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Porencefalia u niemowlqt i dzieci w obrazie
tomografii komputerowej

Tomographic imaging of porencephaly in infants and children

Porencefalia to poj¢cie obejmujace jamy w tkance mézgowe) niezaleznie od
etiologii i czasu ich ujawnienia. Po raz pierwszy okreslenie to wprowadzil wr. 1859
Heschl (wg 12) dla ubytkéw w pétkulach komunikujacych si¢ z komorami i po-
wierzchnig mézgu. Przyjmuje si¢ dwie podstawowe grupy porencefalii: porence-
falia prawdziwa i porencefalia rzekoma.

1. Porencefalia prawdziwa jest zaburzeniem rozwojowym tkanki mézgowe;j
w wyniku nieprawidlowej migracji neuronéw. Jest to niedorozwdj scian pétkuli
mozgu i ogniskowe wglobienie plaszcza korowego, siggajace do komory boczne;.
Powstala w ten sposéb jama wyslana jest kora o zaburzonej strukturze, odpowia-
dajacej czesto polimikrogyrii, a heterotopowa istota szara moze siggaé komory
bocznej, laczac si¢ z nig bezposrednio. Przylegajace do siebie brzegi jamy tworza-
ce szczeline okreslamy jako jamistos¢ typu I (zamknigte usta). Brzegi jamy rozsu-
nigte tworzg typ II (otwarte usta /9, 11).

2. Jamisto$¢ rzekoma to rozpad w mniej wartosciowej tkance mézgowej. Naj-
czgsciej dotyczy noworodkéw z niskg wagg urodzeniowg. Jamy te nie sg wyslane
istotg szarg i z reguly nie komunikuja si¢ z komorami.

Z objawéw klinicznych spotykanych w porencefalii dominuja kurczowe nie-
dowlady polowicze, zespoly pozapiramidowe, objawy opuszkowe, op6Znienie roz-
woju psychoruchowego i napady padaczkowe. Diagnoza moze by¢ postawiona juz
w zyciu plodowym na podstawie badania usg (7). Dokladniejsza oceng zmian uzys-
kujemy badaniem TK i MRI(1, 5, 12).
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MATERIAL WELASNY

W naszym materiale badanych w latach 1991-1996 zebralismy 26 przypadkéw porencefalii. Wiek
badanych dzieci miescil si¢ w granicach od 1 mies. zycia do 13 lat. W 10 przypadkach przyczyna
powstatych zmian byty powiklania okotoporodowe, obejmowaly gléwnie dzieci z niska waga urodze-
niowa. W 6 przypadkach byly to dzieci po przebytym ropnym zapaleniu opon mézgowych i mézgu,
w 3 przypadkach przebyly uraz glowy w niemowlectwie lub uraz w tonie matki, w 7 przypadkach
rozpoznano w pierwszym roku zycia dziecka MPD.

WYNIKI

Przyczyng badania komputerowego glowy byly gléwnie napady padaczkowe
oporme na leczenie, niedowlady 4—koriczynowe i polowicze, drzenie koriczyn, przy-
kurcze i niedorozwoje psychoruchowe lub powigkszajacy si¢ zbyt szybko obwéd
glowy.

W 9 przypadkach zmiany lokalizowaly si¢ w lewej okolicy czolowo—skronio-
wo—ciemieniowej, w jednym przypadku w lewej okolicy skroniowo—ciemienio-
wo-potylicznej. W 10 przypadkach zmiany obejmowaly prawg okolic¢
czolowo—skroniows, w jednym przypadku widoczne byly w prawej pétkuli mézdz-
ku. W 5 pozostalych przypadkach zmiany wystgpowaly w obu pétkulach mézgu
o réznym nasileniu.

W 10 przypadkach stwierdzono wodoglowie obustronne, w 8 przypadkach
powigkszona byla lewa komora mézgu, ale z tego w 4 przypadkach bylo po-
wigkszenie niezgodne ze strong zmian w tkance mézgowej. W 8 przypadkach nie
stwierdzalo si¢ wodoglowia. W 12 przypadkach zmianom towarzyszyly zaniki
korowo—podkorowe tkanki mézgowe;.

W 5 przypadkach widoczne bylo $ciericzenie kosci sklepienia czaszki po stro-
nie zmian wewnatrzmézgowych. W 5 przypadkach stwierdzono brak przegrody
przezroczystej, w 3 niedorozwdj ciala modzelowatego. W 4 przypadkach czynnego
wodoglowia zalozono zastawke otrzewnowg odbarczajacg. W trzech przypadkach
badanie kontrolne wykazalo zmniejszenie cisnienia wewnatrzczaszkowego i wo-
doglowia.

OPIS PRZYPADKOW

1. Chlopiec lat 6, urodzony sitami natury. Od urodzenia opéZniony psychoruchowo. Niedowlady
4-kotczynowe. Klinicznie rozpoznano MPD w 13 mies. zycia. W 22 mies. zZycia wystapity napady
padaczkowe uogdélnione, przysenne, nie poddajace si¢ leczeniu. W obrazie TK w lewej okolicy skro-
niowej stwierdzono ubytek tkanki mézgowe;j, szczelinowato taczacy si¢ z szeroka i znieksztatcong
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komorg boczng mézgu i przestrzenia podpajecza; brak przegrody przeZroczystej. Rozp.porencefalia
prawdziwa typ I (zamknigte usta, ryc. 1).

2. Dziewczynka 8 mies. urodzona sitami natury, o czasie. Niedowlady 4—koriczynowe, padaczka,
MPD, opéZniony rozwéj psychoruchowy. W obrazie TK rozlegly ubytek tkanki mézgowe;j w prawe;j
okolicy czolowo-skroniowej, laczacy si¢ z szeroka prawg komorg boczna. Asymetria czaszki, scie-
czenie kosci czolowej prawej, czesciowe przesunigcie struktur mézgu w lewo. Rozp.porencefalia
prawdziwa typ II (otwarte usta, ryc. 2).

3. Chlopiec lat 2 i 8 mies. z encefalopatia okoloporodowa i padaczka typu Westa. Op6Zniony
rozwéj psychoruchowy, niedowtady 4-koriczynowe. TK - jama porencefaliczna w prawej potkuli
mozdzku taczaca si¢ z IV komora. Rozp.porencefalia rzekoma (ryc. 3).

4. Chlopiec 17 mies. urodzony o czasie, bez komplikacji. Niedowtady 4-koriczynowe, padaczka.
TK - duza jama w lewej okolicy ciemieniowej polaczona z lewg komora boczna mézgu. Zaniki w oko-
licach czolowych. Jama nie jest wystana istota szarg (porencefalia rzekoma, ryc. 4).

5. Dziewczynka 5 mies. urodzona sitami natury. Dziecko uklada si¢ w pozycji zgigciowej, nie
unosi glowy. Wzmozone napigcie w koriczynach gérnych i dolnych. TK glowy wykazuje obustronny
niedorozwdj platéw skroniowych, a przestrzenie ptynowe lacza si¢ z poszerzonymi, znieksztalconymi
komorami bocznymi. Rozp.schizencefalia (ryc. 5aib).

DYSKUSJA

Porencefalia prawdziwa jest zaburzeniem rozwojowym tkanki mézgowej, pow-
stajagcym do 6 miesigca zycia plodowego i jest spowodowana nieprawidlowg mi-
gracjg neuronéw (3, 13). Ubytki w tkance mézgowej sg gléwnie zlokalizowane
w obszarze unaczynienia tetnicy srodkowej mézgu i moga wystepowac jedno— lub
obustronnie. W przypadku zmian obustronnych okreslane sg jako schizencefalia
(5, 8,9, 10). Zmiany obustronne wystgpowaly w pieciu naszych przypadkach. Przyj-
muje si¢, Ze przyczyng porencefalii prawdziwej najczesciej moze by¢ asfiksja pto-
dowa lub infekcje ptodowe, np. CMV lub toksoplazmoza.

Porencefalia rzekoma moze by¢ rezultatem wielu szkodliwych czynnikéw, za-
istnialych w péZnym zyciu plodowym lub we wczesnym okresie noworodkowym.
Nie wyklucza to réwniez dzieci starszych. Powszechne przyczyny to zamknigcie
naczynia, krwawienie okoloporodowe, uraz lub czynniki infekcyjne. Wedlug
Barretta (2) wzrost ci$nienia wewngtrzkomorowego réwniez odgrywa rol¢ w pro-
cesie tworzenia jamy porencefalicznej. Dildy i wsp. (6) opisali przypadek obu-
stronnej porencefalii w wyniku wewngtrzmacicznej, wewnatrznaczyniowej
transfuzji krwi, ktéra spowodowala bradykardi¢ i zawal niedokrwienny mézgu.
Liebers (wg 14) przedstawil hemiatrofi¢ mézgu z wielkg jamg porencefaliczna,
ktéra komunikowata si¢ z komora boczng i okreslil t¢ zmiang jako wodoglowiowg
atrofi¢ mézgu (hydrocephalic cerebral hemiatrophy). Liczne doniesienia wskazujg
na to, ze krwawienia okoloporodowe prowadzg do powstawania torbieli i jam po-
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rencefalicznych okoloporodowych, gtéwnie w warstwie rozrodczej mézgu (4, 11,
12). Eller i wsp. (7) opisali przypadek porencefalii rozpoznany w zyciu plodo-
wym w badaniu usg po wykonanej w 16 tyg. cigzy amniocentezie. W naszych 19
przypadkach przyczyna porencefalii byly zaistniale niekorzystne sytuacje w okre-
sie przed— i poporodowym, jak asfikasja w zyciu plodowym, powiklania okolopo-
rodowe, zapalenie opon i mézgu czy zmiany urazowe. Jednak w 7 przypadkach nie
udalo si¢ na podstawie zebranego wywiadu ustali¢ mozliwej przyczyny zaistniatej
we wezesnym niemowlgctwie. U dzieci tych w pierwszym roku zycia rozpoznano
MPD.

Rozréznienie porencefalii prawdziwej i rzekome;j jest trudne. Duzo wnosi wy-
wiad dotyczacy okresu plodowego dziecka. W rozpoznaniu porencefalii prawdzi-
wej upewnia nas uwidocznienie w obrazie TK lub MRI obecnosci kory mézgowe;j
na brzegach jamy porencefalicznej. W 9 naszych przypadkach zmiany mialy cha-
rakter porencefalii prawdziwej, w pozostatych byly to ubytki w tkance mézgowej
spowodowane rozpadem tkanki, co najlepiej ilustruje przypadek 314. W 18 przy-
padkach bylo obecne wodoglowie, ale w 4 przypadkach dotyczyto komory prze-
ciwnej potkuli, w ktérej nie bylo zmian porencefalicznych. Laczylo si¢ to
z cze$ciowym zanikiem tkanki mdézgowej strony zmienionej porencefalicznie.
W 4 przypadkach zalozono zastawke odbarczajgcg mézgowo—otrzewnows.
W 3 przypadkach zaobserwowano zmniejszenie cisnienia srédczaszkowego i wo-
doglowia. W jednym przypadku okres obserwacji byt krotki.
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SUMMARY

On the basis of current bibliography verum and spurum porencephaly have been distinguished.
Verum porencephaly originates in prenatal life and is defined as disorder of brain tissue development.
Its main characteristic is that cave borders are covered with grey matter often connected with lateral
ventricle. Spurum porencephaly is term for lack of brain tissue caused by its disintegration.

Five cases of cysts in infants and children diagnosed in CT examination were presented with the
description of the patients’ clinical condition. 3 cases were diagnosed as verum porencephaly, the
remaining 2 cases turned out to be spurum porencephaly.

Otrz.: 1997.11.21

OBJASNIENIA RYCIN

Ryc. 1. Dziecko lat 6, chlopiec. Badanie TK, ubytek tkanki mézgowej w lewej pétkuli mézgu,
laczacy sig¢ waska szczeling ze znieksztalcong komorg boczng. Brzegi szczeliny wyslane istotg szara.
Porencephalia typ I — zamknigte usta.

6-year—old male patient. CT examination ~ lack of brain tissue in the left hemisphere connected
with narrow clift with deformed lateral ventricle. Borders of the clift covered with grey matter. Poren-
cephaly type [ - closed mouth.

Ryc. 2. Dziecko 8 mies., dziewczynka. Badanie TK, rozlegly ubytek tkanki mézgowej w prawej
okolicy czolowo—skroniowej, szeroko polaczony z komora boczna, co odpowiada niedorozwojowi
plata czolowo—skroniowego. Uwypuklenie i ciericzenie kosci czolowej prawej. Porencephalia typ I1
- otwarte usta.

8-month—old female patient. CT examination — diffused lack of brain tissue in right fronto—
—temporal region broadly connected with lateral ventricle associated with disorders of fronto—tempo-
ral area. Bulging of the right frontal bone. Porencephaly type Il — open mouth.

Ryc. 3. Dziecko lat 2 1 8 mies. Ubytek w prawej pétkuli mézdzku potaczony z IV komora. Jama
znieksztatcona, jej brzegi nie s wyslane istotg szara. Zaniki w okolicach czolowych. Porencephalia
rzekoma.

2-years,8—month—old-male patient with perinatal encephalopathy and syndrom West. The cystic
area in the right hemisphere of cerebellum connected with ventricle IV. Irregular outline of cyst (the
diagnosis is spurum porencephaly).
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Ryc. 4. Dziecko 17 mies. Ubytek tkanki mézgowej, przykomorowo po lewej stronie taczacy si¢
z komorg boczng. Jama nie wyslana istotq szara. Zaniki w okolicach czotlowych. Porencephalia rzekoma.

17-month—old male patient. CT reveals a well-defined cystic area in the right fronto—temporal
region which is connected with the right lateral ventricle (the diagnosis ~ porencephaly).

Ryc. 5a i b. Dziecko 5 mies. Obustronne ubytki i niedorozwoje w zakresie ptatéw czotlowo—
—skroniowych, taczace si¢ z komorami bocznymi. Obraz TK odpowiada schizencefalii.

5-month-old female patient. CT shows bilateral lack and disorders of brain tissue (low density
areas) in temporal parts communicated with lateral ventricles (the diagnosis — schizencephaly).















