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Wilson tobi ehk hepatolentikulaarne
degeneratsioon

Harva esinev autosoomne retsessiivne haigus, mis on seotud vase

metaboliismi héirega. Tseruloplasmiini (transportvalk) puudulikkus viib vase

kuhjumisele maksas ja kui selle sidumisvoime on ammendatud, siis hakkab tdusma vase
konstentrasiooni veres, mis oma korda pdhjustab metalli ladestumist erinevates
organsUsteemides, sh ajus ja muskuloskletaalststeemis S

Sagedus 1:30000-40000 3

Kliiniline leid: kate norkus ja disartria, distoonia, treemor,
parkinsonism, Kayser-Fleischer ring sarvkestal 3




Diagnostika

Vere ja uriini anallUss:
Seerumi tserulloplasmiin
Seerumi vask
Seerumi vaba vask

Vask uriinis



Diagnostika

KT olulise tahenduseta?

Atroofilised muutused basaaltuumades, kortikaalsetes ja tserebellaarsetes
tsoonides

Vase ladestuskohtade tihedus non-contrast CTs ei muutu, ei kontrasteeru
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Diagnostika

MRT (leid bilateraalne ja simmeetriline)?

T2/Flair signali tdus jargmistes piirkondades

Eelkdige putamen
Nucleus caudatus, globus pallidus, thalamus
Mesencephalon (face of the giant panda sign, ), pons (vaike panda sign) - mélemad

koos double panda sign

Vaikeaju
T1 kujutistel vastavad piirkonnad hipointensiivse signaaliga

Haiguse alguses voimalik minimaalne diffusiooni restriktsioon



Flair




Classical brain MRI findings in Wilson's disease patients. Bilateral high signal
intensities on Flair-weighted images in the basal ganglia (A), the mesencephalon (B)
(with the sign of the "giant Panda face'), and the cerebellum (C). 3




Face Of the giant panda Sign (esineb harvemini kui sellest

raagitakse)- korgenenud signaali intensiivistumine tegmentumis ja normiparane
signaal substantia nigra ja red nucleuse piirkonnas ¢




Diagnoosi paneb raviarst kliinilise pildi, laboranalliside ja
radioloogi vastuse alusel

Ravi on eluaegne, suunatud vase valjaviimisele organismist



Omandatud hepatotserebraalne entsefalopaatia

Harva esinev omandatud non-Willson hepatotserebraalne
entsefalopaatia’

Poordumatu neurodegeneratiivne haigus, mis on pdhjustatud maksa
tsirroosist ja mangaani kdrgest tasemest organismis’

Dementsus, rigiidsus, disartria, ataksia’

Pohiline radioloogiline kriteerium: T1 kujutisel signaali intensiivistumine
basaalganglionite piirkonnas, eriti globus palliduse tsoonis. T2/Flair
signaali méddukas téus'

Diffusioonrestriktsiooni ei ole’









Maksa entsefalopaatia ehk portostisteemne
entsefalopaatia

Tekkib patsientidel portaalhlpertensiooniga ageda voi kroonilise maksapuudulikkuse foonil?

Patsientidel tavaliselt olemas kas spontaanselt tekkinud portossiisteemsed sundid maksa
tsirroosi foonil véi raviks mdeldud :

Tagajarjeks ammoniaaki kérge tase (peab olema neutraliseeritud maksas, aga
postosisteemsete anastomosside kaudu sattuvad mujale organismi, sh ajukutte). Ajukoes
metaboliseeritakse osmootselt aktiivseks glutamiiniks ja pohjustab tslistooksilist turset?

P6o6rduv seisund?
Psthhilised, kognitiivsed ja motoorsed haired, voimalik stuupor ja kooma?
Bilateraalne glruste turse ja kdrgenenud signaal T2/Flair kujutistel, diffusioonrestriktsioon 2

Kerge signaali intensiivistumine insula, talamuse piirkonnas ja capsula interna tagumises
e e 2
saares












Aitah kuulamast!
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