Aju metaboolsed haired

Daniil Dementjev



* Heterogeenne neurol. haiguste rithm, mis on pdhjustatud toksiinide
akumulatsioonist, elektroltutide hairest, metaboolse substraati
puudusest voi liigsusest

* 1)Eksogeenne toksiin (etanooli murgistus)

 2)Organi puudulikkus (maksa-, neerupuudulikkus)

* 3)Elektrolitdi voi metaboolse substraadi haire (hipoglikeemia, ODS)
* 4)Muud (vase, B12 defitsiit, kilpnaarme haired)



Neuroradioologia

e KT on vahemtundlik ja vahespetsiifiline

* MRT:
* T13D
* T2 ax
* FLAIR ax
 DWI/ADC
e SWIvoi T2*
* (Gd optsionaalne, kui infektsiooni kahtlus)



Etanooli murgistus

e Kdige rohkem kuritarvitatud aine maailmas
* Valjendunud agedad ja kroonilised kahjustavad toimed

 Labib vabalt HEB'i; kroonilised toimed on seotud aju atroofia,
sinaptilise aktiivsuse diusregulatsiooni, tdusnud apoptoosi ning
mueliini kodeeriva geeni ekspressiooni parssimisega

* Sekundaarne moju KNS’le maksakahjustuse, elektroltitide
tasakaaluhairete, vitamiinide defitsiidi kaudu

* Wernicke entsefalopaatia (WE) ja Marchiafava-Binghami haigus
W)



WE ja MBD

* WE
* B1 (tiamiin) defitsiidist tingitud
* Uldpopulatsioonil 0,4-2,8%, alkohoolikutel palju sagedamini

* Mitte alkoholiga seotud pohjused: soomishaired, bypass I6ikus, korduv
oksendamine (rasedus, keemiaravi)

* Defitsiit pohjustab laktatsidoosi ja turset tundlikumates alades

* MBD
* Palju harvemini esinev
* Tingitud kogu B riihma vitamiinide puudusest
* Corpus callosum’i keskmise kihi pdletikuline demuelinisatsioon ja nekroos



Radioloogia

* Agedal mirgistusel spetsiifilisi tunnusi ei ole

* Mittespetsiifilised: kaarude turse, intrakraniaalse rohu tous, difuusne
valgeaine hiipodensiivsus voi T2/FLAIRT

* Kroonilised tunnused:
 Atroofia (vaikeaju — frontaalsel/temporaalsel — globaalne)

« WE: T2/FLAIR D mammillaarkehades, med. taalamustes, tectum’is,
periakveduktaalses hallaines; harvemini kortikaalsel. Voimalik difusiooni
restriktsioon ja mikrohemorraagiad (raskema kahjustuse tunnus). Gd +/-

 MBD: T2/FLAIR corpus callosum’i tsentraalses kihis (genu/keha —
splenium), difusiooni restriktsiooni tavaliselt ei ole. Hiljem tekib atroofia.



43 a. M. Alkoholism.
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55 a. M. MBD. T2/FLAIRT
corpus callosum’i keskel

3k.

12k.




Hepaatiline entsefalopaatia

* Neuropsuhhiaatrilised haired
maksapuudulikkusega pt-del

 Subkliinilistest simptomitest kuni
koomani

 Age maksapuudulikkus rohkem
noorematel pt-del, kdrge letaalsus ja
morbiidsus — HE areneb kiiresti

* Kr. maksapuudulikkus — nii noorematel
kui vanematel, tsirroosiga pt-del — HE
areneb astmeliselt, simptomid kuni
1/3-1, subkliiniline kuni 65%-|
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Radioloogiline leid

* Age HE:
* KT-l kdarude turse, hall-valgeaine eristatavuse langus, liikvoriruumide
ahenemine
 MRI-I turse kortikaalsel, taalamustes, basaaltuumades

* Korteksi haaratus on enamasti summeetriline, rohkem insulas ja frontaalsel.
Paratsentraalne korteks tavaliselt ei ole haaratud

* Dinaamikas tavaliselt taandub, raskemates juhtudes laminaarne kortikaalne
nekroos ja atroofia

e Krooniline HE:

* KT-l normileid voi moningane parenhuimi atroofia

* MRI-I T1 DA regioonides (globus pallidus, nucl. subtalamicus, pedunklid),
tingitud mangaani ladestumisest — voivad kaduda parast maksa
transplantatsiooni



* 59a. N. Maksatransplantaadi aratduge



e 48a. Mees.

e 3k. Lokaalne
atroofia







Krooniline neerupuudulikkus

* Glomerulaase filtratsiooni kiiruse (GFR) langus (I-V st.)

* |-Il on enamasti asimptomaatilised, V st. vajab diallusi voi
transplantatsiooni

* Neur. hadired seotud nii otseste metaboolsete ja biokeemiliste
hdiretega, kui tdusnud tserebrovaskulaarsete riskidega

* KNS komplikatsioonid: posterior reversible encephalopathy syndrome
(PRES), ureemiline entsefalopaatia, dialtlUsi entsefalopaatia,
osmootse demuelineseerumise siindroom (ODS)



* PRES esineb kuni 45% KNP pt (pdhjustavad ka sepsis,
transplantatsioon, eklampsia, trombootilised angiopaatiad jt)

* Jarsu vererohu tousu tottu HEB’i katkemine, endoteeli kahjustus, vasogeenne
turse

 Kiire progresseerumine (24-48 t.), peavalu, nagemishaired, krambid,
teadvushaired

* Ureemilise entsefalopaatia sagedus pole teada, esineb nii kroonilise
kui dgeda NP puhul, sagedamini kui GFR <15 ml/min/1,73m?

* Ureemiliste toksiinide (guanidiin, kreatiniin) kogunemine — NMDAr.
aktivatsioon, GABA r. inhibitsioon — stinaptiliste juhteteede haire

* Aeglasem progresseerumine, letargia, segavus, kloonus, kooma, harvemini
parkinsonism, kui basaaltuumad on haaratud

* Osmolaalsuse haired, metaboolne atsidoos, kaltsiumi taseme haired
raskendavad olukorda

* DialluUsi entsefalopaatia — progresseeruv kognitsiooni langus, tingitud
iImselt alumiiniumist dialUsaadis



Radioloogia

 PRES'i puhul esineb vasogeenne turse (T2/FLAIR?) valdavalt kortikaalsel/
subkortikaalsel PO-I, harvemini T-l, F-I, vaikeajus, kdige harvemini
ajutlves, basaaltuumades

« Haaratus on bilateraalne veidi asummeetriline

« KT-, ja MRI- angiol lokaalne veresoonte laienemine (endoteel
dusfunktsioon)

 Harva difusiooni restriktsioon ja mikrohemorraagiad (raskema
kahjustuse tunnused)

» TaaspO0Orduvad, kui hipertensioon on kontrollitud
« UE’l on 3 kahjustuse mustri: basaaltuumade haaratus (lentiform fork sign),
kortikaalne/subkortikaalne ja harvemini isoleeritud valgeaine haaratus

» T2/FLAIR 1, difusiooni restriktsioon ja hemorraagiad tavaliselt
puuduvad

» Taasp6o6rduvad dialtusiga
» DialUusist tingitud entsefalopaatia diagnoositakse post mortem



53 a. M. KNP. PRES 7 p. hiljem 1 k. hiljem



60 a. N. KNP. PRES



51 a. M. KNP. UE. Lentiform fork
sign




Ureemiline entsefalopaatia




Osmootiline demueliniseeriv sindroom
* Tingitud hiipo- (harvemini huper-

) osmolaalse seisundi liiga kiirest

korrigeerimisest

* Mueliini kahjustus kdige Actshyporatizemi
tundlikumates alades (pons) Cor sl

o Central pontine myelinOIVSiS ja Normal astrocyte Chronic hyponatraemia
extrapontine myelinolysis R
quaporin 4 transporter

(basaaltuumad, taalamused, o
pedunklid) b

Na-K-ATPase "~ /

Solute

* Dusfaagia, pseudobulbaarne e
paraluus, dusartria, krambid,
tetraparees, kooma, surm Resoraion o oo oume

* EPM puhul psuhh., kditumishaired

* Puudub neuroinflammatoorne
reaktsioon



Radiographics
May-June 2009

Figure 4. (a) Photograph of a gross slice through the pons shows a
symmetric, soft, tan lesion (arrow), findings indicative of central pon-
tine myelinolysis. (b) Photomicrograph (original magnification, x200;
hematoxylin-eosin stain) shows central pontine myelinolysis, with numer-
ous foamy histiocytes (arrows) and reactive neurons (arrowheads) but no
associated inflammation. (¢) Photomicrograph (original magnification,
x200; Luxol fast blue stain) shows the sharp demarcation of demyelin-
ated (purple area on the left) and normal (royal blue region on the right)
pontine tissue.




Radioloogiline leid

* KT sageli norm., vOib esineda hlipodensiivsus
kahjustatud alades

e MRI:I T1d,, T2, kontrasteerumine tavaliselt
puudub, DWI, SWI:l hemorraagia puudumine

* Rombi- voi kolmnurga kujuline (Mexican hat sign)

* Leid vOib hilineda, kui tugev kliiniline kahtlus —
kordusuuring 2-3 p. moddudes

* Kroonilise ODS puhul degeneratsiooni alad, lakuunid



51 a. Alkoholi kuritarvitamine, krambid, hiiponatreemia



73a. Mees.
Hupernatreemia, 5p. parast
korrigeerimist (163 — 141

mmol/l) diisartria, treemor,
teadvushaire



21 a. Naine. Matkaja. Tarvitas palju vett. Saabumisel Na 108 mmol/I, korrigeeritud kuni 136 mmol/I 48 t. jooksul.



61 a. Mees. Alkoholi kuritarvitamine, Parkinsonism, treemor. Isoleeritud EPM



B12 vitamiini ja vase defitsiit

e B12 vit. defitsiit pohjusta
degeneratsiooni (SCD) se

* Vase defitsiit pohjustab k
muelopaatiat

0 subakuutset kombineeritud
IEEIE

iiniliselt ja radioloogiliselt vaga sarnast

* Arenenud maades B12 defitsiit on sagedamini pdhjustatud
pernitsioossest aneemiast (sisemise faktori puudumine).

* Vase defitsiit esineb harva (malabsorptsioon, gastrointestinaalsed
|0ikused, tsingi liigne tarvitamine)

* Tekib simmeetriline seljaaju dorsaalsete, hiljem lateraalsete
kolonnide demiuelinisatsioon, valdavalt kaela- ja rinnaosas

* Spastilisus, htiperrefleksia, vibratsiooni tundlikkuse haire, ataksia,
kdnnakuhaire, paresteesiad



Radioloogia

e Simmeetriline T2/STIR 1 dorsaalsetes kolonnides valdavalt rinna- ja
kaelaosas (inverted V sign), alguses laiguline, hiljem konfluentne, pikk.

* Harvemini on haaratud tsentraalne osa

* Agedas faasis vdib esineda viahene turse ja difusiooni restriktsioon
e Kontrasteerumine tavaliselt puudub

 Raviga leid on taaspd6rduv

* Difdiagnostiliselt: infektsioon (HIV muelopaatia, neurosuufilis, HSV),
poluskleroos, age dissemineerunud entsefalomueliit (ADEM)






Kilpnaarme haired

* Hashimoto e. autoimuunne tlireoidiit on kdige sagedasem
hlpotlreoosi pohjus

* Esineb tavaliselt keskealistel naistel

* Harva esineb nn. Hashimoto entsefalopaatia
* Miokloonus, ataksia, afaasia, treemor, krambid, isiksushaired, segavus,
psihhoos, kooma

* Histoloogias arterioolide limfotsttaarne infiltratsioon, krooniline
perivaskulaarne pdletik, vahene glioos

* Reageerib hasti kortikosteroidravile (steroid-responsive
encephalopathy associated with autoimmune thyroiditis e. SREAT)



Radioloogia

* KT-I tavaliselt ei
visualiseeru

* MRI-l hajusad T2/FLAIR
T subkortikaalses,
periventrikulaarses
valgeaines;
konkreetsemad tousnud
signaaliga alad
mediaalses
temporaalsagaras (
amugdalas,
hipokampuses)




Wernicke
Encephalopathy

Metronidazole
Isoniazid
Methyl-Bromide
Wernicke Encephalopathy

Chronic Hepatic
Encephalopathy
Cobalamin Deficiency

CO Poisoning

Chronic Hepatic

Encephalopathy

Hyperammonemic
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Diabetic Striatopathy

Heroin Inhalation
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