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MPS diagnózisának menete 

• Fizikális vizsgálat 

• Képalkotás 

– Rtg 

– UH 

– CT, MRI 

• Vizelet GAG  

• Enzimszintmeghatározás 

• Mutáció analízis 



Dysostosis multiplex 

• Koponya  
•   macrocephalia, dyscephalia 

• J alakú sella 

• vastag boltozati csontok 

 

• Rövid csövescsontok 
• Megrövidülés 

• metaphysealisan kiszélesedés 

• epiphysealis dysplasia 

• a II. - V. metacarpusok proximalis részének elvékonyodása 

 



Normál (a)  

és J alakú (b,c) sella 
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MPS I.                                                                                   MPS II. 

 2,5 év                                                                                      10,5 év 



MPS II                                                                    MPS II 

  1 év                                                                            4 év 

 



MPS III                                                                            MPS III 

    3 év                                                                                 10,5 év 



MPS II                                                                  MPS II 

 1 év                                                                         4 év 

 



MPS II. 8,5 -10,5 év  

 



MPS III. 

3,5 év 



Dysostosis multiplex 

 

• Mellkas 
• Kiszélesedett, szalagszerű bordák 

• kiszélesedett kulcscsont (proximalis harmad) 

• vaskos scapula 

• Gerinc 
• Gibbus 

• ovalis (bikonvex) csigolyák 

• megrövidült csigolyatestek 

• horgas csigolyák  ( D-L régió ) 

 

 



MPS II                                                              MPS II  

   11,5 é                                                                 8 é 

 



ML II.                                                               MPS I. 

    3 év                                                                  7 év 

                                 



MPS II.                                                                              MPS III. 

   8,5 év                                                                                  3,5 év 

                



• ML II. 

8 hónapos 



MPS I                                                                          MPS II 

  1,2 év                                                                            1,2 év 

 



MPS  II. 8,5-10,5 év 

 



Dysostosis multiplex 

• Csípő 
• kicsiny, kiöblösödött csípőlapátok 

• coxa valga 

• femurfej epiphysisének dysplasiája (aszeptikus necrosisra hasonlító 

eltérés) 

• Hosszú csövescsontok 
• Hosszrövidülés 

• többszörös, szabálytalan kiszélesedés a diaphysisen 

• corticalis elvékonyodás 

• velőűr tágulata 

• radius ulna irányába görbül: V alak 

• szögletes humerusfej 

 



Normál (a) 

 és MPS betegek (b,c,d) 

 csípő rtg felvételei  
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ML II.10 hó-3 év 



MPS 

II. 

10,5 

év 



MPS 

III. 

8,5 

év 

 



 



 



 



ML 

II. 

8 

hó- 

3  

év  



ÖSSZEFOGLALVA 

• MPS I: összes leírt dysostosis, súlyos 
formában 

• ML: periostealis csontképzés (első hat 
hónap!), I. típushoz hasonló, korán jelentkező 

• MPS II: I.-hez hasonló, A típusban súlyosabb, 
B-ben enyhébben látható 

• MPS III: hosszú és rövid csövescsontok 
elváltozása  enyhébb 

• MPS IV: lapos csigolyatestek, dens epistrophei 
fejletlensége, koponyán enyhe elváltozások, 
igen kifejezett coxa valga, csípődysplasia, 
jellegzetes csukló és ágyéki gerincdeformitás 

• MPS VI: I. típushoz hasonló 



MPS CT-MR tünetei : 

 1. Koponya 

• boltozat megvastagodása 

• csökkent T2 kontraszt a SZÁ-FÁ között 

• multiplex pontszerű-radiális liquor-

azonos T1-T2 góc főleg a PO FÁ-ban 

• lyukasztóvas-szerű elváltozások a corpus 

callosumban azonos jelmenettel 



• paraventricularis foltos vagy összefolyó, 

liquortól eltérő T1-T2 gócok a FÁ-ban 

(főleg MPS I-ben és II-ben) 

• kamratágulat ± liquortér tágulat 

• lépesméz-szerű lyukak a törzsdúcokban 

(ritka, MPS I-ben és II-ben) 

• meningealis megvastagodás 

MPS CT-MR tünetei:  

1. Koponya 



Sagittalis síkban szögletes 

koponya 



MPS IV 

7,5 év 



Normális oldalkamrák a súlyos 

eset kivételével 



Enyhe elváltozások 



Súlyos elváltozások 



CT-vel látható elváltozások 



Belső encephalokele 
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• CC átmenetben subluxatio dens hipo- 

vagy apláziával 

• dura megvastagodás  

• csigolya rendellenességek 

• lágyrész megvastagodás miatt beszűkült 

pharynx  

MPS CT-MR tünetei: 

  2. Egyéb 



MPS IV, norm CC átmenet 



CC átmenet  

beszűkülése,  

csigolya 

deformitás 
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MPS CT-MR tünetei az 

irodalomban: Csoportok 

MPS IH macrocrania, vaskos dura, perivasc. lyukak, 

konkáv/horgas DL csigolyák, gibbus, scoliosis 

MPS II 

 

vaskos dura, perivascularis lyukak 

MPS III corticalis atrophia 

MPS IV atlantoaxialis subluxatio, GV sérülés 

MPS VI 
 

vaskos dura, szalagos instabilitás, 

subluxatiok, FÁ léziók 

MPS VII dens hypoplasia 



• F periventr. FÁ alig sejthetően vagy 
enyhén jelfokozott: 100% 

• PO FÁ kifejezetten kóros: 50% enyhén 
kóros csak a TMA-ban: 50% 

• perivascularis lyukak: 100% (egy 
esetben sok nagy, a többinél kicsik a 
TMA-ban,  de némelyik PD-n is 
jelfokozott (a CT-n nem ítélhető meg) 

Eseteink 



• Sagittalis síkban szögletes koponya 

• Peritrigonális (PO) FÁ T2 , illetve 

hipodenzitás CT-n 

• ugyanott tágult, esetenként 

PD/FLAIR is  perivascularis terek 

Közös képalkotó 

jellegzetességek 


