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Acut toxikus-metabolikus encephalopathia okali

#*  Sav-bazis zavar:

Acidosis-diabetikus ketoacidosis, organikus sav felszaporodas, renalis tubularis acidosis
Alkalosis

#* Folyadék és elektrolizavar

Exsiccosis

Hypo/hypernatraemia,

Hyper/hypocalcaemia

Hypo/hypermagnesaemia

Viz intoxicatio

Mellékvese zavar

#* Oxigén és metabolikus anyagok és cofaktorok hianya
Hypoxia/ischaemia

Hypoglicaemia

Vitamin/cofaktorok-thiamine, niacin, pyridoxin

#*  Mas szervek megbetegedései
Majelégtelenség/ammonia-fertézés, urea ciklus, reye
Veseelégtelenség-uraemia

Tud6-széndioxid narcosis

Endocrin zavarok-pajzsmirigy, mellékvese, mellékpajzsmirigy, diabetes
#*  Velesziletett metabolikus zavarok-

Amminoaciduria, organikus acidaemia, galactosaemia, porphiria




Acut toxikus-metabolikus encephalopathia
vizsgalatai

# ElsAdleges vizsgalatok: sav-bazis, vércukor, CN,
elektrolit, kreatinin, osmolalitas, teljes verkép,
veralvadas, toxikologiai vizsgalatok

* Agymelletti vizsgalatok: szag, vaschlorid, redukalé
anyagok vizsgalata

Masodlagos vizsgalatok: maj functio, ammonia,
aminosav, organikus sava, keton, piruvat/laktat,
orotsav, carnitin, fructose, porphirin vizsgalat

Vizelet vizsgalat: organikus €s aminosav, ketonok,
orotsav, carnitine

Késbbbi vizsgalat: fagyasztott vizelet és savo, maj
biopszia stb.




Acut toxikus-metabolikus encephalopathia
Neuropathologia

A neuropathologiai valtozasok specifikus és
nonspecifikus valtozasokat mutatnak az
agyban.

A leggyakrabban észlelt valtozasok:

# primer destructiv laesio vagy meszesedés az
agytorzsben,

#* primer myelinisatios zavar , non specifikus
zavar diffuz valtozasok

# demyelinisatios zavarral , ischaemias
valtozasokkal, meszesedessel vagy ezen
elvaltozasok nelkul.




Acut toxikus-metabolikus encephalopathia

Kepalkoto eljarasok

CT- leginkabb az agyoedéema, ICP
emelkedeés identificalasra alkalmazhato

MR-spectometria

EEG vizsgalat.

- Diffuz lassulas, lassu, nagy amplitoduju
hullamok észlelhetok
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% Metabolikus krizis allapot?

Ket esetunket azért gondoltuk, hogy el6adjuk,
mert ugy erezzuk, hogy tanusagos, de sok
kerdés maradt bennuk megvalaszatlanul.

A zavarok kialakulasa klinikuma sokban
hasonlit egymasra, megis betegeink
gyogyulasa mas és mas. A betegseg
lefolyasa, az elvegzett vizsgalatok sok
kerdést vetettek fel bennuk.

Az el6adasunkkal inkabb egy kis gondolkodasra
szeretnénk invitalni a jelenlevoket.




Q- Eseteink
Azonossagok az anamnesisben

DDR!/ fiu, 16 honapos/ B.N.B./ledny 41/2 éves/

* 2 nappal ezelott » 3 nappal ezel6tt laz,
kezdodo hanyas, hanyas, levertség

hasmenes # Exsiccosis

* Exsiccozis- » Alteralt tudatallapot
hypovolaemias shock z
# Gorcs

#* Alteralt tudat allapot A 3
#* El0zOleg negativ

* Gorcs anamnesis
# El|0zOleg negativ

anamnesis




Eseteink
Kulonbsegek az anamnesisben

DDR * BNB

* | égzesi #* Nehézlégzés,tachyd
elegtelenség- yspnoe, megnyult
bradypnoe kilegzés

# [estszerte Livid, #* Sapadt bor
marvanyozott bor » HiivOs végtag, telt

# Elnyomhato, periférias pulzus
filiformis pulzus




Eseteink

Labor vizsgalatok

DDR

Metabolikus acidosis
Vércukor normoglikaemia
Hypernatraemia
Hypokalaemia
Hyperchloraemia
Hypocalcaemia

CN, kreat:emelkedett
BERP 3

Verkep: fvs:25,0 G/I.thr:209000
Hgb:119mmol/l Htc:0,34
Ammaonia:37mmol/l

SeBi:3,6

SGOT:79. GPT28 gammaGT:12, LDH:1017
Prothrombin akt.: 28% Apti: -

Liquor: neg.

BNB
Metabolikus acidosis
Vércukor normoglikaemia

Normonatraemia, késobb
hypernatraemia

Normochloraemia
Hypokalaemia

CN, kreat: normal

CRP:17

Verkep:fvs:30,6G/I, thr:350000
Hgb:115g/l Htc:0,34

SGOT:48g/l SGPT:23¢/l
gammaGT:14

Prothrombin akt: 96% Apti:26,1
Liquor: neg




Q- Eseteink
Kepalkoto eljarasok.

DDR

*
*

*

Mellkas: negativ

Akut koponya CT: vérzeés,
intracranialis terfoglalas
nincs

UH: sepsisre utalo jelek/has/

MR vizsgalat nem tortént
EEG:oldalkulonbség,

epilepszias mukodés zavar
nincs

BNB

Mellkas: bronchitises rajzolat
UH-negativ/Has/

CT-bilateralis basalis ganglion
érintettség alapjan acut toxikus vagy
metabolikus betegség valészindi.

MR-glébus pallidum illetve az agytorzs
sulyos karosodas

Bal glébus pallidum teriuleténcsokkent
NAA, creatinin, cholin, novekedett a
laktat, glutamin, glutamat

MR-kontrol: glébus pallidum
destructio / ugyanaz a kép/-
spectometriaval 6sszes metabolit
alacsony, laktat nem emelkedett

EEG-diffuz functiozavar, gocjel,
epilepszias miikodészavar nincs.







CT felvetelek




Eseteink

DDR

Gépi léelegeztetés alatt
vizsgalva: hypotonias izomzat,
szimmetrikusan harit a
fajdalomingerekre, agyideg
tunet nincs, kp élénk
szimmetrikus mélyreflex, mko
dorsalis tendencia

Tavozasnal: izom hypotonia,
végtagokat spontan mozognak,,
de celiranyosan nem fog, finom
tremor, élénk szimmetrikus
melyreflexek

Velemeny:acut betegseg es
gyogyszer megvonasi tunetek.
Rehabilitiacié szukséges

BNB

Gépi lelegeztetés alatt-
vizsgalva, hypotonia, idonként
elharitd mozgasok, kp élénk
szimmetrikus mélyreflexek,
agyideg és pupilla eltérés nincs
Tavozasnal: vigilitas javul,
nystagmus, extrapiramidalis
mozgaszavar, spasztikus
tetraplegia

Vélemeény: A bilateralis triatralis
necrozis metilmalonsav es
glutarsav L.l tipusaban
lehetséges.
Hypernatraemia?Vizsgalatok ez
iranyban folynak.




N
O
D
<
N
-
-
N
N
g
N
N
(@
-
-
AN




_
% *
A

Q- DDR 1on, vercukor ertékel
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% Metabolikus krizis allapot?

#* A két esetnél felmerult, hogy az encephalopathia
Kialakitasaban a kezeles soran letrejott
hypernatraemia lenne az egyik felel6s az
encephalopathia kialakitasaban. Ez kulonosen a
masodik esetnél merdlt fel a latott MR kép
alapjan.Ebben az esetben nem zarhato ki az
organikus savak metabolikus zavara sem. B vitamin
hianyra gondolva B vitamin substitutiot is kaptak.

Lehetseges, hogy az encephalopathia_igen sok
egyeb tényezo is szerepet kapott.




Koszonom a figyelmet




