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4) Opis przypadku:

Dane kliniczne

Pacjent 27-letni zgtosit sie do Pracowni Medycyny Nuklearnej na badanie PET/CT z uzyciem
BE-FDG w przebiegu padaczki lekooporne;.

Padaczka czesciowa z napadami prostymi wtérnie uogdlnionymi zostata rozpoznana w 11
roku zycia pacjenta. Choroba wymagata wielokrotnych zmian w leczeniu ze wzgledu na
trudnosci w ograniczeniu czestotliwos$ci napadéw padaczkowych.

Z odchylei w badaniu neurologicznym: asymetria odruchdéw sciegnistych w zakresie konczyn
z wiekszym nasileniem po stronie prawej, dodatni objaw Babinskiego po stronie prawej,
dyskretny niedowtad potowiczy lewostronny.

W konsultacji psychologicznej: poziom rozwoju funkcji intelektualnych znacznie ponizej
normy wiekowej, powolne tempo wykonywanych zadan, obnizona analiza wzrokowa i
stuchowa.

W badaniu EEG opisano nieprawidlowy zapis ze zmianami zlokalizowanymi w
odprowadzeniach znad prawej potkuli mézgu.

W badaniu MR gtowy stwierdzono szereg wad rozwojowych w postaci:

- wiekszej objetosci prawej pétkuli mézgu w porédwnaniu z pétkulg lewa,

- sptaszczenia zakretow prawej pétkuli mézgu,

- mniejszej szeroko$é przestrzeni podpajeczyndéwkowej po stronie prawe;j,

- polimikrogyri w prawym ptacie czotowym.

W/w zespdt wad wrodzonych upowaznit do rozpoznania hemimegalencefalii.



W zwigzku z lekoopornoscig padaczki, celem kwalifikacji do leczenia chirurgicznego,
skierowano pacjenta na badanie PET/CT z '®F-FDG celem oceny metabolizmu kory

mozgowe;j.

Diagnostyka

Wykonano badanie PET/CT gtowy 64-minuty po podaniu 258 MBq 8F-FDG wedtug protokotu
PET BRAIN. Badanie wykonano w fazie interictal.

Uwidoczniono asymetrie gromadzenia *¥F-FDG w pétkulach mézgu (Zdj. 1A i 1B).

Wychwyt znacznika jest obnizony w catej powiekszonej prawej potkuli mézgu (SUVmax = 7,7

vs 12,7) — obszar obnizonego wychwytu oznaczony czerwonymi strzatkami za Zdj. 1A oraz 1B.

Zdj.1A — obraz PET — przekrdj poprzeczny Zdj.1B — obraz PET/CT — przekrdj poprzeczny



W pétkulach mézdzku asymetria jest odwrdcona (Zdj.2 — strzatka a) — wychwyt *¥F-FDG jest

nieco mniejszy w jego lewej poétkuli (SUVmax = 7,8 vs 8,7).

Zdj. 2 — obraz PET/CT — przekréj poprzeczny

Morfologicznie prawa pétkula mézdzku jest wieksza od lewej.

Catos¢ obrazu wskazuje na hipometabolizm prawej poétkuli mdzgu na podtozu
hemimegalencefalii.

Ponadto uwidoczniono torbiel pajeczyndwki tylnego dotu czaszki potozong pomiedzy

potkulami moézdzku (Zdj.2 — strzatka b).

Opis jednostki chorobowej

Hemimegalencefalia jest rzadka, wrodzong chorobg neurologiczng z czesciowym Ilub
catkowitym hamartomatycznym przerostem jednej z pétkul moézgu(1,2). Oprécz przerostu
kory mézgu widoczne sg takze inne zaburzenia jej rozwoju np. lisencefalia, agyria czy
polimicrogyria.

Wyrdznia sie trzy postaci hemimegalencefalii(3):

- sporadyczng,

- syndromiczng — zwigzane z zespotami obejmujgcymi potowiczy przerost ciata np. zespot
Proteusa,

- catkowitg — z objeciem mdzdzku i pnia moézgu(4).



a) patogeneza
Hemimegalencefalia rozwija sie w wyniku mutacji w komdrkach somatycznych,
ktérych wynikiem sg zaburzenia migracji neuroblastéow, zwiekszenie proliferacji
neuronow i/lub zmniejszenie ich apoptozy(1).

b) obraz kliniczny
Schorzenie objawia sie opdznieniem rozwoju, upos$ledzeniem umystowym,
niedowtadem potowiczym strony przeciwnej oraz napadami padaczkowymi opornymi
na leki (1,2,4).

c) diagnostyka
Wszystkie dostepne badania obrazowe, ultrasonografia, tomografia komputerowa i
rezonans magnetyczny sg skuteczne w diagnostyce hemimegalencefalii, z najwieksza
czutoscig i swoistoscig po stronie MR.
W badaniu obrazowym widoczne sg: przerost kory mozgu zajetej potkuli, sptycenie
bruzd, polimicrogyria, lisencefalia, agyria lub pachygyria (1).
W diagnostyce hemimegalencefalii majg rowniez zastosowanie badania z zakresu
medycyny nuklearne;j:
- badanie perfuzji mézgu metoda SPECT/CT,
- PET/CT z *8F-FDG.
W fazie interictal powyzisze metody uwidocznia odpowiednio hipoperfuzje i
hipometabolizm przerosnietej potkuli mézgu.
Wzrost wychwytu 8F-FDG w korze przero$nietej pétkuli mézgu moze wystepowad w

trakcie napadu padaczkowego(1,2).

d) diagnostyka réinicowa
W diagnostyce réznicowej nalezy uwzgledni¢ m.in. jednostki:
- z powiekszeniem potkuli mézgu — np. gliomatosis cerebri,
- powodujgce zmniejszenie jednej z pétkul mézgu np. zespdt Sturge-Weber.
e) leczenie
Leczeniem, ktére umozliwia kontrole napadéw padaczkowych oraz poprawe rozwoju funkcji

poznawczych jest zabieg hemisferektomii:

- funkcjonalnej — aby odtgczy¢ nieprawidtowo zbudowang pétkule mozgu,



- anatomicznej — gdy konieczna jest resekcja nieprawidtowej potkuli.

Dzieki plastycznosci uktadu nerwowego wczesnie wykonana hemisferektomia, umozliwia
kompensacje funkcji usunietych obszaréw kory mézgowej.

Celem zakwalifikowania pacjenta do leczenia zabiegowego niezbedna jest oceny
metabolizmu przeciwlegtej potkuli mdézgu — tylko wtedy, gdy jest on prawidtowy, daje szanse

na skutecznos$¢ hemisferektomii (2).

PiSmiennictwo

1. Stanescu L, Ishak GE, Khanna PC, Biyyam DR, Shaw DW, Parisi MT. FDG PET of the Brain in
Pediatric Patients: Imaging Spectrum with MR Imaging Correlation. RadioGraphics.

2013;33(5):1279-303.

2. Kumar A, Chugani HT. The Role of Radionuclide Imaging in Epilepsy, Part 2: Epilepsy
Syndromes. J Nucl Med Technol. 2017;45(1):22-9.

3. Ogrodnik M, Sadowski K, Jézwiak S. Neurological manifestations of Proteus syndrome —

review of the literature. Child Neurol. 2015;24(49):47-53.

4. Jaczak-Gozidziak M, Stajgis M, Steinborn B. Asymetria mdzgu jako objaw radiologiczny
pomocny w dalszej diagnostyce neurologicznej - przeglad kliniczno-radiologiczny
wybranych jednostek neurologicznych zwigzanych z asymetria budowy mdzgu. Child

Neurol. 2020;29(58):33—-44.



