)




ENCEPHALOPATHIAK

» A hagyomanyos értelmezés kibovilt

» Gyakran nem cellularis, hanem
molekularis szintld folyamatok

» Hianyzo6 vagy nem specifikus

mikroszkopos elvaltozasok (sejtpusztulas,
gliosis)
« Keverednek a pathologiai, a képalkot6

(CT, MRI) modszereken alapuld, és a
Klinikal definiciok




Az encephalopathia klinikai
definicioja
* Az encephalopathia az agy azon allapotara utal,

melyben az agy normalis mikodése atmenetileg
vagy permanensen karosodik.

Az encephalopathia szamos olyan allapotot

foglal magaba, mely kognitiv mikodéeszavarhoz
vezet.

Az ilyen allapotok kozul neéhany multifactorialis,
néhanynak viszont 6l meghatarozhato oka van
— ez utobbiak kozé tartozik példaul a hepaticus
vagy az uraemias encephalopathia.
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PROGRESSZIV MULTIFOCALIS
LEUKOENCEPHALOPATHIA

Aetiologia: virusfert6zes Chukwudelunzu, 2001




ACUT HAEMORRHAGIAS
LEUKOENCEPHALOPATHIA

Aetiologia: virusfertézés, gyogyszerek, vaccinatio, Lieberman eés mtsai, 1997




ENCEPHALOPATHIAK OKAI

Agyi erek betegségei (hypertonia,
arteriosclerosis, arteritisek)

Anoxia

Metabolicus okok, endocrin betegségek
Toxicus hatasok

Sepsis

Egyebek (HIV, transplantatio utani,
paraneoplasias, stb)




Az encephalopathiak tunetel

e Jellemz6 a tunetek fluktualasa

» Altalanos pszichés és neuroldgiai tiinetek
gyakoriak

* Neurologiai goctinetek nem jellegzetesek,
de elofordulhatnak




Az encephalopathiak gyakori
tUnetel

Feledékenység
Tajékozatlansag
Alvaszavar

Viselkedés- és személyiseg valtozasok
Zavartsag vagy agitaltsag
Spasticitas vagy rigor
Tremor
Beszédnehezitettség
Akaratlan mozgasok
Epilepszias ronamok
Hypnoid tudatzavar




ENCEPHALOPATHIAK
DIAGNOSISA

Anamnesis

Alapbetegsegre jellemzd somaticus
tUnetek

Psychés zavarok vizsgalata (MMSE)
Neuroldgiai korjelek — agytorzsi tinetek
Kiegészit6 vizsgalatok

— Kepalkoto vizsgalatok

— EEG

— Liquorvizsgalat




Képalkoto vizsgalatok (CT, MRI)
encephalopathiakban

« Gyakran nem latszanak eltéresek

 Ha vannak eltérések, azok rendszerint
nem specifikusak

» Az eltérések diffuzak vagy multifocalisak




EEG leletek encephalopathiaban

» Altaldban véve, encephalopathidkban a
legjellemz6bb EEG jelenség (ha egyaltalan
van valtozas), a normalis hattér frekvencia
lassulasa.

« Sorozat EEG vizsgalattal a korlefolyas
soran fokozatos es progressziv
rosszabbodas észlelheto.




GYAKORI ENCEPHALOPATHIAK

Hypertensiv encephalopathia

_acunaris allapot

Hypoxias-anoxias karosodas (szivmegallas,
resuscitatio utani allapot)

GlUkdz anyagcsere zavarai

Encephalopathia hepatica
Renalis encephalopathiak
Sepsishez tarsuldo encephalopathiak

Gyogyszerek altal kivaltott toxicus
encephalopathiak (valproat, methotrexat,
fluororuracil, cytarabine, ciklosporin)

Paraneoplasias encephalopathiak




Hypertensiv encephalopathia

» Belgydgyaszati szohasznalat
— Hypertonia = magasvernyomas betegség
— Hypertensio = jelentds vérnyomaskiugras,
crisis hypertonica
» Oppenheimer és Fishberg 1928-ban
vezette be a kifejezést

« A vérnyomaskiugrashoz tarsuld
tinetcsoportot jelent




Hypertensiv encephalopathia

* A hypertensiv encephalopathia klinikal
megnyilvanulasait a fokozott agyi perfusio,
a ver-agy gat karosodasa, és a
kOvetkezményes oedema okozza.

* A betegeknek rendszerint nincsenek
neuroldgiai gocjelei.

A fejfajas vezet6 panasz, rendszerint
frontalis lokalizacioju és folyamatos.




Hypertensiv encephalopathia

Hypertonias krizisben

A diastolés értek 130-165 Hgmm
Fejfajassal indul

Nyugtalansag, zavartsag,
tajekozatlansag

Generalizalt convulsiok

Hypnoid tudatzavar

Agyoedema, pangasos papilla,
szemfeneki verzések

Nincsenek neurologiai gocjelek




Status lacunaris

Hypertonias betegek

50-65 év kozdtt kezdbdik
Spasticitas, fokozott reflexek
Pseudobulbaris tunetek
Incontinentia

Jaraszavar

Inditékszegénység

Dementia (f6ként a felidézés zavart)
Magatartasvaltozas




ARTERITISEK

* Periarteritis nodosa
» Oridssejtes arteritis

(arteritis temporalis)
* Necroticus

vasculitisek (arteritis
rheumatica,
panarteritis nodosa)

« SLE

* Thromboticus
thrombocytopenias
purpura




ANOXIAS ENEPHALOPATHIA

Ot percnél hosszabb
anoxias vagy
anaemias anoxia
kOvetkezménye

Dementia

Visualis agnosia
Parkinson-syndroma
Choreo-athetosis
Cerebellaris ataxia
Korsakow-syndroma




ANOXIAS ENCEPHALOPATHIA

www.medscape.com : www.medscape.com
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Szivmegallas, Ujraélesztés utani Sulyos anoxias encephalopathia.
allapot. 49 eves férfi. Coma. 72 éves beteg. Az EEG-n

Ketoldali, szinkron periodikus suppression-burst minta latszik.
epileptiformis jelek



KESOI POSTANOXIAS
ENCEPHALOPATHIA

» Leggyakoribb ok a
szivmegallas

* 1-4 hét javulas utan
— Apathia, intellektualis
hanyatlas

— Pszichomotoros
nyugtalansag

— Generalizalt epilepszias
rohamok

— Sulyos agyi atrophia
« SzoOvettani vizsgalattal
Kiterjedt demyelinisatio




HYPERCAPNIAS HYPOXIAS
ENCEPHALOPATHIA

A hattérben tiddbetegségek (emphysema,
fibrosis, asthma bronchiale)

Kompenzal6 polyglobulia
Respiratios acidosis, hypercapnia, hypoxia

Fejfajas, lassu gondolkodas, zavartsag,
aluszékonysag, izomrangasok,
feledékenység

Veérgazok: pCO, > 70 Hgmm, SatO, <
80%




HYPOGLYCAEMIAS
ENCEPHALOPATHIA

* 1,6 mmol/L alatt zavartsag, 0,6 mmol/L —nél
eszmeéletvesztés.
Okok: inzulin tuladagolas, maj glikogén hianya
(alkoholizalas+éhezeés), akut majbetegseq,
inzulintermeld tumor, glikogéntarolasi zavar.

* TUnetek: izzadas, palpitatio, zavartsag,
nyugtalansag, aluszékonysag, decorticatio,
decerebratio, légzéslassulas, bradycardia, tag
pupillak, atonia.




HYPERGLYCAEMIAS
ENCEPHALOPATHIA

* Diabeteses ketoacidosis:
— sulyos agyoedema,
— fejfajas, gyomorfajdalom, faradtsag, coma,

— Kussmaul-légzés
— Glu: 22 mmol/L f6l6tt, pH 7,2 kordl

» Hyperosmolaris nem ketoacidotikus coma
— EXxsiccosis + azotaemia laborleletel

— Microcirculatios zavar
— Agyoedema altalaban nincs




Encephalopathia hepatica: tunetek

« Acut: acut majnecrosis (virusfert6zesek,
acetaminophen, halothan, valproat).

— Hypnoid tudatzavar, convulsiok, agyoedema,
beekelbdés

« Subacut: virushepatitisek, a ma;

keringészavarai, portocavalis anastomosisok,
mergezesek

— Encephalopathia, myelopathia — spasticus
paraparesis

« Chronicus: leggyakrabban alkoholizmusban
— alvaszavar, figyelem- és koncentraciozavar, asterixis




Encephalopathia hepatica:
pathogenesis

e 1. A f6 ok az intoxicatio . ADbélbdl szivédik fel

o _ * Normal esetben a maj
— Ammoniaszint 1 metabolizalja

i, Atmegy a vér-agy gaton
« GABA, glutaminszintézis 1 & O
« Dopamin és noradrenalin szint |
« Szerotonin szint 1

« 2. A 16 ok a keringb aromas aminosavak
felszaporodasa

— Hamis neurotranszmitterek (octopamin, fenol-
etanolamin)




Encephalopathia hepatica -

korlefolyas
Medscapes www.medscape.com

| FHF | | | MiNmAL | | cHRONIC ACUTE |
___________ | L= -

~ALF | CIRRHOSIS

sourca: Samin Liver Dig @ 2003 Thiema Madical Publishars



Encephalopathia hepatica: klinikali
stadiumok

(0. ,Minimal hepatic encephalopathy”: nincsenek tinetek,
de rosszabbul teljesit a pszichometriai teszteken.)

Pszichés tinetek dominalnak (izgatottsag, szorongas,
gondolkodas lassulasa, depresszio, alvaszavar).
Tremor, lassult mozgas.

Lehangoltsag, aluszékonysag, személyiségzavar,
tajékozatlansag, felidézési zavar. Dysarthria, ataxia,
asterixis, leepuléses jelek.

Tajekozatlan, érthetetlen beszéd, somnolentia.
Delirium, erzékcsaldédasok. Fokozott reflexek,
myoclonusok, convulsiok.

Coma, decerebratio, babafejtinet.




Encephalopathia hepatica: 2006-o0s
beosztasi javaslat

A-tipusu: acut majelégtelenseghez
csatlakozo

B-tipusu: porto-systemas bypass-hoz
csatlakozo

C-tipusu: cirrhosishoz, portalis
hypertensiohoz vagy porto-systemas
shunth0z csatlakoz6

— Episodicus
— Persistald
— Minimalis




Encephalopathia hepatica

Medscapes




Encephalopathia hepatica:
pathologiai elterések

* A cortexben
pseudolaminaris
Necrosis és
Uregképzddes
Alzheimer Il. (GFAP-
negativ) astrocytosis
(cortex, nucleus 3
lentiformis, thalamus &
substantia nigra, |
nucleus dentatus,
pons)

www.urmc.rochester.edu




Encephalopathia hepatica: kezelés

Lactulose
Flumazenil
Phenytoin
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Pancreatitishez tarsuld
encephalopathia

Epigastrialis fajdalom, hanyas, défense
Se amylase, lipase 1

Nyugtalansag, zavartsag, hallucinatiok
Hypnoid tudatzavar, rigor

SzoOvettan: multiplex necrosisok
oedemaval, petechias verzesek,
demyelinisatids gocok




Renalis encephalopathiak

* Acut veseelégtelenség

— Nyugtalansag, agitatio, myoclonusok, fokozott
refelexek, asterixis, convulsiok, coma

» Kronikus veseelégtelenség
— Szemelyisegvaltozas, peripherias neuropathia




Renalis encephalopathiak

 Dialysis-dysequilibrium syndroma (Fraser

és Arieff, 1962)

— Gyors osmoticus valtozas, fejfajas, hanyas,
lataszavar, asterixis, myoclonusok,
tajekozatlansag, convulsiok, coma

 Dialysis dementia (progressziv dialysis

encephalopathia, Siddqui, 1970)

— Dysarthria, apraxia, emlékezetzavar,
jaraszavar, izomrangasok

— Aluminium neurotoxicitas?




Asterixis (,flapping tremor”)




Septicus encephalopathia

* Az encephalopathia oka itt is bizonytalan
» Lehetseges okok

— Vérkeringési zavar

— Ver-agy gat zavara

— Oxidativ stressz

* Nem keverendd 0ssze az endotoxinok
okozta tunetekkel




HIV encephalopathia

"Astrogliosis

s - _I_-‘ﬂ'-bl

_ Tébbmagvi-ériaséejtek.  «




TOXICUS ENCEPHALOPATHIAK

Methanol intoxicatio, Feany et al, 2000




PRES/PLES

Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome
(cyclosporin mellékhatas)

Halabi, 2005




PRES
(chronicus vesebetegségben)
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AZ ENCEPHALOPATHIAK
TERAPIAJA

Az encephalopathiak pontos oka nem
Ismert

Reverzibilis encephalopathiaknal az

alapbetegség kezelésével javulnak az
encephalopathia tunetel

TUneti kezelések (oedema, convulsiok)

Irreverezibilis allapotokban (status
lacunaris, dialysis dementia) tuneti
kezelés, apolasi teendbk




