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I. A myelin betegségei

Demyelinizacioés Dysmyelinizaciés
betegségek betegségek

Normalis szerkezetu e A myelin képzése és

myelin fenntartasa zavart

Szerzett ¢ Oroklott

Okai: e Okai:

— Immun-medialt — Mutaciok
karosodas

— Virus fertozések
- Toxikus karosodas

Sclerosis multiplex e Leukodystrophiak
Egyvéb




Sclerosis multiplex (SM)

e ,multifokalis demyelinizacio”

e Gyakori (1/1000 o)

e kh. 30-40 éves korban; No:ferfi=2: 1

e Autoimmun betegseg

 Klinikum: Shubokban jelentkezo idegrendszeri
zavarok (lataszavar, vegtagzsibbadas/-gyengeseég,
jaraszavar, nyelészavar, szedilles (vertigo), sth.)
 Lefolyas: Relapsus-remisszio vagy kronikus

progressziv



Az SM pathogenezise -
immun medialt myelin karosodas

e Genetikai (HLA-DRB1*1501 alleél; IL-2 és IL-7
receptorok génjeinek polimorfizmusai) és
kornyezeti faktorok

e | tolerancia kiilonféle myelin antigének ellen

e CD4+ T-sejtek kozponti szerepe (T,17 és Ty1
sejtek)

* A myelin vesztés mellett valamennyi axon
és neuron karosodas is megfigyelheto



Az SM pathogenezise

4. AT-sejtek és
macrophagok
tamadjak a
myelint, a
plasmasejtek
fokozzak a

1. Autoreaktiv T- és
B-sejtek aktivalédnak
és effektor sejtekké
differencialédnak

(nyirokcsomo)

gyulladast

3. A termelddé cytokinek és
chemokinek egyéb sejteket is
odavonzanak, ill. a B-sejtek
plasmasejtekké differencialédnak

Monocyte

Periphery BBB CNS

Zagon IS, McLaughlin PJ, editors. Brisbane (AU): Codon Publications; 2017
Teniente-Serra A et al. Chapter 9.


https://exonpublications.com/index.php/exon

SM makro-morfolégia: Plakkok
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SM mikro-morfolégia: Plakkok

Jol korulirt
Eles hataru
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* Aktiv plakkok
* Inaktiv plakkok

Copyri 2012, 2005 by an imprint of Elsevier Inc.




M - Aktiv plakkok

\J - samy

Macrophagok
Lymphocytak

Myelin tormelek
macrophagokban
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SM - Inaktiv plakkok
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V 4

Egyveb szerzett demyelinizacios
betegséegek

Immun-medialt

* Posztinfekciozus
(kereszt-reakcio myelin
antigenekkel)

— Akut disszeminalt
encephalomyelitis (ADEM)

— Akut nekrotizal6
haemorrhagias
encephalomyelitis
(necrotizalo vasculitis)

* Neuromyelitis optica
(Devic betegseq)

— Aquaporin-4 ellenes
autoantitestek (astrocytak)

Nem immun-medialt

Centralis pontin
myelinolysis
— Hyponatremia gyors ==
helyreallitasat kovetben &5
— Alkoholistaknal vagy sulyos
elektrolit €s osmolaris
egyensulyzavar esetén
Progressziv multifokalis
leukoencephalopathia

| b

— JC virus |



Leukodystrophiak

autoszomalis recessziv oroklodés

(néhany X-hez kotott)

fiatal korban kezdodik

diffuz fehérallomany érintettség (szimmetrikus)
mozgaszavar, spaszticitas, hypotonia, ataxia

progressziv funkciovesztes
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