Nada Besenski i suradnici: Razvojne anomalije mozga

Med Vjesn 1998; 30(1-2): 137-144

137
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Prikazani su rezultati studije ocjene vrijednosti ultrazvu-
ka, kompjutorizirane tomografije i magnetne rezonancije u
dijagostificiranju poremecaja prouzrofenih anomalijama u
razvoju mozga.

Studijom je obuhvaéeno 70 djece s cerebralnim anomalija-
ma dijagnosticiranim primjenom UZYV, CT i MR u razdoblju
od 1984. do 1995. godine, koja su klini¢ki obradivana u Klin-
ici za djecje bolesti Zagreb.

U radu je primijenjena modificirana klasifikacija anomal-
ija mozga prema De Myeru. Navedena klasifikacija polazi od
stupnja razvoja u kojem anomalija nastaje, pa govorimo o
cerebralnim anomalijama uslijed poremecaja citogeneze, his-
tiogeneze ili organogeneze.

Kljuéne rije¢i: anomalije, mozak, radiologija.

Ispravna 1 pravovremena dijagnostika poremecaja
razvoja mozga znacajna je klinicki, ali ima 1 prognosticku
vrijednost. Stoga se danas, u otkrivanju razvojnih anomali-
ja mozga, rutinski koriste razli¢ite radioloske metode kao
Sto su ultrazvuk (UZV), kompjutorizirana tomografija (CT)
1 magnetna rezonancija (MR).

U klini¢koj sumnji na nazo¢nast razli¢itih poremecaja
razvoja mozga osnovna metoda je ultrazvuk (UZV) zah-
valjuju¢i neinvazivnosti metode koja je uz to i jeftina 1 bez
Stetnih posljedica. S obzirom da znacajan broj anomalija
mozga moze ostati neprepoznat ukoliko se primjenuje samo
UZV, potrebno je ponekad primijeniti i CT ili MR, a pogo-
tovo nakon zatvaranja fontanele djeteta (3, 4, 7, 10).

U literaturi je prihva¢ena modificirana klasifikacija
anomalija mozga prema De Myeru (6). Navedena klasi-
fikacija polazi od stupnja razvoja u kojem anomalija nasta-
je, pa govorimo o cerebralnim anomalijama uslijed pore-
mecaja citogeneze, histogeneze ili organogeneze.

U anomalije mozga uslijed poremecaja citogeneze ubra-
jamo mnoge genetske, metabolicke i neurodegenerativne
bolesti mozga, kao i kromosomske bolesti (1, 12).

U anomalije uslijed poremecaja histogeneze ubrajamo
fakomatoze, hamartoze, teratome i vaskularne anomalije (1).

Strucni rad
UDK 616.831-007-073.75
Prispjelo: svibanj 1998.

UZV je osnovna metoda u dijagnostici intrakranijskih
anomalija i mora biti primijenjen kao "screening" metoda. S
obzirom da zna¢ajan broj anomalija mozga moZe ostati nepre-
poznat ukoliko se primjenjuje samo UZY, potrebno je,
ponekad, primijeniti i CT ili MR, a pogotovo nakon zatvaran-
ja fontanele djeteta.

Primjenom kombinacije radioloikih metoda uz klinicke i
laboratorijske nalaze, u moguénosti smo utvrditi konaénu
dijagnozu anomalija mozga u velikom broju djece, a §to je vrlo
znadajno s klini¢kog, prognostitkog i genetskog stajali§ta.

Cilj ovog rada je utvrditi dijagnosticki pristup djetetu s
cerebralnim anomalijama.

MATERIJAL 1 METODE

Klini¢ki kriteriji za odabir djece za studiju bili su
sljedec¢i: neuroloski poremecaj, psihomotorna retardacija,
refraktorne konvulzije, neodgovarajuc¢i opseg glave, dis-
plasticka stigmata, fokalna dismorfija i anomalije drugih
organa.

Studijom je obuhvaceno 70 djece s cerebralnim anomal-
yama dijagnosticiranim primjenom UZV, CT i MR u raz-
doblju od 1984. do 1995. godine koja su klini¢ki obradivana
u Klinici za djecje bolesti Zagreb.

UZV je primijenjen u svih 70 djece, CT u 54, MR u 17
djece, a u Cetvero od 8 djece s letalnim ishodom bolesti
uéinjena je autopsija.

Svi ultrazvucni pregledi radeni su u standardnim sagital-
nim i frontalnim ravninama sektorskom sondom od 3.5, 5,
odnosno 7.5 MHz.

Anomalije su svrstavane prema klasifikaciji po De
Myeru (6).
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REZULTATI

Rezultati su prikazani u tablicama.

Iz tablice 1. proizlazi da su poremecaji organogeneze
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SKUPINA POREMECAJA | Broj bolesnika
THE TYPE OF DISORDER | Number of patients
uzv CT MR | obdukecija
us CT MR | autopsy
Poremecaji organogencze 50 38 8 3
Disorders in organogenesis
Poremecaji citogeneze i 14 12 8 1
histogeneze
Disorders in cytogenesis or
histogenesis
Destruktivne promjene 6 4 1
Degenerative changes
UKUPNO 70 54 17 4
TOTAL
POREMECAJI ORGANOGENEZE Broj bolesnika
DISORDERS IN ORGANOGENESIS | Number of patients
UzZv (841 MR | obdukcija
us CT MR | autopsy
Poremecaj zatvaranja 8 5 1
Closure disorder
Poremecaj divertikulacije 34 25 5
i oblikovanja komisura
Disorder in diverticulation and
commissure formation
Poremecaj neuronske migracije 8 8 2 3
Disorder in neurone migration
Destruktivne promjene 6 4 1
Degenerative changes
UKUPNO 56 42 9 3
TOTAL
Poremecaji zatvaranja neuralne cijevi Broj bolesnika
Disorders in the neural tube closure Number of patients
UZV CcT MR
us CT MR
Mijelomeningocela (+ A. Chiari + hidrocef.) 3 1
Myelomeningocele (+ A. Chiari + hydrocephalus)
Meningocela (okcipitalna) 1
Meningocele (occipital)
Meningoencefalocela (nazalna) 1 1 |
Meningoencephalocele (nasal)
Dandy-Walker sindrom 1 1
Dandy-Walker's syndrome
Dandy-Walker sindrom + hidrocefalus l 1
Dandy-Walkwr's syndrome + hydrocephalus
Aplazija cerebralnog vermisa 1 1
Aplasia of the cerebellar vermis
UKUPNO 8 3 1
TOTAL

bili prisutni u 34 (49%) djece. Poremecaj neuronske
migracije (tablica 3.) naden je u 8 (11%), a destruktivna
oste¢anja mozga nadena su u 6 (9%) djece. Dvoje djece
imalo je velike  supratentorijske arahnoidalne ciste s

geneze i histogeneze u 14 (20%) dok su najrjede bile zastu-
pljene destruktivne lezije, prisutne u 6 ( 9%) djece.

U poremecajima organogeneze (tablica 2.), poremecaji
zatvaranja neuralne cijevi dijagnosticirani su u 8 ( 11%),
dok su poremecaji divertikulacije i oblikovanja komisura

kompresijskim u¢inkom na okolne strukture, jedno dijete je
imalo okcipitalnu porencefaliju, a jedno dijete je imalo
okcipitalnu cistu. Sva ova djeca uspjeino su neurokirurski
lijecena. U troje od njih Arnold Chiarijeva anomalija s
hidrocefalusom bila je prouzrocena torako-lumbalnom
mijelokelom. Dendy-Walkerova anomalija sa i bez hidroce-
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Poremecaj divertikulacije i oblikovanja komisura Broj bolesnika TABLICA 4.

Disorders in diverticulation and commissure formation | Number of patients Raspodjela bolesnika prema vrsti pore-
uzv | CT | MR mecaja i dijagnostickim metodama
Us ILT | MR TABLE 4.

Holoprosencefalija (semilobarna) i : Distribution of patients by the type of dis-

Holoprosencephaly (semi-lobar) . c

Ageneza korpus kalozuma (ACC) order and diagnostic methods

Agenesis of the corpus callosum (ACC)

- potpuna 7 7 1

- total

- djelomiéna 7 3

- partial

ACC + pridruzene malformacije 11 10 3

ACC + associated malformations

Ageneza septum peluciduma (ASP) 8 4 1

Agenesis of the septum pelucidum (ASP)

UKUPNO 34 25 5

TOTAL

Poremecaj migracije neurona
Disorders in neurone migration

Broj bolesnika
Number of patients

TABLICA 5.
Raspodjela bolesnika prema

Uzv
US

CT MR | obdukcija
CT MR | autopsy

vrsti poremecaja i dijagnos-
tickim metodama

Lisencefalija 2
Lissencephaly

2|l I TABLE 5.

Lisencefalija (+ ACC + Dandy-Walker sy.) 1
Lissencephaly (+ ACC + Dandy-Walker syndrome)

Distribution of patients by the

1* : ;
type of disorder and diagnostic

Lisencefalija (+ ACC + DW + leukodistr.) |
Lissencephaly (+ ACC + DW + leukodystrophy)

1* 1 methods

Shisencefalija (+ arahnoid. cista + hidrocefal.) 1
Shisencephaly (+arachnoidal cyst + hydrocephalus)

Pahigirija (+ ACC + ASP + porencefal.) 1
Pachygyria (+ ACC + ASP + porencephaly)

1 *

Pahigirija (+ ACC + leukodistrofija) 1
Pachygyria (+ ACC + leukodystrophy)

Pahigirija (+ leukodistrofija) 1
Pachygyria (+ leukodystrophy)

UKUPNO 8
TOTAL

oo
(8]
L8]

* pridruzene malformacije mozga
* associated brain malformations

falusa nadena je u dvoje djece, medutim jedan bolesnik
imao je izoliranu hipoplaziju vermisa koja je rezultirala
prosirenjem Cetvrte komore vidljive na sagitalnom i frontal-
nom UZV presjeku. U jednog djeteta otkrivena je nazalna
meningoencefalokela. Transverzalni CT slojevi nisu
doprinijeli dijagnozi, ali su sagitalni i frontalni slojevi na
MR, zbog svog boljeg razlikovanja anatomskih detalja, dali
vise informacija o osjetljivom hijazmatskom podrucju. Ova
malformacija je uspjesno rijeSena neurokirurski.

Poremecaj divertikulacije i oblikovanja komisura (tabli-
ca 4.) najcesci je dijagnosticirani poremecaj organogeneze.
Otkriven je u 34 (49%) djece. Ageneza korpus kalozuma
nadena je u 25 (36%) djece, od kojih je sedmero imalo izoli-
ranu potpunu agenezu korpus kalozuma i isto toliko djece
izoliranu djelomi¢nu agenezu. U ostalih 11 djece ageneza
korpus kalozuma bila je udruzena s drugim anomalijama
mozga: cista uz okcipitalni rog lateralne komore u dvoje
djece, lipom korpus kalozuma u dvoje diece. subependimal-

na neuralna heterotopija u troje djece i porencefalija u troje
djece.

Nedostatak septum peluciduma otkriven je u osmero
djece. UZV je pokazao tipicnu sliku nepodijeljenog
frontalnog dijela postraniénih komora s izgledom
"bumeranga”. Ova anomalija je u sve djece bila samo dio
kompleksnih anomalija mozga.

Poremecaj migracije neurona (tablica 5.) razlicitog stup-
nja otkriven je u osmero djece. U dvoje djece radilo se o
poremecaju najviseg stupnja - lisencefaliji (slika 1.), a u
ostalih Sest poremecaji migracije neurona bili su udruzeni s
drugim kompleksnim anomalijama. Drugo dvoje djece s
lisencefalijom imalo je takoder agenezu korpus kalozuma
udruzenu s Dandy-Walkerovim sindromom. Blazi oblik
kortikalne dizgeneze, pahigirija, bila je udruzena s agene-
zom korpus kalozuma, nedostatkom septum peluciduma
i/ili promjenama bijele tvari mozga u troje djece. U jednog
djeteta, uz unilateralnu shisencefaliju bio je prisutan defekt
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TABLICA 6. Poremecaji citogeneze i histogeneze Broj bolesnika
Raspodjela bolesnika prema Disorders in cytogenesis and histogenesis Number of patients
vrsti poremedaja i dijagnos- UZV | CT | MRl | obdukeija
tickim metodama _ US CT_| MRI autopsy
TABLE 6. Teratom (supralerltorlja_lno) 1 1%
Distribution of patients by ;erammd [supraeninrially)
. : uberozna skleroza 2 2* 2
the type of disorder and diag- Triberans solefoss
nostic methods Hemimegalencefalija + pahigirija + leukodistrofija 2 2 1
Hemimegalencephaly + pachygyria + leukodystrophy
Megalencefalija + pahigirija + leukodistr. 1 1* I
Megalencephaly + pachygyria + leukodystrophy
Leukodistrofija 5 5% 4 1
Leukodystrophy
Organoacidurija 2! 1
Organoaciduria
UKUPNO 14 12 8 1
TOTAL

* bolji prikaz kalcifikacija i raspodjele otecenja bijele tvari mozga
* a better image of the calcifications and of the spread of brain white matter lesions

TABLICA 7. Vrsta malformacije

Klini¢ka dijagnoza Nasljedivanje

Konaé¢na klinicka Type of malformation Clinical diagnosis Heredity
dijagnoza u bolesnika s Aplazija cerebelarnog vermiksa Sindrom Joubert AR
e daninn maifenmmoi Cerebellar vermix aplasia Joubert's syn.dromc

. Bolest I stanica AR

jama ;

TABLE 7 I cell disease
. ks i ) Kompletna ACC Sindrom Apert AD
F.mal Cllmlcal .dlagIIO‘S.IS Total ACC Apert's syndrome
in patients with brain ACC + neuronska heterotopija Sindrom Aicardi XD
malformations ACC + neuronal heterotopy Aicardi's syndrome

ACC + DW + kort. disgeneza OFD I sindrom XD

ACC + DW + cortical dysgenesis

OFD [ syndrome

Ageneza septum peluciduma
Agenesis of the septum pelucidum

Septo-opticka displazija
Septo-optic dysplasia
De Morsier sindrom

De Morsier's syndrome
Kaplan-Grumbach-Hoyt
Kaplan-Grumbach-Hoyt

sporadicno
sporadic

Lisencefalija tip I
Lissencephaly type |

Miller-Dieker sindrom
Miller-Dieker syndrome

17 p-

Lisencefalija + ACC +
leukodistrofija
Lissencephaly + ACC 4
leukodystropy

Walker-Warburg sindrom AR
Walker-Warburg syndrome

Hemimegalencefalija
+ pahigirija + leukodistrofija

Hemimegalencephaly + pachygyria +

leukodystropy

cerebralnog zida velika arahnoidalna cista te hidrocefalus
(slika 2a. 1 2b.).

Poremecaj histogeneze i citogeneze (tablica 6.) dijag-
nosticiran je UZV-om u 14 djece od kojih je dvoje imalo
tuberoznu sklerozu. U te djece UZV je pokazao subependi-
malne kalcificirane gliome kao multiple male hiperchogene
zone s intraventrikularnim septima. CT i MR imaju visoku
osjetljivost u otkrivanju rasprostranjenih hamartoma, ali je
CT ipak u prednosti u otkrivanju kalcificiranih glioma
straznje lubanjske jame.

Klipell-Weber-Trenaunay sindrom
Klipell-Weber-Trenaunay syndrome

sporadi¢no
sporadic

Petero djece s progresivnom klinickom slikom neu-
roloskih poremecaja, koji su upucivali na neurodegenerativ-
na stanja, imali su promjene bijele tvari u smislu leukodis-
trofije. UZV nalaz bio je specifi¢an - hiperehogena 1 zrnata
bijela tvar mozga s neoStrom granicom sulkusa i girusa
mozga. Nalazi su bili razli¢iti u svih petero djece bez prom-
jene na ponavljanim pregledima osim u djeteta s brzim
pogorsanjem klinickog stanja u kojega je nadena atrofija u
razvoju 1 proSirenje vanjskih subarahnoidalnih prostora.
Ovaj UZV nalaz odgovarao je nalazu promijenjene bijele
tvari na CT i MR. U sve troje djece s hemimegalencefalijom
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SLIKA 1.

Frontalni presjek u T1 mjerenoj slici u djeteta s lisencefali-
jom pokazuje glatku povrsinu kore mozga, abnormalnu
bijelu tvar mozga i hipoplaziju korpus kalozuma
FIGURE 1.

Frontal section in T1 measured image of a child with
lissencephaly shows a smooth cerebral cortex, abnormal
substantia alba and the hypoplasia of the corpus callosum

pokazivala se promjena bijele tvari, odnosno leukodistrofi-
ja 1 pahigirija.

U troje djece s biokemijski dokazanom organskom
acidurijom UZV je pokazao leukoencetfalopatiju, odnosno
difuznu hiperchogenost bijele tvari. U dva, djeteta s propi-
onskom acidurijom, rani UZV mozga u vremenu neurotok-
sikoze, prije specificnog dijetnog lijecenja, pokazao je
hiperehogenu bijelu tvar i nejasan prikaz mozdanih girusa i
sulkusa. Takoder su bazalni gangliji pokazivali pojac¢anu
chogenost. Kontrolni UZV mozga tijekom specificnog
dijetnog lije¢enja pokazao je normalan nalaz bijele tvari, ali
su bazalni gangliji 1 dalje ostali hiperchogeni.

Konacna klinicka dijagnoza postavljena je u 17 djece s
cerebralnim anomalijama kako pokazuje tablica 7.

RASPRAVA

Poremecaji zatvaranja neuralne cijevi nastaju najranije u
3. - 4. gednu gestacije, s incidencijom izmedu 1 - 5 na 1000
zivorodene djece. U ovu skupinu ubrajaju se anencefalija,
encefalocele, meningomijelocele te Arnold-Chiarijeva
anomalija, koja je gotovo uvijck povezana s meningomije-
locelom. Anencefalija je najtezi oblik defekta zatvaranja
ncuralne cijevi. Meningocele su hernijacija samo meninga i
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likvora dok su encefalocele hernijacije tkiva mozga kroz
defekt na bazi. Cefalocele mogu, obzirom na lokalizaciju,
biti okeipitalne, parijetalne, frontoparijetalne 1 sfenoidalne.

U nasem materijalu osmero djece imalo je poremecaje
zatvaranja neuralne cijevi. Dijagnoza poremecaja tog tipa
postavljena je UZV pregledom u sve djece, a potvrdena je
CT-om u pet i MR-om u jednog djeteta. Meningomijelocele
javljaju se s pridruzenim opstruktivnim hidrocefalusom i
Arnold-Chiari II malformacijom, a $to je bio slucaj u troje
djece iz nase skupine.

Najcesce se radilo o lumbalnom, a potom cervikalnom
rascjepu. Opstruktivni hidrocefalus u djece s meningomije-
locelom objasnjava se gotovo uvijek nazo¢nom popratnom
Arnold-Chiari IT anomalijom, pri ¢emu dolazi do spustanja
cercbeluma, ¢etvrte komore 1 ponsa prema cervikalnom
kanalu, odnosno hernijacije mozdanih struktura kroz fora-
men okcipitale magnum.

lako je dijagnoza u sve djece s poremecajem zatvaranja
neuralne cijevi bila postavljena UZV pregledom, zbog
potvrde nalaza treba dodatno uciniti MR ili CT pregled. MR
je u prednosti nad CT-om zbog mogucnosti izvodenja sagi-
talnih presjeka.

U troje djece iz ove skupine radilo se o poremecaju
razvoja cerebeluma s hipoplazijom vermisa i Dandy-Walk-
er sindromom.

Poremecaji divertikulacije 1 stvaranja komisura. .
promjene prednjeg telencefalickog zida zahvacaju prednji
mozak (prosencefalon) i nastaju oko 5. - 6. tjedna gestacije
s incidencijom od 1 na 16000 Zivorodene djece. Nazivaju se
jo§ 1 anomalijama uslijed poremecaja prednjeg telencefal-
ickog zida, jer postoji induktivha ovisnost izmedu pre-
hordalnog mezoderma iz kojeg se razvijaju strukture lica i
prednjeg mozga. Stoga su malformacije u razvoju prednjeg
mozga Cesto udruzene s anomalijama lica "tzv. srednje lini-
je" i nazivamo ih facio-telencefalicke malformacije. U ovu
skupinu anomalija ubrajaju se holoprosencefalije. tj. pore-
mecaji u diferencijaciji prosencefalona iz kojeg se razvijaju
telencefalon (cerebralne hemisfere i lateralne komore) 1
diencefalon (talamus i traktus optikus) (13). Samo je jedno
dijete iz ove studije imalo semilobarnu holoprosencefaliju.
Osim holoprosencefalije, u ovu skupinu ubrajaju se i
ageneza (disgeneza) korpus kalozuma, ageneza septum
peluciduma, septoopticka displazija, cavum septi pelucidi i
cavum Vergae. U ovoj skupini poremecaja dominirala je
ageneza korpus kalozuma udruzena s drugim anomalijama.
Takoder je bila visoko zastupljena ageneza septum pelu-
ciduma.

Ageneza korpus kalozuma nastaje od 3. do 5. mjeseca
gestacije iz lamine terminalis u anteroposteriornom smjeru.
Stoga je u slucaju parcijalne agencze rije¢ o nedostatku
straznjeg dijela. Ageneza korpus kalozuma, bilo izolirana,
djelomicna, kompletna ili s pridruzenim anomalijama
mozga, ¢esto je sastavni dio anomalijskih sindroma, uvjeto-
vanih razli¢itim nac¢inom naslijedivanja, od poremecaja na
osnovi gena s autosomnim ili spolnim, domimantnim ili
recesivnim nacinom naslijedivanja, te kromosomskim



Nada Besenski i suradnici:  Razvojne anomalije mozga
Med Vjesn 1998; 30(1-2): 137-144

SLIKA 2a.

Na frontalnom UZV
presjeku vidljivi su
znakovi
subependimalnih kalci-
fikacija te arahnoidalna
cista okeipitalno
FIGURE 2a.
Frontal ultrasonographic
section shows signs of
subependymal calcifica-
tions as well as an arach-
noidal cyst occipitally

SLIKA 2b.

Transverzalni CT presjek pokazuje subependimalne kalci-
fikacije, arahnoidalnu cistu u okcipitalnom reznju i prom-
jene u bijeloj tvari mozga uz znakove lisencefalije
FIGURE 2b.

Transversal CT section shows subependymal calcifica-
tions, an arachnoidal cyst in the occipital lobe and the
changes in the substantia alba with signs of lissencephaly
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aberacijama. Neke od nasljednih metabolickih bolesti djelu-

juéi u ranoj fazi razvoja mozga mogu, takoder uvjetovati

ovu anomaliju (mukolipidoze i hiperglicidemija) (12).

Kompletnu sliku, odnosno stupanj disgeneze korpus
kalozuma najlakSe je procijeniti sa sagitalnih presjeka.
Stoga je MR u prednosti u odnosu na druge "imaging”
metode. Korpus kalozum mora biti pazljivo pretrazen u
novorodencadi s epilepsijom, zaostajanjem u rastu ili dis-
morfijom lica.

U septoopticko) displaziji nedostaje septum pelucidum,
a opticki zivei su hipoplastiéni. Klinicki su ¢esto nazoéni
endokrinologki poremecaji.

Poremecaji proliferacije 1 migracije neurona nastaju od
2. - 6. tjedna gestacije. Proliferacija. tj. proces razvoja svih
neurona i glije, odvija s¢ u subependimalnoj zoni od 2. - 4.
tjedna gestacije. Potom slijedi proces migracije (3. - 6.
yedan) kada neuroni iz subventrikularne zone putuju do
konacnog odredista - mozdane kore. Stoga ova skupina
poremecaja u razvoju fetalnog mozga dovodi do poremeéa-

ja u oblikovanju sive supstance korteksa, tj. girusa i sulkusa

mozga. Tu se ubrajaju lisencefalija, pahigirija. shisencefali-

ja, polimikrogirija i heterotopija neurona (3).

Poremecaj migracije moze prouzrociti bilo koji dogadaj
koji inhibira normalnu migraciju neurona. Ove anomalije su
podijeljene u nekoliko kategorija, ovisno o stupnju ostecen-

ja i vremenu nastanka poremecaja migracije neurona.

Lisencefalija (agyria), nadena u ¢etvero djece, najtezi je
stupanj poremedaja migracije neurona koji nastaje tijekom
3. jedna gestacije, a rezultira teSkim i opseznim poremeca-

jem grade korteksa, Sto se mortfoloski ispoljava agirijom.

Pritom je citoarhitektonika mozdane kore poremecena, sloj
sive supstancije je zadebljan, a sloj bijele supstancije je
reduciran (supkortikalna heterotopija) (2, 7. 8, 10).

Djeca s lisencefalijom imaju smanjeni opseg glave i
teSko su retardirana. CT i MR pokazuju glatki i zadebljani
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korteks, bez sulkusa i girusa, tanki sloj bijele tvari s plitkim,
vertikalno usmjerenim Silvyevim fisurama na transverzal-
nim presjecima. Ponekad se ipak nade svega nekoliko plitk-
ih sulkusa oko izravnanih girusa (3, 5).

Shisencefalija se opisuje kao rascjep (cleft) sive i bijele
tvari mozga koji se pruZa kroz cijelu hemisferu, od komora
do korteksa, uni- ili bilateralno, a moZe se pojaviti bilo gdje
umozgu, To je teski, premda ograni¢eni poremecaj migraci-
je koji nastaje tijekom 2. mjeseca gestacije, pri ¢emu u
cijelosti izostaje razvitak jednog segmenta moZzdanog
parenhima. Lokalizacija i Sirina rascjepa odreduju klini¢ke
simptome. Klinicki je obi¢no nazo¢na makrocefalija, neuro-
motorni poremecaj i/ili epilepsija. Septum pelucidum &esto
nedostaje. U 30 - 50% slucajeva takvi bolesnici imaju
atrofiju optickog zivca (1, 2, 4, 9).

Vazno je istaknuti da je u sve djece UZV-om postavlje-
na dijagnoza poremecaja migracije neurona bila potvrdena
CT-om, a u dvoje djece i MR-om.

Destruktivne lezije nastaju iza 20. tjedna gestacije kad
su strukture mozga najveé¢im dijelom oblikovane, pa i nisu
anomalije u pravom smislu. Uzroci mogu biti: vaskularni
poremecaji, tj. prenatalna hipoksi¢na 1 hemoragic¢na
oStecenja mozga, intrauterine infekcije ili toksi¢ni uzroéni-
ci. Na istrazivanom materijalu bile su prisutne u svega $est
bolesnika. Klinicki ova ostecenja dovode do epilepsije ali i
drugih simptoma ovisno o lokalizaciji i veli¢ini.

U djece s poremecajima citogeneze i histogeneze, bez
obzira na UZV nalaz, CT je omogucio bolji prikaz kalci-
fikacija i promjena bijele tvari mozga. Promjene bijele tvari
jos se jasnije i detaljnije mogu prikazati primjenom MR
(11).

S obzirom da su anomalije mozga ¢esto puta visestruke,
a to je pokazala i naSa studija, nalaz jedne anomalije
obvezuje na trazenje i mogucih pridruzenih drugih anomal-
1ja.

Iz ovog rada proizlazi da je UZV osnovna metoda u
dijagnostici intrakranijskih anomalija i mora biti primijen-
jen kao "screening" metoda u djece s anomalijama histio-
geneze 1 citogeneze zbog doprinosa ranom prepoznavanju
ovih rijetkih poremeéaja. Nadalje, CT, a osobito MR daju
uvid u cjelokupne promjene koje ne moraju biti otkrivene
primjenom UZV, osobito promjene izazvane smetnjama
neuralne migracije, te poremecajima citogeneze i histio-
geneze.

Promjene koje zahvaéaju komore i periventrikularno
podru¢je mogu biti dijagnosticirane primjenom UZV u
vecini slucajeva. UZV nije dovoljno pouzdan u dijagnostici
promjena straznje lubanjske jame i anomalijama
lokaliziranim na konveksitetu.

CT ima odredene prednosti pred UZV jer bolje prikazu-
je anomalije u podrugju straznje lubanjske jame i promjene
na konveksitetu. CT je, osim toga, pouzdaniji u otkrivanju
multiplih poremecaja, Sto ima veliko dijagnosticko i prog-
nosticko znacéenje. CT je indiciran i u djece s urednim UZV

nalazom ukoliko klini¢ki poremecaj upucuje na mogucnost
postojanja anomalije mozga.

Primjenom kombinacije radioloskih metoda uz klinicke
i laboratorijske nalaze, u mogué¢nosti smo utvrditi kona¢nu
dijagnozu anomalija mozga u velikom broju djece, a §to je
vrlo znacajno s klinickog, prognostickog i genetskog stajal-
15ta.
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Abstract
NEUROIMAGING IN BRAIN DEVELOPMENT MALFORMATIONS

Nada BeSenski, Vlatka MejaSki-BoSnjak, Igor Bori¢,
Dag Pavié¢, Marko Rado§, Mario LuSi¢ and
Aleksandra Roglié¢

Clinical Hospital Centre, Zagreb and Clinic for Children’s
Diseases, Zagreb

The paper presents the results of the study of the value of
ultrasound (US), computed tomography (CT) and magnetic
resonance (MR) in the diagnostics of brain development mal-
formations,

In the period from 1984 to 1995 US, CT and MR examinations
were performed on 70 children with cerebral development
malformations who were treated at the Children's Hospital in
Zagreb.

Key words: malformation, brain, radiology

In our study we applied the classification of cerebral malfor-
mations by De Myer. This Classification is based on the stage
in the foetal development in which malformation occurs: dis-
orders of cytogenesis, disorders of histogenesis or organogene-
sis.

US is the basic imaging method in the diagnostics of cerebral
malformations and must be used as a screening method. How-
ever, CT and MR, have to be used sometimes especially after
the closure of a child's fontanelle, because some of the malfor-
mations can be misdiagnosed if US is applied alone.

The combination of imaging methods, clinical and laboratory
findings enables us to set the definite diagnosis in children with
cerebral malformations. This is very important from clinical,
genetic and prognostic points of view.



