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SSS- hiicreleri

e Gliya
astrosit e NoOronlar
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epandimal hucre
mikrogliya



Noronal patolojik reaksiyonlar

Akut néronal hasar (red/kirmizi ndron)

Subakut ve kr. noronal hasar
(dejenerasyon)

Aksonal reaksiyon/rejenerasyon
Noronal inklGzyonlar



Astrositik reaksiyonlar

Gliozis

Gemisitositik astrosit
Hlicresel 6dem

Rosenthal fibriller-lifler

Gliyal sitoplazmik inklGzyonlar
Korpora amilosea

Alzheimer tip Il astrosit



SSS non-tumoral patolojileri

Serebral 6dem/kafaici basing
artisina bagli herniyasyon/
hidrosefali

Malformasyonlar/gelisimsel
anomaliler

Perinatal beyin hasari
Travma

Serebrovaskuler hastaliklar
Enfeksiyonlar

Prion hastaliklari

Demiyelinizan hastaliklar
Dejeneratif hastaliklar
Genetik metabolik

hastaliklar

(depo hst., I6kodistrofiler,
mitokondriyal
ensefalomiyopatiler)

Toksik/edinsel metabolik
hastaliklar

Tumorler



Spongioform ensefalopatiler

(prion hastaliklari/bulasici nérodejeneratif hastaliklar)

Creutzfeldt-Jacob hastaligi (CJD)

Variant Creutzfeldt-Jacob hastaligi (vCJD)
Gertsmann-Straussler-Scheinker Sendromu
Fatal ve sporadik familial insomnia

Kuru hastaligi

Keci/koyunlarda “scrapie”, “mink transmissible “ensefalopati, inek
spongioform ensefalopatisi (deli dana hastaligi), geyik kronik yorgunluk
hastaligi




'Normal’

*a-heliks izoform
*Proteinaz K ile parcalanir

Key

event

'‘Disease’
PrPP

*3-katlantili tabaka
*Proteinaz K ile pargalanmaz

Ellison & Love: Neuropathology 2e © 2004 Elsevier Ltd.



Conformational change,
may require other proteins
Converts PrP® to PrP*e
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AILEVI OLGULAR (PRNP gen mutasyonu)

Normal PrP gene

v

Normal
@ prion protein

Abnormal prion protein

4 Y

PrPP PrP¢

k Conversion of </

normal protein

Ellison & Love: Neuropathology 2e © 2004 Elsevier Ltd.



AILEVI OLGULAR

Kromozom 20’deki prion gen(PRNP) mutasyonlari
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Ellison & Love: Neuropathblogy 2e © 2004 Elsevier Ltd.

Kodon 129’daki heterozigozite bu hastalik icin koruyucu genetik 6zellik




CID

* Hizl, ilerleyici demans, fatal (ort. 7 ay icinde)

 Siklikla (%90) sporadik (yilda 1/1000000), bazen ailevi
(genetik mutasyon)

e 7.dekat
* latrojenik gecis

Serebral korteks ve bazen derin gri cevherde (caudat ve
putamen) siingerimsi dejenerasyon

Noronal kayip
Gliozis
lItihabi hiicre infiltrasyonu olmaz.




CiID

[a]

Ellison & Love: Neuropathology 2e © 2004 Elsevie
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Ellison & Love: Neuropathology 2e © 2004 Elsevier Ltd.




CJD Noron ve glial hiicrelerde sitoplazmik vakuoller ve dejenerasyon

hai WV RT
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vClJD

Variant Crutzfeld-Jacob Disease
Ingiltere’de sinirl sayida vaka

Inek spongioform ensefelopati ajani kokenli (deli dana
hastaligi)

Genc eriskinler

Erken donemde davranis bozukluklari
Norolojik sendrom CJD’e gore daha yavas sevyirli

Beyinde amiloid kortikal plaklar cevresinde stingerimsi
degisiklik




Ellison & Love: Neuropathology 2e © 2004 Elsevier Ltd.

Amiloid kortikal plak




SSS non-tumoral patolojileri

Serebral 6dem/kafaici basing
artisina bagli herniyasyon/
hidrosefali

Malformasyonlar/gelisimsel
anomaliler

Perinatal beyin hasari
Travma

Serebrovaskuler hastaliklar
Enfeksiyonlar

Prion hastaliklari

Demiyelinizan hastaliklar
Dejeneratif hastaliklar

Genetik metabolik
hastaliklar

(depo hst., [6kodistrofiler,
mitokondriyal
ensefalomiyopatiler)

Toksik/edinsel metabolik
hastaliklar

Tumorler



Santral sinir sistemi enfeksiyonlari

Hematojen yayillim

en sik, genellikle arteriyel

Direk implantasyon

genellikle travmatik

Lokal yayilim

sinls enfeksiyonu

Aksonal transport

periferik sinirlerden
viral enfeksiyonlar (kuduz, herpes simpleks vb...)



SSS Enfeksiyonlari

Akut menenijit

Akut pyojenik (bakteriyal) menenijit, Akut aseptik (viral) menenijit
Akut fokal stipuratif menenjit

Beyin absesi, Subdural ampiyem, Ekstradural abse

Kronik bakteriyel meningoensefalit

Tuberkiiloz, Norosifiliz, Noroboreliozis (Lyme hastaligi)

Viral meningoensefalit

Arthropod isirigi viral ensefalit, HSV tip 1 ve 2, Herpes zoster virus, CMV, Poliomyelit,
Kuduz, HIV, Progresif multifokal I6koensefalit, Subakut sklerozan panensefalit

Fungal meningoensefalit

Diger enfeksiyoz hastaliklar
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Pyojenik menenijit Serebral abse
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HERPES ENSEFALITI

Beyin parankimi icinde
nekrotizan iltihap

Kumar et al: Robbins & Cotran Pathologic Basis of Disease, 8th Edition.
Copyright © 2009 by Saunders, an imprint of Elsevier, Inc. All rights reserved.

Bilateral temporal lob hasari
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mikroglial nodul ve dev hucreler
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Purkinje hiicresinde Negri cismi
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JC polyomavirus iceren oligodendrosit

) e . Demyelinizasyon odaklari
nikleuslarinda buzlu cam goértinimuinde amfofilik Y Y

inkllUzyonlar




SSS non-tumoral patolojileri

Serebral 6dem/kafaici basing
artisina bagli herniyasyon/
hidrosefali

Malformasyonlar/gelisim-sel
anomaliler

Perinatal beyin hasari
Travma

Serebrovaskuler hastaliklar
Enfeksiyonlar

Prion hastaliklari

Demivyelinizan hastaliklar
Dejeneratif hastaliklar

Genetik metabolik
hastaliklar

(depo hst., [6kodistrofiler,
mitokondriyal
ensefalomiyopatiler)

Toksik/edinsel metabolik
hastaliklar

Tumorler




Demiyelinizan hastaliklar

Multiple skleroz
Multiple skleroz varyantlari

Akut dissemine ensefalomyelit (ADEM)/ Akut
nekrotizan hemorajik ensefalomyelit

Diger (Santral pontin myelinolizis-pons tabani ve tegmentum,
Marchiafava-Bignami hastaligi-korpus kallozum, én

kommissUr)



Multiple skleroz (MS)

Otoimmun-demyelinizan

Norolojik ataklar

Beyaz cevher lezyonlari

1/1000 (USA); K/E: 2

Rolaps ve remisyonlarla progresyon
Genetik/cevresel faktorler



MS

Beyaz cevher hastaligi

Plak olusumu (aktif,
inaktif, golge plak)

EN SIK;

el ateral ventrikll kenari
eOptik sinir

eOptik kiazma

eBeyin sapl
eSerebellum

eSpinal kord

© Elsevier 2005
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PLAK ICINDE

Demyelinizasyon, aksonlar,
oligodendrositler, makrofajlar,
hicresel artiklar, lenfosit ve
monositler, gliozis

© Elsevier 2005 Robbins and Cotran, Pathologic Basis of Diseases

Plak icerigi aktif, inaktif ve golge plakta degiskenlik gosterir.




SSS non-tumoral patolojileri

Serebral 6dem/kafaici basing
artisina bagli herniyasyon/
hidrosefali

Malformasyonlar/gelisimsel
anomaliler

Perinatal beyin hasari
Travma

Serebrovaskuler hastaliklar
Enfeksiyonlar

Prion hastaliklari

Demiyelinizan hastaliklar

Norodejeneratif
hastaliklar

Genetik metabolik
hastaliklar

(depo hst., [6kodistrofiler,
mitokondriyal
ensefalomiyopatiler)

Toksik/edinsel metabolik
hastaliklar

Tumorler




Norodejeneratif hastaliklar

* Progresif ndron kaybi
— Spesifik ndéron agi ve beyin boélgeleri
— Klinik bulgular
* Demans
* Hipokinetik hareket bozukluklari
* Hiperkinetik hareket bozukluklari

e Serebellar ataksi
e Motor noron hastaliklari

 Anormal protein birikimleri
— Hucresel inklGzyonlar
— Proteinopati



Norodejeneratif hastaliklar

* Serebral korteks dejenerasyonu

(Alzheimer hastaligi, Frontotemporal Demanslar, Pick Hastaligi,
Progresif Suprantkleer Palsi, Kortikobazal Dejenerasyon,
Vaskiler demans)

* Bazal gangliya/beyin sapi dejenerasyonu

(Parkinsonizm, Parkinson hst., Multiple Sistem Atrofisi,
Huntington Hastaligi)

* Spinoserebellar dejenerasyon

(Spinoserebellar ataksi —Friedreich ataksi, Ataxia-telenjektazia)



Alzheimer hastaligi (AH)

lleri yasta en stk demans nedeni.

Entelektuel fonksiyonlarda kayip, duygulanim ve
davranis bozukluklar

%1 (60-64 yas), %40 (85-89 yas)
Yavas progresif seyir
Sporadik (%90-95) /ailevi (%5-10 olgu)

Kesin tani patolojik inceleme + klinik ve laboratuar
ve goruntileme yontemleri




Kortikal atrofi (frontal,
temporal, pariatal lob)

Mikroskobik bulgular:

e Noritik plaklar

e Norofibriler “tangle”

e Amiloid anjiopati

Patogenez ?

* Amiloid 3 protein (Af)

© Elsevier 2005
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AH

Amiloid

Noritik plak
-amiloid ¢ekirdek
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AH

Norofibriler “tangle”
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Tau protein, MAP2 proteini




PICK HASTALIGI

Ad

4
Kumar et al: Robbins & Cotran Bathologic Basiflof Disease, 8th Edition.
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Pick cismi: gimus boyalari ile siyah renkli boyanan yuvarlak homojen
noronal sitoplazmik inkllizyonlar




Normal substantia nigra

Edition
Inc. All rights reserved

PARKINSON HASTALIGI

-
Kumar et al: Robbins & Cotran Pathologic Basis of Disease, 8th Edition.
Copyright © 2009 by Saunders, an imprint of Elsevier, Inc. All rights reserved.

Depigmente substantia nigra

Lewy cismi: Noron sitoplazmasinda, yuvarlak
veya kivrintili eozinofilik sitoplazmik inkltzyon




SSS non-tumoral patolojileri

Serebral 6dem/kafaici basing
artisina bagli herniyasyon/
hidrosefali

Malformasyonlar/gelisimsel
anomaliler

Perinatal beyin hasari
Travma

Serebrovaskuler hastaliklar
Enfeksiyonlar

Prion hastaliklari

Demiyelinizan hastaliklar
Dejeneratif hastaliklar

Genetik metabolik
hastaliklar

(depo hst., [6kodistrofiler,
mitokondriyal
ensefalomiyopatiler)

Toksik/edinsel metabolik
hastaliklar

Tumorler



Malformasyon ve gelisimsel anomaliler

Mental retardasyon, serebral palsi, noral tiip defekti
vs.. gelisimsel bozukluklar

Prenatal/perinatal zarar verici etkiler
Normal SSS gelisiminde yetersizlik veya doku hasari

Malformasyonun anatomik ozellikleri, beyin
hasarinin zamanini yansitir.

Patogenez ve etyoloji genellikle?
Genetik ve cevresel faktorler?




Malformasyon ve gelisimsel

anomaliler

Noral tlip defektleri

Onbeyin anomalileri

Arka fossa anomalileri
Siringomyelia ve hidromyelia



Noral tup defekti
(en stk SSS malformasyonu)

néral tiiplin kapanmasinda bozukluk veya kapanmis
noéral tiipln yeniden acilmasi

noral dokular, meninksler, kemik ve yumusak doku
anomalileri

“anensefali”

“ensefalosel”

“spinal disrafizm/spina bifida”
vertebral kolonda defekt
“spina bifida okkulta”,
meningomyelosel,
meningosel




Anensefali Ensefalosel

'1-5/1990 canllfio"éum, *kraniyumdaki defekt,
egebeligin 28. glininde, SSS dokularinin
*kizlardaT, disariya gitkmasi

*beyin ve kalvarium(-)



On beyin anomalileri

polimikrogria:
agiria(lisensefali):
Megalensefali

mikroensefali: kromozamal anomaliler, fotal alkol
sendromu, inutero HIV enfeksiyonu

holoprosensefali:
korpus kallozum agenezi



e Posterior fossa anomalileri

- Arnold-Chiari (Chiari tip 1) malformasyonu
- Chiari tip Il malformasyonu
- Dandy-Walker malformasyonu

e Siringomyelia , hidromyelia

- spinal kord’ta santral kanalda genisleme
(siringomyelia)

- spinal kord’ta sivi dolu yarik seklinde bosluklar
(hidromelia)



ARNOLD-CHIARI
MALFORMASYONU

*Kucuk posterior fossa
*Bozuk sekilli serebellar orta
hat

*VVermisin foramen
magnum’dan asagiya dogru
sarkmasi

*Hidrosefali

*Lumbal meningomyelosel
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