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INTRODUCERE

Migrarea neuronala reprezintd procesul prin
care celulele nervoase se deplaseaza de la locul for-
marii lor — zonele germinative ventriculare si peri-
ventriculare — la sediul definitiv din SNC unde vor
ramane pe parcursul intregii vieti. Plasarea lor in
diferite straturi ale cortexului este determinata ge-
netic. In prezent sunt descrise doui tipuri de mi-
grare neuronala: radiala si tangentiala.

Alterarea procesului normal de migrare (L3-L5
de sarcind) si organizare neuronald corticala (L5 —
perioada neonatald) duce la aparitia de malformatii
structurale cerebrale grupate sub denumirea de tul-
burari de migrare neuronala.

Acestea au fost grupate folosind criterii clinice,
neuroimagistice si caracteristici genetice in:

» Lisencefalie — complexul agirie/pahigirie:
absenta/dezvoltarea partiala a girilor i a san-
turilor la nivel cortical (aspect de ,,creier ne-
ted““/girusuri late, scazute ca numar). Histo-
logic, se imparte in tipul I (tipul clasic —
Bielschowski) si tipul II (sindromul Walker-
Warburg) . Clinic, exista encefalopatie cu hi-
potonie axialad severa. Decesul survine in pri-
mele luni de viata.

— REZUMAT ]

Autorii prezinta cazul unui nou-nascut transferat la 43 h de la nastere in Clinica de Neonatologie IOMC Polizu
pentru sindrom de detresa respiratorie neonatala si suspiciune de infectie materno-fetala, care a fost investigat
extensiv pe parcursul internarii pentru persistenta tulburarilor de tonus muscular neexplicate printr-o asfixie la
nastere, fiind diagnosticat in urma examenului RMN cu heterotopie periventriculara dreapta asociata cu chist
porencefalic temporal stang si schizencefalie de aceeasi parte.

— Cuvinte cheie: heterotopie corticala, RMN, hipotonie de cauza centrala —

* Polimicrogirie: numar mare de plicaturi mici
la nivelul scoartei. Cel mai frecvent apare in
teritoriul arterei cerebrale mijlocii.

* Schizencefalie: discontinuitate de substanta
cenugie Intinsd pe lungimea unui Intreg
emisfer, la nivelul santului central Rolando
sau a scizurii Sylvius

e Heterotopii neuronale: grupuri de neuroni
normali care nu au migrat (periventriculard)
sau care s-au oprit din migrarea catre cortex
(subcorticala). Mecanismul este insuficient
cunoscut, cel mai probabil fiind vorba despre
o tulburare in apoptoza (mecanismul de moarte
celulard), programat genetic. Se considera a
fi implicate in etiopatogenia epilepsiilor.

» Disgenezii corticale/displazii corticale fo-
cale: arii corticale cu structurd dezorganizata.
Clinic, tabloul este dominat de epilepsii fo-
cale si semne de deficit neurologic.

Etiologia acestor malformatii nu este pe deplin

precizata putand fi implicati atat factori genetici
(defecte structurale ale moleculelor care conditio-
neaza migrarea neuronald), cat si factori vasculari,
toxici, metabolici sau infectiosi (ca de exemplu
infectia CMV in L3-4 de sarcina).
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Defectele de migrare neuronald stau la baza a
numeroase tulburdri de dezvoltare psihomotorie si
se estimeaza ca aprox. 40% dintre copiii cu epilepsie
rezistenta la tratament prezinta o astfel de anomalie
cerebrald. Simptomatologia mai include: hipotonie
axiald, retard mintal, falimentul cresterii, dificultati
de alimentatie, limfedem, microcefalie, disfunctie
motorie. De regula, acesti copii au fenotip normal.

Majoritatea acestor malformatii sunt diagnosti-
cabile prin examen RMN. Se pot completa investi-
gatiile cu EEG pentru monitorizarea convulsiilor si
EMG pentru evaluarea tonusului muscular.

Tratamentul este de cele mai multe ori simp-
tomatic si suportiv — fiziokinetoterapie, terapie ocu-
pationala, logopedie, medicatie anticonvulsivanta,
cura chirurgicala pentru epilepsiile rezistente la tra-
tament fiind rezervata cazurilor selectionate.

Prognosticul pacientilor cu sindrom de migrare
neuronala anormala este variabil si depinde de aria
corticala afectata, tipul leziunii si gradul deficitului
neurologic. Poate exista afectare neurologica mi-
nora sau, in alte cazuri, afectare extrem de grava,
mergand pana la masuri de terapie intensiva pentru
sustinerea functiilor vitale. Sindromul se poate aso-
cia si cu alte anomalii congenitale, aparand com-
plicatii ce agraveaza prognosticul.

CAZ CLINIC

Nume: M.L.G.

Sex: masculin

Data nasterii: 22.03.2014, ora 16:30

VG: 38 saptamani

GN: 3300g T: 50 cm PC: nu avem date IP 2,64
(armonic)

AHC

Mama: 25 ani, IIIG, IP (un avort spontan trim I,
cauza neprecizata, si un avort la cerere), vanzatoare,
fard expunere la mediu toxic, afirmativ sanatoasa,
fumatoare (inclusiv pe durata sarcinii), grup AIl Rh
pozitiv.

Tatal: afirmativ sanatos, grup AIl Rh pozitiv

Ambii neaga antecedente familiale de epilepsie sau
alte boli neurologice, precum §i consangvinitatea.

Sarcina

UM: 27.06.2013, LE: prima luna, PMF: 3 luni,
dispensarizata la medicul ginecolog, ecografii efec-
tuate lunar, inclusiv morfologie fetala (toate in li-
mite normale), screening TORCH efectuat — fara
infectii acute, infectie de tract urinar cu E. Coli in
trimestrul 11, tratatd cu Augmentin po, culturi con-
trol afirmativ negative, fard altd medicatie pe par-
cursul sarcinii.

Nasterea

Prin operatie cezariana, din prezentatie craniana,
SA 8. A fost intubat la cateva ore de la nastere
pentru SDR cu agravare progresiva si a primit sur-
factant, precum s§i tratament antibiotic parenteral.
Paraclinic: procalcitonind cu valoare crescuta. A
fost transferat in Clinica IOMC Polizu la 43 h de
viata.

Examen clinic la internare

Nou-nédscut normopoderal, stare generala grava,
tegumente rozate cu icter moderat, edeme gene-
ralizate, FA normotensiva, zgomote cardiace rit-
mice la stdnga sternului, AV 150 bpm, Tam 30
mmHg, [OT/VM, MV simetric, ronhusuri bilateral,
Sp0O2 96% (FiO2 40%), respiratii spontane pre-
zente, abdomen suplu, vezica urinara palpabila, to-
nus §i reactivitate scazute — sedat.

Diagnostic anamnestico-clinic:

Insuficientd cardiocirculatorie acuta. SDR -
insuficienta respiratorie acuta.

Examene paraclinice la internare:

Hemograma: Hb 14 g/dl, Ht 42,6%, 18020 le/
mmec, 358000 trb/mmc; Biochimie: glicemie 104
mg/dl, ALT 41 U/L, crea 1,3 mg/dl, uree 37 mg/dl,
Ca 7,2 mg/dl, CRP 0,8, BiT 8,46 mg/dl, BiD 0,22
mg/dl, Cl 98 mmol/L, K 4,4 mmol/L,, Na 132
mmol/L. Culturi periferice si centrale negative.
ETF: VLS cu aspect de ,,fulgi de zapada“. Chist
subependimar stang. Hiperecogenitate biparietald
la nivelul scizurii Sylvius.

Evolutie si tratament:

Nou-nascut admis in TINN, ventilat mecanic, cu
tratament antibiotic parenteral (Meronem si Van-
comicind), suport inotrop (Dopamina si Dobuta-
mind), nutritie parenterald totald, cateterizare ve-
zica urinard, monitorizare functii vitale, TA, diu-
reza. Evolutia a fost lent favorabila, cu inlaturarea
suportului ventilator dupa 6 zile, suprimarea pev cu
Dopamina si Dobutamina dupa 3 zile si a sedarii cu
Dormicum iv dupa 6 zile.

Evolutia neurologicd se mentine nesatisfaca-
toare, cu hipotonie si hiporeactivitate in lipsa trata-
mentului sedativ, cu dificultate in initierea alimen-
tatiei la biberon (reflex de supt mult diminuat). ETF
de control reafirma prezenta hiperecogenitatilor la
nivelul scizurii Sylvius. Se decide efectuarea RMN
cerebral nativ, care concluzioneaza: heterotopie
subcorticald cu aspect curbiliniu, la nivelul peretelui
intern al cornului posterior al ventriculului drept.
Chist arahnoidian de pol anterior temporal stang.

In acest context se efectueazi consult neurologic,
care evidentiaza: ,,Sindrom hipoton central mo-
derat. Modificari de grupa multiple: chist poren-
cefalic temporal stg asociat cu schizencefalie de
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aceeasi parte. Heterotopie inter si periventricular
VLD*. Se recomanda monitorizare neurologica pe-
riodica.

Nou-nascutul a fost externat la domiciliu la 22
de zile de la internare, cu stare generala buna, echi-
librat cardiorespirator, digestiv, renal, cureactivitate
usor diminuatd §i hipotonie axiala moderatd. De
precizat ca pe durata spitalizarii nu a prezentat epi-
soade convulsive.

Particularitatea cazului:

Stabilirea diagnosticului de malformatie cere-
brala la varsta de nou-nascut, de regula confirmarea
RMN a unei asemenea tulburari facandu-se in jurul

varstei de 1 an, cand se definitiveaza tabloul clinic/
neurologic.

Lipsa factorilor de risc: parinti tineri, fara con-
sagvinitate, fara expunere la teratogene ambientale,
fara infectii din spectrul TORCH in sarcina, fara
istoric familial de epilepsie sau alte boli neurologice.

Malformatie cerebrald complexa — asociere de
heterotopie neuronald periventriculara cu schizen-
cefalie si chist porencefalic.

Lipsa manifestarilor de tip convulsiv pe durata
internarii, in contextul coexistentei tulburarilor me-
tabolice, electrolitice si instabilitatii circulatorii.



