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ANAMNEZA I STATUS U PEDIJATRIJSKOJ NEUROLOGIJI

ANAMNEZA:

Obiteljska anamneza, podaci o kosangvinitetu roditelja (važno u neurologji!), podaci o čimbenicima koji su mogli utjecati na razvoj tipa bolesti tijekom trudnoće, oštećenja prilikom poroda ili prvim tjednima nakon poroda, podaci  psihomotoričkom statusu dijeteta i njegova procjena!

STATUS:

psihički: svijest / očuvana ili pomućena u obliku somnolencije, sopora ili kome ili smetenost, sumračno stanje, delirij i sl.

socijalni: pogled, mimika, kontakt, zainteresiranost, izvršavanje radnji, psihološki testovi u skladu s psihomotoričkim razvojem; ispitivanje viših moždanih funkcija tipa   mišljenje, pamćenje, znanje, inteligencija, govor, izražavanje, čitanje,pisanje, računanje) -> postoje standardizirani testovi za psihomotorni razvoj tipa 

1. do 2 godine test Nevenke Čuturić

2. do 3 godne Brunet-Lezine 

3. od 3-6 Binetov test 

4. testovi inteligencije tipa WISC za školsku dob i Benderov likovni test, testovi ličnosti;

meningitički znakovi:  kočenje vrata, napeta fontanela, opistotonus, Brudzinski (fleksija glave uzrokuje fleksiju nogu), Kernig (refleksna fleksija potkoljenice pri pasivnom odizanju noge), Lassegue (podizanje ekstendirane noge koja se pritom ukoči i ne ide dalje), fenomen tronošca, kissing knee, konvulzije, pomućenje svijesti različitog stupnja te nespecifični simptomi tipa fotofobija, glavobolja, povraćanje, iritabilnost, povišena temperatura; 
encefalitički znakovi: pomućenje svijesti različitog stupnja, pareze, povišena temperatura; 

znakovi povišenog IC tlaka:  napeta fontanela, hidrocefalus, glavobolje (dijete vrišti), ocrtani žilni crtež, razmaknute suture, pogled zalazećeg sunca, proširene ili sužene zjenice (terminalni stadij), perkutano zvuk napuknutog lonca, zastojna papila, dvoslike. Nespecifični simptomi: glavobolja, povraćanje, pomućenje svijesti, klijenuti, prisilni položaji glave; 

motorički:  ispitivanje mišićne snage od grube do fine, bulbomotorika posebno, strabizam/škiljenje (da li je konkomitirajući ili paralitički), promatranje hoda: spastični hod (zabacuje jednu ili obje noge, uzrok lezije je gornji motorički neuron), mlohav hod (vuče stopalo koje visi, zaostaje pa ga odiže – pijetlov hod), mjesto lezije je donji motorički neuron; gegav ili patkast hod: luksacija kukova, muskulatura zdjelice; ataktičan hod: hoda na širokoj osnovici s ataksijom, mjeso lezije je mali mozak, labirint, duboki senzibilitet i sezorni dio perifernog živca;
apraktičan hod: hoda na nespretno širokoj osnovi, mjesto lezije je difuzno po mozgu; hod pijanca: lezija je  u moždanom deblu; 

tonus: hipertonus (spazam, rigor) i hipotonus; reflesi, koordinacija (prst-nos, peta-koljeno, Romberg, dijadohokineza) -> poremećaj je hiperkineza ili diskineza (znači nekoordinirana: tremor, korea, attoza, ataksija, torzijski spazmi), stereotipija i tikovi, grčevi/konvulzje, motorička hiperaktivnost, nistagmus, fascikluacije;
PRETRAGE:

pretraga CLS:  

1. tražimo znakove upale; to može biti zamućeni likvor, broj leukocita po mm3 veći od normalnih 50-100 (granulociti za bakterije, limfociti za viruse), povećana konc. proteina, smanjena konc. glukoze (normalna je ½ one u krvi, povišena može biti kod TBC npr.), nalaz samih uzročnika;
2. krv ili krvav likvor: subarahnoidalno, intraventrikularno, periventrikularno krvarenje s probojem u komore, arteficijalni prilikom same punkcije. Arteficijalni se brzo očisti, a ako je patološki uzrok, onda se krvarenje  nastavlja. 

3. albumino-citološka disocijacija: povećana konc. proteina uz normalan broj stanica, npr. poliradikulitis, subakutne upale, degeneracija i opstrukcija u otjecanju likvora;

4. povišenje gama-globulina: MS, SSP, borelioza, infektivna imunodeficijencija A i dr. (a da potječu iz živčanog sustava), dokazuje se omjerom u krvi!
EEG:  najvažnija u dijagnostici epilepsija i razlikovanju epileptičkih od neepileptičkih napada; u pravilu se snima u budnom stanju uz zatvorene oči, u psihičkoj relaksaciji: 

Rutinske provocirajuće metode za EEG su hiperventilacija i fotostimualcija; EEG sniman za vrijeme napada (iktalni) je patološki, a sniman između napada je normalan (interiktalni); 

· elektorde se na glavi postavljaju dogovorno prema tentwenty  sustavu. Može se paralelno raditi i EKG, EMG, respiracija i pokreti očiju. Iznimno ako treba elektrode se postavljaju epiduralno, subduralno, subarahnoidalno i intracerebralno;

· normalna aktivnost su delta valovi (rana dojenačka), theta (kasnije), alfa (prema kraju dječje i prema odrasloj dobi, stabilna je slika iza 12. godine) i beta (odrasli);
· EEG valovi nastaju sumacijom dendritičkih potencijala ganglijskih stanica, a potječu od kore mozga; na njih utječe i centrencefalon (prednji dio formatio reticularis);

· «Svaki abnormalni val treba tretirati kao artefakt dok se ne dokaže suprotno!» (
· ehoencefalografija dvodimenzionalna (na neokoštale dijelove 
glave) i
· Doppler UZV (cirkulacija)

· RTG/ CT / NMR
CEREBRALNI NAPADI:

· nagla, ali prolazna pojava disfunkcije mozga koja se manifestira  pojavom senzornih, motoričkih, psihičkih i vegetativnih simptoma, a mogu se dakle očitovati gubitkom svijesti, konvulzijama, promjenama afektivnosti, toničkim ili kloničkim grčevima muskulature, parestezijama, povraćanjem, znojenjem, salivacijom...

· epileptički

· hipoksični cerebralni

· metabolički cerebralni

· toksični cerebralni

· psihogeni cerebralni

· neepileptični u spavanju

· najčešće se cerebralni napadi manifestiraju KONVULZIJAMA koji su pak najčešće epileptične etiologije, iako mogu biti i neepileptične; npr. FEBRILNE KONVULZIJE manifestiraju se kao pravi epileptični napad, no to ne znači da dijete boluje od epilepsije;

· EPILEPSIJA: kronična bolest mozga s ponavljanim epileptičkim napadima; 
 PRIGODNI CEREBRALNI NAPADI:
->generalizirani toničko-klonički grčevi izazvani nekim prigodnim uzrokom koji kada se ukloni, nestaju i konvulzije;

-> primjer su FEBRILNE KONVULZIJE koje se javljaju u male djece s povišenom temperaturom, a koja nije uzrokovana nekom akutnom intrakranijalnom infekcijom;

-> javlja se u obliku  a) generaliziranih toničko-kloničkih napada  s gubitkom svijesti i periodima apneje  b) fragmentarnih konvulzija koje nastaju u prvom porastu temperature i prije nego što su roditelji to zamijetili; 

-> 2-4% djece doživi napad febrilnih konvulzija od 6. mjeseca pa do 3. godine, neki i češće;  malo su češći u dječaka i kod virusnih infekcija (roseola infantum!); EEG je poslije normalan najčešće;

dif. dg: meningoencefalitis (u praksi se 30% djece lumbalno punktira kako bi se isključio meningoencefalitis!), prava epilepsija;

· nije svaka pojava konvulzija uz povišenu temperaturu febrilna konvulzija: mogu biti hipokalcemičke, uz meningoencefalitis, početak epilepsije, febrilne sinkope, afektivni napadi, jaka tresavica;

· mogu biti jednostavne (tipične)/u 70% i složene (atipične)/u 30% ->ako postoje dodatne osobitosti koje pogoduju razvoju epilepsije u kasnije doba (tablica 25.1. );
· dijete s febrilnim konvulzijama trebalo bi primiti u bolnicu na dan-2 zbog obrade i isključenja meningoencefalitisa; 

PREKID KONVULZIJA: 

1. diazepam IV (ako je dijete nemirno, što nije rijetko, onda rektalno) ili rektalno (ne ako ima proljev!) 2. fenobarbiton IM
/ u napadu ga položiti na bok i ne nasilno otvarati usta, sniziti temperaturu!

PROFILAKSA KONVULZIJA:  1)  akutna: fenobarbiton IM (kasnije počinje djelovati, ali duže drži); 2)  kronična intermitentna: u času pojave neke nove vrućice ako dijete ima u anamnezi febrilne konvulzije-> roditelji mikroklizmu diazepama, a liječnik fenobarbiton IM;  3) kronična kontinuirana provodi se do kraja 4. godine u djeteta koje je imalo više složenih febrilnih konvulzija, fenobarbiton per os! Ako osip->onda valproat.

· kod jednostavnih, prognoza je samo 5% da se epi pojavi kasnije, dok je kod složenih  šansa 20-30% od pojave epi u kasnijoj dobi; 
VAZOMOTORIČKA SINKOPA: kratkotrajna ishemična epizoda zbog pada tlaka i prevladavanja parasimpatikusa koji ne rasporedi krv u mozak već ide u splahničnom smjeru; 

KARDIJALNA SINKOPA: smanjen dovod krvi u mozak zbog nekog kardijalnog uzroka; također se manifestira gubitkom svijesti;

EPILEPSIJE

...kronična bolest mozga s ponavljajućim epileptičnim napadajima i abnormalnostima u EEG-u;

! 0,5 -1 % u populaciji, a među djecom je od 4-5%;

· IDIOPATSKE (primarne, funkcionalne, ne može se odrediti jasan uzrok, osim eventualno nasljedne dispozicije)

· SIMPTOMATSKE (sekundarne, organske ili s jasnim uzrokom npr. genetskim: tumor, ozljeda, lezija, upala...npr. epilepsija ovisna o piridioksinu je AR nasljedna i povezana s poremećajem  u sintezi GABA-> više nije idiopatska);
· KRIPTOGENE (pretpostavljaju što je uzrok, ali ne mogu ga dokazati)

PROVOCIRAJUĆI I DISPOZICIJSKI ČIMBENICI: spavanje, neprospavana noć, duboko disanje, povišena temperatura, vrsta prehrane...

? prolazno i sinkrono bioelektrično pražnjenje skupine ganglijskih stanica, ako iz: površni korteks (obično parcijalna), limbički sustav (duboko), centrencefalon (bilateralno sinkrona, tj. Ambiincipijentna i generalizirana? - > Ravnomjerno se šire na obje polutke);

Dg. EPILEPSIJE: 1. samo ako postoji klinički jasan oblik; 2. ako postoje jasni recidivi napada onda dg.  može i uz normalan EEG 3. epileptiformna abnormalnosti u EEG-u;

OSNOVNA NAČELA LIJEČENJA EPILEPSIJE: 

· svaki napad teoretski oštećuje  određene neuralne strukture i koči psihomotorički razvoj djeteta:
· barbiturati, fenitoin, primidon, karbamazepin i valproat: najčešči mehanizam je povećanje koncentracija GABA-e koja je fiziološki inhibitor prijenosa impulsa na sinapsama, preko smanjenja glutamata koji je ekscitator te preko modificiranja prelaženja iona kroz staničnu membranu;

· ex iuvantibus dijagnoza ponekad!

·  pojedini  lijek za pojedini tip epilepsije: npr. karbamazepin za benignu parcijalnu epi; 

· u djece se najčešće upotrebljava karbamazepin zbog benignih parcijalnih i valproat zbog mioklonizama i apsanasa, te fenobarbiton zbog febrilnih konvulzija, no to nisu prave epilepsije;

NUSPOJAVE: pospanost, smetnje ponašanja, poremećaji motorike, povraćanje, gingivostomatitis, ispadanje kose, toksoalergične reakcije, oštećenja jetre, pankreasa, KS, psihićke poremećaje i encefalopatije; 

· karbmazepin i fenobarbiton->toksoalergične reakcije! Možda probati s oksakarbamazepinom. Valproat uzrokuje  hiperamonemiju koja pak vodi u komu s konvulzijama => kontrolirati jednom mjesečno krvnu sliku i jetrene te pankreasne enzime kao i amonijak;

· krv za mjerenje koncentracije antiepileptika treba uzeti ujutro natašte, prije samog lijeka!

KIRURŠKO LIJEČENJE:  koje se ne mogu suzbiti lijekovima;
PODJELA EPILEPSIJA:

1. parcijalne ili žarišne:
· osnovne karakteristike su: toničko-klonički trzajevi pojedinih dijelova tijela, jedna strana lica i bulbusa očiju ili jedna polovica tijela (hemikonvulzije); Jacksonova počne trzajem na licu pa se širi na ruke ili noge npr. ili obrnuto; grčevi obično  nisu  praćeni gubitkom svijesti, pjena curi iz usta na stranu trzanja, krkljanje, gušenje, cijanoza, trza očima u stranu napada, Toddova klijenut kada napad završi (postiktalna pareza prolazna);
· BENIGNA PARCIJALNA EPILEPSIJA S CENTROTEMPORALNIM FOKUSOM (ROLANDSKA EPILEPSIJA):   lokalizacija žarišta je u Rolandovoj vijuzi temporalnog režnja (potvrda EEG-om); NAJČEŠĆA DJEČJE DOBI! Oko školske dobi do puberteta se javlja, vjerojatno idiopatska s AD nasljeđivanejm i varijabilnom penetracijom -> napadi se javljaju u prvom spavanju ili prije buđenja, češće nakon neprospavane noći, često se sekundarno generaliziraju u grand-mal
LIJEČENJE: karbamazepin, valproat, primidon, sultiamon; do puberteta liječenje, prognoza odlična!

Landau-Klefnerov sindrom: stečena epileptička afazija, jako  je slična parcijalnoj benignoj (tip napada i EEG), no javlja se AFAZIJA i liči autizmu, liječenje je mukotrpno i bez značajnijih poboljšanja;
Simptomatske organske: česte i brojne, različite vrlo, imaju uzrok koji je tumor, upala, lezija, a nekada je i kriptogen, posebno su bizarni pokreti ako je žarište u frontalnom režnju, EEG je abnormalan. Jedan oblik je  HHE (hemikonvulzija, hemipareza, epilepsija): u zdravog djeteta ili djeteta s dugotrajnim epi statusom s visokom temperaturom ili bez nje, poslije napada ostaje umna zaostalost, a epi se teško liječi. HSV? Vaskularne promjene u području a. cerebri medije? Možda je MELAS uzrok? (Mitohondrijska Encefalopatja s LaktAcidozom i Stroke, tj. moždani udar);

Epilepsija s parcijalnim senzornim napadima:  rijetka jer je senzorni korteks manje sklon izbijanjima od motoričkog; svrbež, parestezije,  mravinjanje, pečenje, utrnulost; senzacije specifićnih osjeta; karbamazepin; 
Epilepsija s parcijalnim vegetativnim napadima:   iznenadne boli u trbuhu, bljedilo, sinkope, povraćanje, tahikardije ....
Epilepsija s parcijalnim napadima sa složenom simptomatologijom (psihomotoričke):  pogrešno se nazivaju temporalnim epilepsijama jer od tamo izbijaju, međutim nisu samo iz temporalnog, već i iz limbičkog sustava što nije isto. Manifestira se kao: pomućenje svijesti (bolesnik je sumračnog stanja ili nekontaktibilan, smeten), pojava dismnezije, amnezija, iluzija, halucinacija; nesvrhovite motoričke radnje (skidanje) i automatizmi (mljackanje), simtomi kao kod žarišnih vegetativnih takošer; U svakoj životnoj dobi se javljaju, može i kod dojenčeta, javljaju se i noću (dif. dg. od noćnih mora!). IZBIJANJA su iz LIMBIČKOG sustava, tj. sustava AMIGDALA-HIPOKAMPUS, a ulogu imaju i rinencefalitičke strukture na bazi frontalnog režnja («jako eliptogene»).  Uglavnom kriptogeno! Obdukcijski dokazani mikrohamartomi, disgeneze, mezijalna skleroza hipokampusa;  Interiktalni EEG u djece je četo normalan; KARBAMAZEPIN ili FENITOIN za liječenje;  

2. generalizirane:
...idiopatske s fokusom izbijanja u centrencefalonu (arhaični izraz za recimo prednji dio retikularne formacije)...
· PRIMARNI GRAND-MAL

- rjeđe su od sekundarnih grand mal, npr. grand mal epilepsija kod buđenja koja se obično javlja oko 10. godine života; patološka izbijanja iz centrencefalona, simetrično se širi bilateralno, slika je dramatična, pjena na usta, krkljanje, cijanoza, toničko-kloničke konvulzije s gubitkom svijesti, grčevita respiracija, nekontrolirano mokrenje, poslije napada se javlja  pomućenje svijesti i slabiji stupanj mlohavosti; LIJEČENJE: valproat;
· EPILEPSIJA S APSANSIMA / PETIT MAL / PIKNOLEPSIJA

- čest oblik idiopatske epilepsije, između 4. i 10. godine se javlja; poligensko nasljeđivanje vjerojatno! Jednostavni ili složeni apsansi (da li se uz njih javljaju i neki drugi fenomeni ili ne), atipična ili tipična (ovisi o vrsti šiljaka u EEG-u), primarna ili sekundarna (da li je ispočetka generalizirana ili se generalizirano nadovezala kao sekundarna).  Tipično izgleda kao: kratkotrajan gubitak svijesti, prestanak disanja i motoričkih aktivnosti (klone glava, očne jabučice prema gore), lako se napadaji izazivaju hiperventilacijom, mogu se događati i do 100 puta na dan.  LIJEČENJE: valproat za oba tipa i etosuksamid i neki temeljni epileptik za sekundarno generalizirani; 
· EPILEPSIJA S MIOKLONIZMIMA: pojavljuju se iznenadni mioklonizmi koji su pak iznenadni i nevoljni trzajevi poprečnoprugaste  muskulature, koji mogu biti generalizirani ili lokalizirani; svijest je pomućena u djeliću sekunde; tu se uključuju u ovu kategoriju i epi s atoničkim/astatičkim napadajima; LIJEČENJE: 
· Westov sindrom
- maligni oblik generalizirane epilepsije koji se javlja u dojenačkoj dobi, a  karakterizira ga trijas infantilnih spazama, psihomotoričko zaostajanje i hipsaritmije (nalaz u EEG-u); može biti karakteriziran primarnim ili sekundarnim generaliziranim mioklonim grčevima koji tijelo tjeraju u antefleksiju uz krik («islamsko klanjanje»), a povezuje se s tuberoznom sklerozom, poteškoćama u porodu, GM2 gangliozidozama...napadom vrlo brzo prestaje daljnji psihomotorni razvoj, a u odrasloj dobi se razvija slika Lennoxovog sindroma. Etiološki je posrijedi možda kakvo  patološkoanatomsko difuzno oštećenje mozga  u određenoj fazi njegovog biokemijskog i histološkog razvoja pa se zato i simptomi javljaju u određenoj životnoj fazii; LIJEČENJE: kortikosteroidi i ACTH; normalizira se stanje, nestanu napadi, ali psihomotorni zaostatak ostaje; imamo još i benignu mioklonu epilepsiju (da se izliječiti) i tešku mioklonu epilepsiju dojenčadi (ostaje zaostatak u psihomotornom razvoju), javlja se oko 2. godine života s munjevitim napadajim; 
· Lennox-Gastautov sindrom:

Također miješani epileptički sindrom kao i West, jer postoje  i generalizirana i žarišna epileptična izbijanja koja se nazivaju petit mal varijanta;

Etiologija je slična kao kod Westa, s tim da West oko 3.-5. godine prelazi u Lennoxa, a nabrajaju još i neke progresivne metaboličko-degenerativne bolesti.  Dominiraju mioklonzmi, atonički napadi, složeni apsansi (mioklonički i atonički=sruši se na pod pa se brzo uspravi!), grand mal i parcijalni napadi; psihomotorno zaostajanje djeteta; LIJEČENJE: valproat i novi epileptici; kortikosteroidi i ACTH ne pomažu; ketogena dijeta!  

· Fotosenzitivne: tzv. refleksna epilepsija, od predškolske do juvenilne dobi značajna. Pokemoni! LIJEČENJE: valproat, jedna ruka na oko prilikom približavanja TV-u; ili serije mioklonizama ili grand – mal tip; javljaju se samo kod binokularnog gledanja; 
3. ne može se utvrditi jesu li parcijalne ili generalizirane

4. prigodne

STATUS EPILEPTICUS:
=> epileptički napad koji traje duže od 20-30 minuta, a raznog tipa (grand mal, parcijalni, fragmentarne konvulzije...);  statusom se označava i dugo trajanje  učestalih kratkih napada kao što su apsans, složeni apsans, mioklonizmi; minor status, pseudodemencija; 
LIJEČENJE STATUSA EPILEPTICUSA: diazepam IV (paziti na potrebe za respiracijom umjetnom), fenobarbiton IM, tiopental (barbiturat kratkog djelovanja) uz mogućnst umjetne intubacije u jedinici intenzivne njege, piridoksin u djece mlađe od 2 g IV; 

NASLJEDNE DEGENERATIVNE BOLESTI MOZGA

1. monogenski nasljedne

2. početak kliničke ekspresije je nakon rođenja, s postepenom progresijom i gubitkom kognitivnih, motoričkih ili intelektualnih stečenih funkcija;

3. postojanje neupalnih patoloških promjena u živčanom sustavu s taloženjem ili bez taloženja tvari u tkivu;

- veliki je broj onih koje su uzrok metaboličkog poremećaja na razini cijelog organizma; 

...neočekivano velika genetska heterogenost određene nasljedne bolesti odnosno nasljednog fenotipa, a poznati i nepoznati okolinski čimbenici utječu na ekspresiju bolesti više nego što se to prije mislilo (multifaktorna etiologija bolesti);

...poligensko nasljeđivanje (više gena odgovornih za bolest, svi se nasljeđuju mendelovski, ali se bolest ne nasljeđuje mendelovski) pa se voli reći da su osobe s tim i tim genima s povećanom dispozicijom razvoja određene bolesti; geni su dispozicijski čimbenik;

...maternalno nasljeđivanje, to jest, putem mitohondrijskog genoma koji može mutirati, to jest, cijeli genetski materijal citoplazme, a s tim i mitohondrija dobije se od majke jer spermiji nemaju citoplazmu;

...pojava dinamičkih mutacija: pojava mutacija u hodu - kod roditelja ne moraju biti izražene, no kod djece jesu; sastoje se u prekomjernom umnažanju jednog određenog slijeda istovjetnih trinukleotida, pri diobi gameta pokazuju sklonost dodatnog produljivanja iz generacije u generaciju => zato su nestabilne, tj. dinamičke mutacije; (Sy. fragilnog X);
...zahvaćaju pojedine sutave mozga, spinalne moždine, periferni živac npr: spinalna mišićna atrofija Werdnig-Hoffman (prvi i drugi neuron motoričkog puta), neuropatija Refsum (periferni senzorni neuron), Mb. Wilson (ekstrapiramidni sustav), heredoataksija (mali mozak);
HEREDODEGENERATIVNE BOLESTI KOJE PRETEŽNO ZAHVAĆAJU SIVU TVAR

· propadaju neuroni, a s njima i više moždane funkcije, prevladava atonija,  teškoće vida i epileptički napadi;  s napredovanjem simptoma gubi se razlika između simtoma te prepoznavanja koji su dijelovi zahvaćeni; 
· ne mogu se dokazati biokemijskim metodama, mogu molekularnogenetskim, EEG-om, slikovnim metodama, ispitivanjem očnog fundusa; bipotat nekog živčanog tkiva (npr. submkuza rektuma); 

· Neuronalna ceroidna lipofuscinoza: najpoznatije bolesti s tog područja, AR, gen za infantilni i juvenilni oblik su locirani, ali nije poznat njihov produkt. U neuronima i žlijezdama znojnicama, te endotelu kapilara taloži se neki autoflorescentni lipopigment koji izgleda poput zavinutih prstiju, vidljv je pod EM. 
INFANTILNI OBLIK: počinje u kasnoj dojenačkoj s progresivnim psihomotornim propadanjem, epilepsijom s mioklonizmima, ataksijom, gubitkom vida. Prisutna atrofija vidnog živca+karakteristične promjene na očnom fundusu, nema pjege poput trešnje kao u Tay-Sachsovoj; KASNI INFANTILNI OBLIK: slični simptomi kao u ranom infantilnom, epilepsija nalikuje na Lennoxov sindrom, promjene na očnom fundusu kao poremećaj pigmentacije na periferiji, petit-mal u EEG-u, mogu i promjene uz specifične fotostimuluse; JUVENILNI OBLIK:  između 5. i 10. godine počinje sa slabljenjem vida i propadanjem intelektualnih funkcija; epi s mioklonizmima, kasnije hiperkineza tipa mišićne distonije; 
· Rettov sindrom: X-vezano, javlja se samo u djevojčica jer je za dječake letalna već IU, cerebralna atrofija, nema značajnijeg histološkog supstrata: umno zaostajanje poslije 1. godine života, autističko ponašanje, ataksija, stereotipije poput pranja ruku, epi napadi; 
HEREDODEGENERATIVNE BOLESTI KOJE PRETEŽNO ZAHVAĆAJU BIJELU TVAR – LEUKODISTROFIJE

=> zahvaćen je proces sinteze ili razgradnje mijelina koji propada, početni su simptomi motorički: spastičnost, hiperrefleksija, postupni razvoj sljepoće zbog degeneracije vidnog puta, a kasnije i intelektualno propadanje; albumino-citološka disocijacija u likvoru, atrofija papile u fundusu; CT pokazuje difuzno smanjenje bijele tvari! 
· Spongioformna degeneracija mozga (Canavan): 
AR bolest s defektom enzima aspartatacilaze; manifestira se subkortikalnom degeneracijom bijele tvari, počinje između 3-6 mjeseci, a ubrzo završava letalno. Potpuni zastoj psihomotoričkog razvoja, povećanje opsega glave (makrocephalus), hipotonija mišića trupa, spastičnost okrajina, gubitak vidnog i svakog socijalnog kontakta. NMR, u kulturi fibroblasta može se dokazati aspartatacilaza i  u urinu kromatografijom. Moguća je i prenatalna dijagnoza!
· Alexandrova bolest: degeneracija astrocita s hijalinizacijom, gen i biokemijski produkt nisu poznati, nasljeđuje se AR, a klinička slika je slična kao kod Canavana; 
EKSTRAPIRAMIDNE DEGENERACIJE

· Mb. Wilson: 

· Huntingtonova koreja:  AD, atrofija zahvaća putamen i nukleus kaudatus, dinamička mutacija s umnažanjem nukleotida, javlja se pretežno u odraslih, progresivna demencija, rigiditet, koreoatetoza i konvulzija;
· Friedrichova ataksija: AR, produkt je frataksin, dio je enzima respiratornog lanca mitohondrija (polagana progresivna narav bolesti, pojava hipertrofične kardiomiopatije i dijabetesa uklapaju se u sliku mitohondrijske boelsti) -> primjer maternalnog nasljeđivanja; nakon 5. godine života se javlja; ataksija sporo progredira, više su zahvaćeni donji ekstremiteti, zahvaćeni mali mozak i spinocerebelarni putevi, 
HEREDODEGENERATIVNE BOLESTI KOJE PRETEŽNO ZAHVAĆAJU MEDULLU SPINALIS

· Werdnig-Hoffman: prvi i drugi neuron puta su zahvaćeni, slaba aktivna motorika okrajina, trupa i mimičke muskulature, uključivo i respiratorne. Jaka mišićna hipotonija, nema vlastite reflekse, leži poput žabe na leđima;  teška dispneja s retrakcijama, odgovarajuća deformacija toraksa, psihički razvoj je normalan; CK je normalan, EMG vide se neurogene lezije, provodljivost kroz motoričke neurone je normalna, za razliku od demijelinizirajućih neuropatija; djeca umiru zbog respiratornih poteškoća do kraja 2. godine života; mutacija motor neuron survival gena i u teškim slučajevima NAIP-a (neuronal apoptosis inhibitory protein) ; KASNI INFANTILNI TIP 2 javlja se nešto kasnije, djeca prežive do školske dobi; 
· ALL:  rijetka u djece, nasljeđuje se AD, degenerativne promjene kortikospinalnih puteva i motornih stanica moždanog debla iprednjih rogova. Mutacija gena koji kodira enzim citosolnu superoksid-dismutazu koji razgrađuje superoksid anione pa kada zakaže, dotični oštećuju stanične strukture. 
POLIRADIKULITIS Guillain-Barre

· dosta česta i važna u dječjoj dobi; upalna postinfekciozna motorička, ali i senzorna neuropatija; vjerojatno se radi o AI reakciji prema proteinskoj komponenti mijelina koji je prethodno bio oštećen u tijeku akutnih virusnih bolesti ili imunizacije; 

· već poslije prve godine života, nakon infekcije Ebstein-Barrom, Coxsackiem, influencom, CMV-om...Manifestira se simetričnom parezom proksimalne muskulature donjih ekstremiteta, brzo se širi pa može zahvatiti cijelo tijelo. Hipotonija, arefleksija i povremeno radikularne boli. Može se javiti meningizam (dif. dg. SAH i meningitis) i ataksija (senzibilni jače zahvaćeni) pa to može uputiti na pogrešnu dijagnozu;

· ako simptomi dalje progrediraju, može se javiti bulbarna paraliza sa zahvaćenošću respiracije: Landryeva paraliza;   
· bolest se počinje popravljati već nakon 10-20 dana, ali mogu ostati oslabljeni refleksi; može imati i nepovoljan tijek u 10-15% slučajeva koji uzrokuje trajno hipotonično arefleksno stanje; 
· CLS: albumino-citološka disocijacija, ENG smanjena brzina motoričke  provodljivost, nekad i senzorne, a EMG pokazuje znakove denervacije;
· Dif. dg: isključiti poliomijelitis! virusni meningoencefalitis!

· Th: nije potrebna, već nadzor nad respiratornom muskulaturom (respirator); u prvim danima plazmafereza, nakon 7 dana kortikosteroidi, danas se više vjeruje IV primijenjenim gama-globulinima, respirator! Ako je ušla u kroničnu fazu: gama-globulini i citostatici po protokolima; 

POLIOMIJELITIS

· uzrokovan enterovirusom poliomijelitisa, koji je danas rijedak uzročnik paralize obzirom da se djeca procjepljuju;

· karakteristični su znakovi mlohava klijenut pojedinih grupa mišića, boelst se prenosi fekalno-oralnim putem, često je i inaparentna;

· virus ulazi u probavni sustav preko sluznice crijeva, u krv -> viremija, krvnim ili živčanim putem u CNS; uzrokuje upalne i degenerativne bolesti promjene u stanicama koje budu lakšeg stupnja pa se oporave ili budu ireverzibilno promijenjene; INKUBACIJ_ 7-14 dana; riejtko bude manifestacija bolesti u obliku virusnog meningoencefalitisa;
· SPINALNI OBLIK: kvadriceps, prednji i stražnji mišići potkoljenice, rameni obruč /deltoideus najčešće/; 

· BULBARNI OBLIK: moždani živci zahvaćeni i vitalni centri produžene moždine; respiratorna muskulatura! Ako bolesnik preživi akutnu fazu, oporavak je najčešće kompletan;  

· definitivne su one klijenuti koje se ne počinju popravljati unutar 18 mjeseci;
· DG: 1. asimetrično raspoređena mlohavost 2. mononukleare u CSL klijenut, nakon 2-3 tjedna albuminsko-citološka disocijacija;  3. virus u CSL i stolici!  

· Diferencijalno dijagnostički od Guillain-Barrea: GB ima simetrčnu raspodjelu mlohavosti, poremećaj senzibiliteta, u CSL povećanu samo količinu bjelančevina, a broj stanica je normalan; 

PROGRESIVNE MIŠIĆNE DISTROFIJE:
...mendelski nasljedne bolesti, poznata im je uglavnom genetička osnova na molekularnoj razini;

· Duchennova (pseudohipertrofična): X-vezana, najčešća od navedenih, u dječaka, nastaje u 30% zbog novonastalih mutacija; u ženskih nositeljica može nastati blaga slabost muskulature; delecije, duplikacije,  točkaste mutacije, ovisno, nalaze se u 80egzonskom genu, jednom od najvećih danas poznatih; produkt gena je distrofin, vezan je uz staničnu membranu. Klinička slika počinje se manifestirati između 2. i 3. godine života-patkasti hod i lumbalna lordoza, Gowserov znak (podupiranje rukama o natkoljenice prilikom podizanja!)- listovi su zadebljali (mast), tetivni refleksi se gube, djeca su nakon 10. godine vezana za kolica, a umiru oko 20. zbog respiratornih komplikacija; povišeni su CK i LDH, karakterističan je EMG, histološki se vidi degeneracija mišićnih vlakana s bujanjem veziva; procjenom aktivnosti CK u serumu mogu se  naći nositeljice, analiza DNK! Imunoflorecentno-histokemijska dijagnostika!;
· Beckerova: oblik Duchenna s kasnijim početkom (2. desetljeće), sporijim napretkom i trajanjem života do 3. ili 4.  desetljeća; Posrijedi je mutacija istog gena, ali o alelnoj varijaciji je riječ.
· Erbova: pojasna mišićna distrofija, zdjelica i rameni obruč, poslije 10. godine života uz sporo napredovanje, AD, a rjeđe AR, može preći u progresivnu spinalnu mišićnu distrofiju 3 ili Beckerovu.
· Facioskapulohumeralna (Landauzy-Dejerine):  AD, poslije puberteta,  bezizražajno lice, skapule koje strše poput krila i nadlaktica je zahvaćena. Brže progredira ako se javi ranije. 
CEREBRALNA DJEČJA KLIJENUT
· infantilna cerebralna paraliza ili Mb. Little

· neprogresivno oštećenje motorike koje nastaje zbog  prenatalnog, perinatalnog ili postnatalnog oštećenja mozga;

· nema jedinstveni uzrok već više njih! Posljedica je oštećenja mozga dok njegov razvoj još nije zvršen. NEODREĐENI ELEMENT: kada završava razvoj mozga? Rođenjem, par dana poslije? Do kraja dojenačke dobi?  Ne progredira (ne razvija se oštećenje s vremenom), a to znači da je u trenutku postavljanja dijagnoze  bolest više nije aktivna; što znači da cDK nema dijete s tumorom, aktivnom upalom ili nasljednim metaboličkim poremećajem;

· simptomi DCK su vrlo šaroliki, ali UVIJEK je zahvaćena MOTORIKA!

· slični su mu «neparalitički poremećaji cerebralnih disfunkcija», tzv. minimalna cerebralna disfunkcija gdje je zahvaćena motorika, ali ne postoji karakterističan uzrok. Isto su neprogresivne: razvojne disleksije i disfazije, sindrom motorički nespretnog djeteta,  sindrom nemirnog i hiperaktivnog djeteta; 
· CDK je uz umnu zaostalost, najvažniji razlog razvojne ometenosti djeteta; 

· PRENATALNI UZROCI: neka embriopatja koja oštećuje mozak (rubeola, CMV), poremećaji  citoarhitektonike, vaskularne opstrukcije s posljedičnim mikroinfarktima;

· PERINATALNI UZROCI: perinatalna sfiksija, IC krvarenje, hipoksija može potjecati i od prenatalnog oštećenja nekog;

· POSTNATALNI UZROCI: novorošenačka hipoglikemija, meningitis, encefalitis, akutne metaboličke krize (hipoksija, hipernatrmija, dehidracija), u dojenačkoj dobi to su traumatska i netraumatska krvarenja; 1/3 djece s CDK je rođena kao nedonoščad; ugroženo je ono diejte koje u svojoj anamnezi ili statusu ima jedan ili više čimbenika koji pogoduju azvoju CDK; 
KS: ponekad se čini da je diejte u prvima danima života imalo normalnu motoriku koja se kasnije poremetila, no to je gotovo pa nemoguće ustvrditi u novorođenčadi; Tek u dobi od 3 do 6 mjeseci kad ase stječu statomotoričke funkcije, može se procijeniti psihomotorni razvoj. U diejteta s CDK česta je i umna uzaostalosz, konvulzije, konkomitirajući (neparalitički) strabizam;  možda procjena CDK prema hipertonusu ili hipotonusu? Primitivni refleksi kada ih ne bi trbealo biti, njihova jaka izraženost, i sl. 

SPASTIČNA APRALIZA: je najčešći blik cerebralne paralize, a može se manifestirati kao tetraplegija, hemiplegija, diplegija, paraplegija,  monoplegija, sklonost kontrakturama ako dijete nije pravilno liječeno, pseudobulbarna paraliza-> zbog lezije gornjeg motoneurona zahvaćene su jezgre živaca 9, 10 i 12 što onda urokuje paralizu disanja; 

HIPOTONIČKA CEREBRALNA PARALIZA (atoničko-astatički sindrom Foerster): manifestira se diplegijom ili kvadriplegijom, često praćen umnom zaostalošću, jaka hipotonija. Razlikujemo ga od neuromuskularnih bolesti po tome što su tetivni refleksi očuvani, kožni nisu, a nastaje zbog oštećenja cervikalnog    dijela MS ili    bulboretikularnog facilitirajućeg centra za tonus u moždanom deblu. 

DISKINETIČKI SINDROM: oštećenje bazalnih ganglija, malog mozga i ekstrapiramidnog sustava; simptomi se pojavljuju u obliku hipertonusa i to rigiditet ili poremećaja kretnji, bizarnih kretnji (koreoatetoze, torzijski spazmi, ataksija, tremor) koje mogu bizarno oštećivatinormalne funkcije tipa govor pa dijete ostavlja sliku teže umne zaostalosti iako nije prisutan poremećaj psihićkog razvoj. Epilepsije rjetke. Česte su kontrakture zbog zadržavanja u nekim položajima, također bizarne.  

SINDROM PRIROĐENE ATAKSIJE: manifestira se uz jedan od postojećih sindroma. Npr. uz diplegičnu paralizu postoji i ataksija, poremečaji koordinacije, voljne motorike, hodanja.
DISTONIČKI SINDROM: nije najsretniji i općeprihvaćeni klinički izraz, upotrebljava se za granične slučajeve, a trebao bi označavati neki blaži poremećaj tonusa ili opće motorike; 

DIF. DG: treba cerebralnu  paralizu razlikovati od neuromuskularnih bolesti, nasljednih metaboličkih, heredodegenerativnih, Guillain-Barre i sl.   
Treba što prije pogledati da li su senzorne funkciej u redu jer to u velikoj mjeri (sluh, vid) utječe na normalan psihički i motorički razvoj; 

TH: fizikalna terapija, razvojna gimnastika=habilitacija=osposobljavanje novih centara i veza u mozgu umjesto onih oštećenih; Bobathova metoda: indukcija učenja pokreta po ontogenetskom redu; Vojtova metoda: aktivno provociranje pokreta oštećenih dijelova tijela mahaničkim pritiskom na određene točke tijela; s umno zaostalim dijetetom je teže raditi, epilepsija otežaa rad; postizanje maximuma, a ne kompletnog oporavka, lijekovi nisu prikazali neku uvjerljivost;
HIDROCEPHALUS

...povećanje količine CSL na račun moždane mase;

1) HIPERTENZIVNI hidrocefalus (tlak likvora je povišen zbog neusklađenosti između cirkulacije,  produkcije i resorpcije likvora,  i NORMOTENZIVNI hidrocefalus (kod atrofije mozga ili hidrocefalus ex vacuo, a tlak CLS-a je normalan):

2)OPSTRUKTIVNI: nešto priječi cirkulaciju CLS-a  između komora

ARESORPTIVNI: otežana resorpcija u subarahnoidalnim prostorima
HIPERSEKRETORNI: povećanje produkcije u plexusu coroideusu; 
3) KOMUNICIRAJUĆI HIDROCEFALUS (nije poremećena dinamika komunikacije na relaciji ventrikuli-subarahnoidalni prostor, npr.)  i NEKOMUNICIRAJUĆI HIDROCEFALUS (ne postoji komunikacija između likvorskog i spinalnog prosotra).

4) PRIROĐEN (Arnold-Chiarrijeva malformacija-tonzile malog mozga u foramen magnum te Dandy-Walkerova malformacija-začepljenje foramina Luschke i Magendi pa se 4. komora balonira) i STEČEN (lezije arahnoidalnih resica nakon fetalnog meningtitisa pa nema resorpcije CLS-a i eto ti hidrocefalusa, priraslice posslije SAH i intraventrikularnog krvarenja...i sl);

KS: manifestira se povećanjem IC tlaka što znači glavobolja i krikovi djeteta, naglašen venski crtež na glavi, razmaknute suture, makrocefalija, izbočena fontanela ako nije srasla, dijete ima pogled zalazećeg sunca, obostrana pareza abducensa pa diplopije, zastojna papila, atrofija vidnog živca; Cheyne-Stkesove disanje, perkutano zvuk napuklog lonca...

MANIFESTACIJA SUPRATENTORIJALNOG POVEĆANJA IC ILI EDEMA: ukliještenje unkusa hipokampusa u foramen tentorija (paraliza okulomotorijusa, ukočena široka zjenica, pritisak na vitalne centre s gubitkom svijesti), a INFRATENTORIJALNA MANIFESTACIJA ISTOG: ukliještenje tonzila malog mozga u famen magnum što se može manifestirati Hornerovim sindromom, tortikolisom, zagrcavanjem i promuklošću, tetraplegijom; 
DG: UZV, CT, NMR;

DIF. DG: razlikovati hidrocefalus od higroma (posthemoragičnog ili postmeningitičnog):

TH: kirurški, postavlja se ventrikuloperitonealni shunt ili ventrikuloatrijski shunt; 

ONKOLOGIJA
1. Glavni tumori dječje dobi
1)Akutne leukemije (ALL, ANLL) – peak oko 4.

1) Tumori CNSa (gliomi, meduloblastomi, ependimomi)

2) Limfomi – porast sa starošću

3) Neuroblastom - dojenčad

4) Wilmsov tumor <5

5) tumori kosti (Ewingov sarkom, osteosarkom) - adolescentni

2. Tumori mozga

- tumori  se po lokalizaciji dijele na supratentorijske (epilepsija) i infratentorijske (simptomi povišenja ICP),  a to podrazumijeva i različit dinamički razvoj: u stražnjoj lubanjskoj jami koja je  prekrivena duplikaturom dure-tentorium cerebelli-> vrlo se brzo povisuje  ICP; u djece su 2. po redu maligne neoplazme dječje dobi, a javljaju se između 5. I 10. godine života;
INFRATENTORIJALNI: malog mozga, medule oblongate, mezencefalona, ponsa; manifestiraju se povišenjem IC, hernijacija tonzila MM kroz foramen magnum I pritisak na centre medule oblongate (npr. disanje); 

SUPRATENTORIJALNI: tumori srednje linije I hemisfera;  najčešće se manifestiraju epi napadiam u osoba koje ih prije nisu imale; Tm. Srednje linije čine podskupinu Tm. koji zahvaćaju talamus, hipotalamus, limbičke strukture, optičke puteve I treću komoru;  

OPĆI SIMPTOMI:

RANI- glavobolja- koja se javlja prilikom podizanja, tiskanja ili sagibanja, dakle prilikom oscilacija ICP. Jednostrane glavobolje su dobar anamnestički podatak. Uzrok glavobolje je rastegnuće meningea koje su osjetno inervirane n. trigeminusom. Izlazišta tog živca su stoga osjetljiva na pritisak. 

epilepsijski napadaji – moždani tumor je najčešći uzrok epilepsije koja nastaje između 25. i 60. godine života, tzv. kasna epilepsija;  epilepsijski napadaji mogu nastupiti i do 5 godina prije bilo kakvih drugih simptoma tumora;  oligodendrogliom i astrocitom češće od glioblastoma, a od ekstracerebralnih mezodermalnih  - meningeom;

- u 80 %  sijelo je okolica centralne vijuge/ žarišna manifestacija=Jacksonova epi.

- u 50 %  sijelo je temporalni režanj/  = psihomotorni napadaji;

- u  5 % frontalni i parijetalni /frontalni= generalizirani, često status epilepticus!;

- infratentorijski rijetko izazivaju epileptičke napadaje;

- osoba odaje psihički dojam zapuštenosti, otupljenosti, grubosti i nediferenciranosti;

-> kod djece će se simptomi povišenja ICP manje manifestirati kao glavobolja, više u obliku psihičkih promjena zato što suture nisu zatvorene pa se lubanja može širiti!

· bolesnici s povišenim  ICP psihički su izmijenjeni: leže u krevetu bez znakova spontanosti, ograničeno su reaktibilni, lice im je bezizražajno ("tumorsko lice"), afektivno bezizražajni, tijekom pregleda često se hvataju za nos ili genitalne organe, izraženi su refleksi hvatanja i sisanja, trpaju hranu u usta, često je nesažvakanu dugo drže u ustima; dezorijentirani su u vremenu i prostoru, nezainteresirano odgovaraju na pitanja, sličnost s psihopat. slikom tumora frontalnog režnja;

· u 2/3 bolesnika javlja se zastojna papila ( dif. dg. može biti: hipertenzija, kardiopulmonalne bolesti, opća intoksikacija, kortikosteroidi, kontraceptivi, tromboza sinusa mozga; brojna krvarenja na retini znak su brzog povećanja prominencije papile te ukazuju na glioblastom, metastaze ili okluzivni hidrocephalus) ;

·  povraćanje bez prethodne mučnine (zbog pritiska na vestibularne jezgre u meduli oblongati);

·  glavobolja i bolna izlazišta n. trigeminusa;

·  oštećenja n. abducensa zbog pritiska na piramide -> dvoslike;

· jednostrano ili obostrano proširene zjenice zbog pritiska na parasimpatička vlakna n. oculomotoriusa- pritisak živca na rub klivusa- syndrom clivusa;
· u završnom stadiju nastupa uklještenje moždanog debla – komatozni su, zjenice su sužene, u nepovoljnijim stadijima proširene bez reakcije na svjetlo, ekstremiteti su u položaju decerebracije, neregularno disanje, krvni tlak se snizuje;

LIJEČENJE POVIŠENOG ICP: 

1. hiperventilacija i povišen položaj glave (arterijski parcijalni tlak CO2  uzrokuje vazokonstrikciju i tako smanjuje obujam optoka).

2. osmoterapija – manitol, sorbit, glicerin /povećavanjem osmolarnosti krvi povlači se tekućina iz moždanog parenhima;

3. glukokortikoidi – deksametazon pospješuje izlučivanje tekućine; ne djeluje osobito na citotoksični edem; 

4. barbiturati –smanjuje ICP (?!)

-kada se snizi ICP povećava se moždani protok što znači veći dovod hranjivih tvari  i otplavljivanje štetnih;

- rehidracija!  zato što povećani gubitak tekućine uzrokuje i gubitak elektrolita što se mora spriječiti, kao i smanjeni volumen cirkulirajuće tekućine; 

- CVT ne bi smio biti iznad 12 cm H2O i manji od 3 cm H2O!

- paziti na plućni edem u srčanoj insuficijenciji!

- ne fiziološku otopinu jer sadrži klor, a to može izazvati acidozu, već primijeniti elektrolitsku otopinu  s izmjerenim sastojcima. Protiv singultusa klonazepam.

INFRATENTORIJALNI TUMORI: 
- patoanatomski su dobroćudni, ali zbog lokacije nedostupne kirurškom odstranjenju, mogu se očitovati kao zloćudni;

1) CEREBELARNI ASTROCITOM

-najčešći tm. dječje dobi!
- najčešće je cističan, u vermisu solidan, širi se najčešće od vermisa, a očituje se kao izbočena cista u jednoj od hemisferi MM; može rasti rostralno  i uzrokovati uklještenje mazencefalona u otvor tentorija, astrocitomi MM su često benigni, I. i  II. Stupnja, zrače se maligni oblici; 
- neurologijski simptomi javljaju se već kada je tumor dosegnuo određenu veličinu; povraćanje, istostrana ataksija i bolovi u šiji;

- ataksija s tipičnom hipotonijom mišića + nistagmus koji nikada ne izostaje;

- tumori se dobro odstranjuju kirurški s kapsulom i recidivi se ne očekuju;

2) MEDULOBLASTOM

- brzorastući, nezreli tumori u djece i osoba mlađe dobi, 2. po učestalosti u stražnjoj jami;

-najčešće u malom mozgu i pinealnoj regiji;

- najčešće u vermisu malog mozga; prema dolje ispunjava IV. moždanu komoru i pritišće medulu oblongatu, prema gore potiskuje vermis na tentorij; često se širi kroz CSL, s opsežnim ependimnim i subarahnoidalnim širenjem;

SIMPTOMI: dijete počinje povraćati, zatim trunkalna ataksija (naginjanje tijela prema natrag što se pokušava kompenzirati pridržavanjem, raširenim stavom i polaganim hodom); obostrana zastojna papila čak 6-7 dioptrija (otežano otjecanje likvora), zakočena šija kao znak uklještenja; istostrana ataksija noge i hipotonija mišićja ekstremiteta; simptomi povišenog ICP nisu vidljivi jer se dječja lubanja može širiti;

-na RTGu povećana lubanja s razmaknutim šavovima; meduloblastomi su u blizini IV. moždane komore;

LIJEČENJE: tumor se operira što je moguće radikalnije, dobro reagiraju na zračenje. Primijenjuju se visoke doze naknadnog zračenja (40-50 Gy) i citostatici, moguće izlječenje.

3) EPENDIMOM I GLIOM MOŽDANOG DEBLA
-  iz ependimalnih stanica komora;

- u djece i mlađe životne dobi, u odraslih su najčešće lokalizirani u spinalnom kanalu;
- šire se ili iz ili u komore!;
- IV. , lateralne, III. po redoslijedu lokalizacije;

- površina tumora ima izgled cvjetače što je opasno jer prilikom  operacije mogu ostati implantacijske metastaze;  

- unutar tumora su česte ciste;

- ako se nalazi u IV. komori, oporavak je često teži jer ugrožava vitalne pontine i medularne jezgre;
- koloidne ciste III. moždane komore:  su ciste obložene ependimom i ispunjene koloidnom tekučinom, najčešća im je lokalizacija na krovu 3. moždane komore, između foramina Monroi = izazivaju okluzivni hidrocephalus pa se zato prvo postavlja shunt, a onda resekcija;

SUPRATENTORIJALNI TUMORI:

1) ASTROCITOM

- spororarući, dobro ograničeni tumor koji se javlja u djece i mladih osoba; uglavnom nastaje u strukturama medijane linije (thalamus, hypothalamus, MM, moždano deblo, vidni živac);

- uzrokuju sy. frontalnog režnja, najčešća lokalizacija astrocitoma je na konveksitetu frontalnog režnja; ako su I. i II. stupnja – liječe se; s većim stupnjem malignosti treba očekivati recidive; u 10 % maligno alteriraju;

- mogu i u parijetalnom i u temporalnom, thalamusu, mesencephalonu i ponsu;

-dosežu veličinu jabuke, ekspanzivni su;

- krvarenja nema;

LIJEČENJE: mali se tumori, osobito ako su lokalizirani u frontalnom režnju, mogu radikalno odstraniti, tome pogoduje siromaštvo krvnim žilama; 

- liječenje zračenjem produžava život;

3 KLINIČKO-PATOLOŠKE FORME ASTROCITOMA: 1. astrocitomi zajedno s glioblastoma multiforme 2. gliomi moždanog debla 3. pilocitički astrocitom

3 STUPNJA ANAPLAZIJE ASTROCITOMA: 1. astrocitom 2. anaplastički astrocitom 3. glioblastoma multiforme (2. i 3. se razlikuju po tome što 3. ima nekroze);

2) TUMORI SREDNEJ CRTE: 
podskupina su, a najčešći je kraniofaringeom (raste iz Rathkeove vreće) uz simptome zaostajanja u rastu, smetnji vida, hidrocefalusa,... Potrebna što ranija operacija, Optički gliom,  Arahnoidalne ciste.

a) KRANIOFARINGEOMI

- razvija se od ostataka embrionalne tvorbe koja je bila kraniofaringealni duktus (Rathkeova vreća);

- nalazio se intraselarno ili supraselarno; rijetko poput pješčanog sata malo gore, malo dole;

- djeca se tuže na glavobolje i povraćanja; zaostaju u rastu i često su prekomjerne debljine; lubanja je hidrocefalički povećana;

- nakon puberteta, očituje se endokrinološkim poremećajima od kojih je na prvom mjestu diabetes insipidus;

-čeone glavobolje i tipični bizarni ispadi vidnog polja (skotomi i kvadrantopsije);

- bilateralne hemianopsije su rijetke, ali pritiskom na hijazmu s vremenom nastaje atrofija optikusa;

- operacija i zračenje;

- imaju čvrstu ovojnicu, puni su malih odjeljaka ispunjenih tekučinom bogatom kolesterolom; NE METASTAZIRAJU!
b) ADENOMI HIPOFIZE – mikroadenomi (< 10 mm) i makroadenomi ako rastu izvan selle turcike;

3 vrste oštećenja: hipersekrecija, pritiskom na prednji režanj = hiposekrecija i oštećenje okolnih struktura (hijazma i n. oculomotorius) pritiskom;

-  adenomi koji stvaraju HR, ACTH, PRL & hormonski inaktivni adenomi hipofize;

- operacija transfenoidalnim pristupom, rijetko trepanacijom;

3) ARAHNOIDALNE CISTE- beigne cistične tvorbe ispunjene likvorom. Različite lokacije i simptomi, od epilepsije do opstrukcije ili asimptomatske, razgraništi od neoplazme; Po potrebi uvesti kateter jer odstranjenje nije moguće.
4) OPTIČKI GLIOM: relativno često, u 50% slučajeva povezani s neurofibromatozom I I iI, ne operirati dok ne počnu uzrokovati smetnje vida često je stajalište; 
OZLJEDE MOZGA PRI POROĐAJU:

1. EPIDURALNI HEMATOM – pucanje a. meningeje medije usred ozljede;

- ona prolazi izmedju dure i lubanje; kako  se radi o posljedici arterijskog krvarenje, krv se nakuplja brzo i naglo pa istom brzinom i uzrokuje povišenje ICP; postoji tzv. lucidni interval= bolesnici se nakon inicijalne traume oporavljaju, onda padaju u produbljujuću komu.  Ako se odmah ne drenira, uzrokuje hernijacije, pritisak medule, respiratornu paralizu...

2. SUBDURALNI HEMATOM – najčešće je vensko krvarenje koja nastaju nakon pucanja mosnih vena koje povezuju venski sustav mozga i dure; mozak je pomičan, sinusi dure nisu - uslijed ozljede i pomaka dolazi do pucanja jedne od tih vena= subduralno krvarenje/između dure i arahnoideje. Najčešće na konveksitetu polutaka gdje je sloboda pomicanja  najveća, a rijetko u stražnjoj lubanjskoj jami;

AKUTNI SUBDURALNI HEMATOM – povezan je s očitom traumom ili laceracijom i kontuzijom moždanog tkiva. Početak simptoma za razliku od epiduralnog je odgođen, a očituje se fluktuirajućim poremećajima stupnjeva svijesti; 

KRONIČNI SUBDURALNI HEMATOM- simptomi nejasni, često u starijih alkoholičara (imaju atrofiju mozga pa je veća šansa pomicanja); subduralni je u takvih bolesnika često obostran, nastaje polako, očituje se zbunjenošću, smetenošću ; 

HISTOLOŠKI: hematom je nakupina krvi omeđena opnama koje  s vanjske strane odvajaju hematom od  dure, a s unutrašnje od arahnoideje. Obje su građene od granulacijskog tkiva koje stvara dura. 

INTRAKRANIJALNA KRVARENJA U NOVOROĐENČETA:

1. subduralno rijetko. Zbog: / mosne vene na konveksitetu -> napreduje sporo, može u kronični pa u subduralni higrom s tendencijom ekspanzivnog rasta/ ruptura tentorija – najlošija prognoza uz periventrikluarno!/ ruptura falks cerebri// OZLJEDOM!; 

2. subarahnoidalno najčešće/ zbog hipoksije/ najbolje prognoza; 

3. periventrikularno/ hipoksija u nedonoščadi/ loša prognoza! /mogu rupturirati i prodrijeti u ventrikule pa i infratentorijalno/ u rijetke novorođenčadi koja to preživi, razvija se arahnoiditis s okluzivnim hidrocefalusom;  

4. intracerebralno

KLINIČKA SLIKA i TERAPIJA OZLJEDA MOZGA U NOVOROĐENČADI:

· hipoksično-ishemična encefalopatija -> EDEM;

· intrakranijalno krvarenje

- po simptomima se ne razlikuju;

1. opći cerebralni simptomi

2. poremećaj tonusa muskulature

3. žarišni neurološki simptomi manje dg. vrijednosti

4. znakovi centralnog zatajivanja vitalnih funkcija

TERAPIJA:

· u inkubator i minimalne manipulacije, pogotovo invanzivne;

· minimalni unos tekućine i hrane parenteralno, elektrolita i energije, kasnije početi s oralnim unosom;

· edem? Drastično smanjiti unos, dati deksametazon i furosemid!
· vitamin K, svježa plazma ili punu krv ovisno o hematokritu; 

· konvulzivne krize diazepamom, kalcijem i fenobarbitonom;
· subduralni izljev? Oprezna punkcija kroz fontanelu!

· svakodnevna lumbalna punkcija radi rasterećenja ICP

GNOJNI MENINGITIS

AKUTNI ENCEFALITIS

1. direktno djelovanje virusa (degeneracija neurona i perivaskularni infiltrat upalnih stanica, glijalni čvorići, intracitoplazmatske inkluzije, neuronofagija)

2. imunološko oštećenje stanica mozga nakon infekcije, a putem imunoloških mehanizama (npr. SSPLE putem papovavirusa CJ, demijelinizacija, bujanje mikroglije); 

· npr. ospice mogu i jedno i drugo!
· Obićno postoje znakovi podražaja meningea, postupno ili naglo povišenje temperature do 39 ili više, povraćanje, glavobolja, ukočenje, šije, fotofobija,  a onda se ubrzo javljaju simptomi zahvaćenosti valikog mozga il malog mozga, pontobulbarne regije, spinalne moždine i perifernih živaca; 

· Bolesnik je nemiran, delirantan, ima tremor, trzaje mišića i hiperesteziju; 

· Mlohave ili spastične klijenuti koje odgovaraju inervaciji!

· CSL: povišen broj mononukleara, nekada neutrofili, virus!

· SE: ubrzana ili normalna; 

· LIJEČENJE: simptomatsko, osim kod herpesa, onda aciklovir;

