14. Az oregedés patologiaja. Cysticus fibrosis. Marfan syndroma. Amyloidosis

A HOSSZANTARTO AGYBAN FEKVES PATOLOGIAJA
Barmilyen oku, hosszan tarté agyban fekvés 6t megjosolhat6é szévédménye

1. Felfekvéses fekély
. Nyomasi pontokon: hanyatt fekvé betegnél a sacrumon, a sarkakon, a kényokon; 48 ora alatt kialakul
. A sacralis decubitus faecalis floraval fert6z6dik = sepsis, halal

A kockazatot csGkkenti: a beteg 2 érankénti forgatasa, decubitus matracok hasznalata

2. Mélyvénas thrombosis
Osszetett oku

. Als6 végtagi izommunka hianya (a vénas visszafolyast az izommunka serkenti)

. Egyéb thrombogen tényezék: szivelégtelenség, gyengllt I€gzémozgasok, ha a beteg attétes daganatban szenved
Kévetkezmény

. Vénas vizenyd miatt a combkorfogat né (nem mindig észlelhetd)

. Pulmonalis embolia: féagak/elsé rendl agak elzarédasa = halalos; segmentalis a. pulmonalis-agak elzarédasa =

vérzéses tudbinfarctus

3. Osteoporosis és izomsorvadas
. A trabeculakban gazdag csontok témege
. Az izommunka hianya = a vazizmok sorvadasa
. Ha a beteg altalanos allapota lehet6vé tenné az agy elhagyasat, nem all rendelkezésre teherbird csontvaz és izomerd

4. Hypostaticus pneumonia
. Hanyatt fekvé betegnél a Iégzémozgasok renyhék
. Csokkent lehet a kdhogési reflex
. A paravertebralis tidérészletekben sillyedéses vérb8ség (hypostasis)
. Nedves tidd” = baktériumokkal folulfert6z6dés, tidégyulladas a paravertebralis tidérészekben = halal

5. Folszallé hugyuti fertézés holyagkatéteres betegnél: urethritis, cystitis, acut pyelonephritis = halal

AMYLOIDOSIS
. A sejtekben keletkezd un. rosszul hajtogatott fehérjéket (misfolded proteins) a lysosomak lebontjak, vagy ha azok az
extracellularis térbe jutnak, a macrophagok degradaljak
. Amyloidosisban a rosszul hajtogatott fehérjék a sejteken kiviil felhalmozddnak, fibrillumokat képeznek és lerakédnak
az erek faldban és a basalis membranokban
. A lerakodas létrejohet szisztémasan vagy lokalizaltan
Diagnézis
. Az amyloid HE festéssel eosinophil (gyanu), a dg-t a kongévords festés utan polarizalt fényben észlelt zold
kett6storés biztositja, melyet az EM vizsgalat erésit meg: 10 nm atmeérdji fibrillumok
. Az amyloidfehérje kémiailag lehet
- AL- Amyloid Light chain
- AA- Amyloid Asszocialt
- ATTR- Amyloid transthyretin
- B-amyloid (AB): amyloid precursor proteinbdl képzddik

Szisztémas amyloidosisok
AL-amyloidosis
. Egy plasmasejt klon a csontvelében proliferal; a sejtek monoklonalis, kéros szerkezetli immunglobulin kénnydlanc
molekulat — Amyloid Light chain paraprotein-t termelnek
. Ez a vérbe kerll (paraproteinaemia) = proteolizis = fibrillaris szerkezet = kicsapddik és lerakddik a BM-okban: AL-
amyloidosis
. A monoklonalis sejtszaporulat lehet daganatos (myeloma multiplex), ill. nem-daganatos természet
. Myeloma: a daganatos plasmasejtes gécok a csontok kiterjedt destrukcidjat okozzak; halal: az esetek 15%-aban AL-
amyloidosis miatt
. Nem-daganatos monoklonalis sejtszaporulat: nem okoz csontdestrukciét, halal 2-4 éven beliil AL-amyloidosis
koévetkezményeiben. A sejtszaporulat enyhe, a csontvel§ vizsgalatakor keresni kell a megbujé plasmasejteket
AA-amyloidosis
Evekig fennalld, aktiv gyulladasos allapothoz tarsul, pl.
. bronchiectasia
. idult gennyes osteomyelitis
. rheumatoid arthritis
A fibrillum fehérje (Amyloid-Associated protein) az akut fazis fehérjék kozé tartozik, a gyulladasos valaszreakcid részeként a
majban termel6dik

A leggyakrabban érintett szervek
AL-amyloidosis: sziv, vesék, tapcsatorna, nyelv
AA-amyloidosis: vesék, maj, lép, nycs-k, endocrin szervek

A lerakddas a szerv nagyobbodasahoz (-megalia) vezet
. Cardiomegalia, hepatomegalia, lymphadenomegalia, stb.
. Nyelv megnagyobbodasa: macroglossia

Fontos szervi kovetkezmény

Sziv amyloidosis
e A sziv megnagyobbodott, az izomrostok diastoléban nem tudnak tagulni = szivelégtelenség
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e Arrhythmiék
e Halalos

Vese amyloidosis
. Az amyloid féként a glomerulusokban rakédik le, a glomerulusok elzarédnak
. Klinikai jellegzetességek: kifejezett proteinuria + nephrosis sy, majd veseelégtelenség, halal

Lokalizalt amyloidosisok
. B amyloid ,mag” korul gémbszerlien tdmorilt neuritnydlvanyok Alzheimer-kéros beteg agyaban (senilis plakk)
. Endocrin amyloid: endocrin tumorok stromajaban, 2-es tipusu diabetesben a Langerhans szigetekben
. Szenilis szivamyloid: ATTR-lerakédas 80 évnél idésebbek szivében = arrhythmiak

CYSTAS FIBROSIS
. Autoszom recessziv 6roklédésii; a CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator) gén mutacioja
okozza; legalabb 1300 mutaciot irtak le
. A klorid ion transzport zavara = a veriték NaCl koncentracioja emelkedett; a léguti és a tapcsatornai nyak igen sird,
viszkézus = elzarddnak a kis légutak, valamint a pancreas kivezet6 csévei
. A leggyakoribb halalos genetikai betegség a fehér emberekben

A korlefolyas valtozatos

Ujsziilottek
Igen siir a meconium, a bélpasszazs lehetetlen, bélezarédas (ileus) = halal

Gyermekek
Féként a hasnyalmirigy, a tidé és a sinus maxillaris betegszik meg
Pancreasban fibrocystas atalakulas
. Tagult ductusokban nyakdugok
. Sorvadt, fibrotikus exocrin allomany
Koévetkezmény: kevés a pancreasnedv = malabsorptio
Tidé
A horgbkben és a bronchiolusokban a nyak siiri = St. aureus, Pseudomonas felllfert6zédés =
. heveny gennyes bronchitis = idult bronchitis
. bronchiectasia (hérgétagulat)
. visszatérd pneumoniak
. tudétalyog
Az idiilt bronchitis és a bronchiectasia pulmonalis hypertensiét okoz = idiilt jobb kamra terhelés (cor pulmonale chronicum)

Visszatéré sinusitis maxillaris purulenta

Halalok

. Tudéfertézés

. Dekompenzalddott cor pulmonale chronicum
Felnéttek

Igen rika, hogy megérik a felnéttkort
. Herék: obstructiv azoospermia a vas deferens kétoldali velesziletett hianya miatt
. Maj: biliaris cirrhosis



