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E il Sistema Nervoso, con il suo
complesso sistema di sensori e di
effettori, la base della organizzazione
anatomo-fisiologica di tutte le funzioni

Come lo sviluppo del Sistema
Nervoso assicura la specificita

Dimensione e forma del cervello
dell’uomo come si sviluppa
durante la gestazione e la prima
infanzia

Teoria della selezione dei
gruppi neuronici
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Quali sono i meccanismi

conosciuti di patologia del
Sistema Nervoso?

Meccanismi generali di patologia
del Sistema Nervoso

*Disordini della connettivita circuitale

Disordini della conduzione del potenziale di azione
Disordini della eccitabilita neuronale e muscolare
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Evoluzione nella rottura della
connettivita circuitale nella
malattia di Alzheimer

Demielinizzazione assonale
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Disturbi miastenici associati
alle diverse componenti della
trasmissione neuro-muscolare
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Disordini dell’accoppiamento Disordini dell’integrita del
eccitazione-contrazione muscolare sarcolemma nell’esercizio muscolare

[E) Dystroglycan (DG} complex
[ sarcoglycan (SG) complex

The dystrophin-glycoprotein complex. Dystrophin con-

tacts F-actin in the Cytoplasm of the cell, and the dystrophin-
in complex forms a brid h

1o the merosin subunit of laminin in the extracellular matrix.

(Copyriht ©2001 Bonjamin Cunmings animprintof Adckson Wesiey Longenan, I

Circolazione del liquido Alterazioni della circolazione liquorale
cerebro-spinale ¢ sindrome da IEC

Meccanismi

* Massa intra o extra-cerebrale (tumori; infarti massivi con edema;
contusioni; emorragie parenchimali, subdurali o extradurali; ascessi)

» Rigonfiamento cerebrale generalizzato (stati anossici; insufficienza
epatica acuta; encefalopatia ipertensiva; sindrome di Reye)

Ipertensione venosa (insufficienza cardiaca; ostruzione delle vene

Idrocefalo

Qual’¢ il ruolo della clinica
neurologica nell’ambito della
patologia del sistema nervoso
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Quali sono gli agenti causali
riconosciuti nell’eziopatogenesi
delle malattie del Sistema

Eziopatogenesi delle malattie del Sistema
Nervoso e dell’apparato neuro-muscolare

¢ Tumori e sindromi paraneoplastiche
* Infezioni virali, non virali, sarcoidosi

» Malattie cerebro-vascolari
» Traumi cranio-cerebrali, spinali e dei nervi periferici
» Malattie immuno-mediate del SNC, periferico e neuro-muscolare.

Tumori intracranici ed intraspinali
Sindromi paraneoplastiche
Epidemiologia negli USA
Nel 1996 morti da tumori cerebrali primitivi= 4,5% dei morti da
cancro
Nel 1996 morti da metastasi cerebrali= 25% dei morti da cancro
Tumori cerebrali 2° causa di morte per patologia intra-cranica

* Diversi tipi di tumore (primitivi o secondari) possono svilupparsi nella cavita

* Alcuni di questi tumori, come il craniofaringioma , il meningioma e lo schwannoma,

» Malattie come AIDS, neurofibromatosi, cancerosi sistemiche, predispongono allo

Tumori Intracranici ed intraspinali

Sindromi paraneoplastiche
Principi importanti in clinica neurologica

cranica e nel canale spinale ed alcuni sono molto piu frequenti di altri

hanno propensione a crescere in aree particolari della cavita cranica dando origine
quindi ad alcune sindromi neurologiche caratteristiche

Oligodendrocitoma
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Tumore metastatico
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Malattie del SN da esotossine
Infezioni non virali del SN batteriche
1. Tetano
1. Infezioni piogeniche o batteriche 2. Difterite
—  Tromboflebite settica 3. Botulismo
— Meningite batterica .
—  Ascesso cerebrale

Infezioni virali sub-acute e
Infezioni virali del Sistema T e b ST T T
Nervoso malattia degenerativa
1. Poliovirus e motoneuroni spinali 1. Panencefalite sclerosante sub-acuta
2. Virus Varicella-Zoster e gangli sensitivi 2. Encefalite sub-aquta da morbillo con

Encefalopatie spongiformi Malattie cerebro-vascolari r Xz

trasmissibili
Rappresentano circa il 50% delle patologie

del SN
Sono la 3° causa di morte dopo le

(malattie da prioni)
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Malattie cerebro-vascolari Q\
Definizione: MCV comprende qualsiasi o Aneurisma COIlgellitO
alterazione cerebrale (leggi encefalo-midollare)
derivante da un processo patologico dei vasi
sanguigni.
Per processo patologico si intende qualsiasi

Lesione ischemica cerebrale Infarto cerebrale
Infarto rosso RMI

Traumi cranio-cerebrali e
spinali Ematoma intracranico

: - . traumatico
I traumi sono la principale causa di morte

nelle persone di eta inferiore a 44 anni e circa
la meta di queste morti € dovuta a lesioni della
testa.
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Malattie immuno-mediate del SNC,

Placca neuromuscolare in caso
del SNP e del muscolo scheletrico e . .
di Miastenia Gravis

* Sclerosi Multipla

* Poliradicolonevrite sub-acuta benigna

e ye . . . Blocco di conduzione del
Demielinizzazione immuno- . . .
. potenziale di azione da
mediata e ve . i
demielinizzazione

Neurona

Neurona

Malatti iche del Si N Malattie genetiche del Sistema Nervoso
alattie genetiche de : istema ‘ ervoso DNA nucleare e mitocondriale
DNA nucleare e mitocondriale
. . . ..
Con I’avvento della neurochimica e della genetica molecolare si ¢ Pat()logle mon()genlChe a (rasmissione
proceduto alla identificazione di cosi tante malattie metaboliche mendeliana
ereditarie (circa 6.000 catalogate da Mc Kusick) che ¢ divenuto «Patologi 1tif: iali
difficile tenere a mente i loro nomi , il gene mutato, il cromosoma atologie multitattorial
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Alterazione del gene Xp21
responsabile di DMD

Sindrome di Down

[£] Dystroglycan (DG) cemplex
[ sarcogiycan (SG) complex

Malattie genetiche del Sistema Nervoso

DNA nucleare e mitocondriale Affezioni metaboliche acquisite

che alterano il SNC, il SNP e il

11 SN ¢ colpito da malattie genetiche piu di qualsiasi altro muscolo schele tl'iCO

apparato per la gran quantita di geni coinvolti nel suo sviluppo
(circa 1/3 di tutti i geni del genoma umano).

Se si considerano le malattie genetiche che colpiscono il ¢ Da alterato metabolismo intermedio
SN, il muscolo scheletrico, I’occhio e I’orecchio, queste

Il problema delle malattie “degenerative”

Capitolo delle affezioni ad eziopatogenesi sconosciuta

Atrofia e degenerazione sono processi uguali o diversi?
L’ Apoptosi, 0 morte cellulare programmata senza lasciare traccia

Quali sono le malattie per le T p e
R T) ° ° La degenerazione ¢ diversa: consiste in un processo patologico
uali ’eziopatogenesi ¢

che porta a distruzione elementi del tessuto con accumulo di prodotti di
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“Degenerazione” neuronale nel
morbo di Alzheimer
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Quali sono i meccanismi
proposti per i disordini




