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Fokalis Ismeretlen
kezdet L kezdet

Az epilepszia az USA-ban a lakossag 0,5-
1,0%-at érinti

Incidenciaja 30,9-56,8 100.000 lakosra

A népesség 7%—8%-anak életében
legaldbb egyszer van epilepszias rohama.
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Karis JP ACR Appropriateness Criteria: Epilepsy AINR Am J Neuroradiol 2008; 29:1222-24
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Rohamtipusok

Fokalis Ismeretlen Etiol6gia
= sacet Benignus (20-30%): Néhany év mulva kezelés

nélkil elmulik
Farmakoszenzitiv (30%): Gyogyszerrel kénnyen
e o besllithaté, néhany év muilva elmiilik

i Kombinal
Generalizalt Farmakodependens (20%): Egész életen at
&Fo szedett egy-t6bb gydgyszerrel rohammentes

betegségek
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Nem lehet
ogyszerrel rohammentességet elérni

,

Kiséré

Epilepszia szindromak

Scheffer IE et al. Epilepsia, 58(4):512-521, doi: 10.1111/epi.13709

Guerrini R Epilepsy in Children Lancet 2006; 367: 499-524




Az epileptogén lézié kimutatasa, a mechanizmus
felderitése

M i kezelés megalapozasa
Progressziv elvaltozas eltavolithaté
Nem progressziv elvaltozas okozta terdpia rezisztens
epilepszia
meggyogyithatd, vagy
gyogyszeresen kezelhetgvé tehet6, vagy legalabb
egyes tiinetei csokkenthet6k

Bliimcke I et al. N Engl J Med 2017;377:1648-56

Gyermek 28% Feln6tt 72%

HS 36%
Tumor (f6leg GGL)
24%

A fokalis epilepsziak kb. 60 szazaléka temporalis lebeny
CFR (féleg FCD) 20% eredetdi

e ra—— e A temporalis epilepsziak kb. 60 szazaléka

Gliosis 6% Vascularis hippocampalis eredetii

Encepbhalitis 3% malformatio 7% A kérosodott hippocampus eltavolitasa jelentds

Vascularis Gliosis 5% L C ) T €
attrmatiogd Encephalitis 1% javulast vagy teljes gyégyulast hozhat

Periventricularis
leukomalacia z z 2 . o 2 <
HS és egyéb elvaltozas egyiittes elGfordulasa

Temporalis lebeny: Nem zarhat6 ki ok-okozati 6sszefiiggés: dysgenesis,
perinatalis karosodas, tumor, trauma, fert6zés okozhat

Epilepszia miitét eredménye Teljes gyogyulas ) p ,
hippocampus karosodast

Gyogyszerrel rohammentes
Egyes tiinetek cs6kkennek

ornu Ammonis — Ammon’s horn

hippocampi

Ammon’s horn

fornix

Walther C, Endeavour 2002; 26 (2): 41-44




POSTERIOR

A temporalis lebeny 6si (paleocorticalis)
részlete, a limbicus rendszer tagja
Kiterjedt kapcsolatai vannak

a telencephalonnal,

a diencephalonnal és

a mesencaphalonnal
Fontos szerepet jatszik

a memoria feldolgozasaban és a tanulasban

az érzelmek és a viselkedés kidolgozasaban
Kéros esetekben epilepsziat és/vagy meméria
problémat okoz

— perirhinalis

Indusium Griseum

Splenium
Margo
Denticulatus

Fimbria

Anterior

Szekvencia cél

A

. . . Koronalis T2, FLAIR, 3D T1
A hippocampusok és az egész agy

,a 7€ 2 2
hippocampus hossztengelyére részletes értékelése rekonstrukcidk
merdlegesen az egész agyrol E )

2 életév felett: / |A hippocampusok és az egész agy

rekonstrukciok részletes értékelése

DWI/ADC vagy DTI/ADC DDx, miitéti tervezés, lateralizacid
k MRP, MRS, MRA, DDx, miitéti tervezés, lateralizacié
MRI




T2,7,0T
Middlebrooks EH et al AJNR 2024, 45(9): 1185-1193 doi: 10.3174/ajnr.A8214
B » ‘ I s
- A c::lu"l;c ! : A leggyakoribb epileptogén lézié
B Alveus e R=0%) CAGAS A% k Alap: CA1, CA3 és CA4 szektorok
L .o neuronjai vulnerabilitasa

MR-rel >90% szenzitivitas >50% neuron
veszteség esetén.

Subiculum (‘

Subiculum
Patoldgia

Atrophia
Felbomlott belsg struktura
Gliosis
Tagult T szarv
Fornix atrophia
Mammillare atrophia

Bliimcke I et al Epilepsia, 54(7):1315-1329, 2013, doi: 10.1111/epi.12220

HS 1: CA1 és CA4
sejtvesztés és gliosis

HS 3
Middlebrooks EH et al AINR 2024, 45(9): 1185-1193 doi: 10.3174/ajnr.A8214

39 éves nd, bal HS, jobb Hi oedema STE utan

CT-n meszesedések a hippocampusban.
MR-en kifejezett kontrasztanyag halmozas.

Kétoldali hippocampus oedema és
haemosiderin maradvanyok.




Lateral
Sector

Hemispherotomia eredményének A Meyer-hurok abrazolasa temporalis
TE=35 ms SV MRS Ellenérzése lobectomia el6tt
Csokkent NAA és emelkedett ml jobb oldalon Gyebnir Gyula szivességébdl Taoka T et al, AJNR 2008, 29: 1329-34
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Bal T medialis ganglioglioma és bal HS

A fejl6dési rendellenességekkel kapcsolatos
ismeretanyag robbandsszer(i novekedésében
alapetd szerepe van az

Anatdmia és fejlédéstan
Molekularis genetika
Biokémia

fejlédésének

Barkovich Al et al, Brain 2009; 132: 3199-3230

Diagnosztikai, prenatalis és génhordozok vizsgalata
Pontosabb egyéni, illetve csaladi ismétlGdési progndzis
Tovabbi, felesleges vizsgalatok elkeriilése

A kovetés révén a kiséré komplikaciok korai észlelése
A bizonytalan diagnoézis okozta stressz cs6kkentése

A sziil6k felmentése a biintudat alél, hogy 6k okoztdk a
gyermek rokkantsagat

A molekularis folyamatok felderitése a specifikus terapiak
kidolgozasahoz vezetd ut elsd lépése (a hibas gén
miikodésére késbbb is sziikség lenne az agyban)

Az agytorzs és cerebellum mas betegségekben is fontosak
(trauma, infectio, neurodeg., szemmozgas, vestibularis,
|légzésszabalyozas, autizmus, mentalis és kognitiv zavarok)

Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 April ; 12(4): 381-393

Eddig nem voltak tiinetei

Most sincsenek stilyos tiinetei — véletleniil!
A rendellenesség ismert, kontroll vizsgalatot
végziink

A beteg most keriilt olyan orvoshoz, aki
képalkoto vizsgalatra kiildte




Primer neurulacié A vellemez

Szekunder neurulicié, retrogressziv R o
differencialédas kiindulva velGcsGvé
e . .. zarédik.
Ventralis indukcié A neuroektoderma és
s q 2, A A st s g2 ktod lvalik
Neuronalis proliferacié, differencialédas, caymantle
hisztogenezis diszjunkeio.
.. e e Mezenchyma
Cellularis migracié véndorol a velécsé és
2 0z as a bérfelszin k6zé, a
Neuronalis organizacio Kkés6bbi meninxek,
o fes_ 2 sz 2 2z igolyaivek é -
Mielinizacid, érés opimaliaismok

Szerzett karosodasok elGtelepe.

PAEDIATRIC NEURDRADIOLOGY

Spinal dysraphism:

a review of neuroradiological features
with embryological correlations

and proposal for a new classification

Cranioschisis Nyitott Dysraphismus

Anencephalia dysraphismusok

Cephalocele Zart Nyitott
L. dysraphismusok
Chiari Subcutan masszaval

malformacio Subcutan massza Bor alatti T
. nélkiil , Pup nélkal
Hydromyelia puppal

A/A. Nyitott dysraphismus:

Nyitott dysraphismusok (mindig Chiari-lI-vel!)
— a plakéd kidomborodik
Myelocele — a plakéd a bérrel egy szintben
Hemimyelomeningocele
Hemimyelocele

membrano-
epithelial
zone




B/A. Zart dysraphismus subcutan
masszaval:

Zart dysraphismusok subcutan
masszaval
Lumbosacralis
Lipomak duralis defectussal
a plakod és a
lipoma a canalis spinalison
helyezkedik el

meningocele placode

lipoma
a plakéd és a lipoma a
canalis spinalison helyezkedik el
Terminalis myelocystocele
Meningocele

B/A. Zart dysraphismusok bér alatti

Zart dysraphismusok subcutan massza
nélkiil

Dorsalis entericus fistula

Neuroentericus cysta

Dermalis sinus
Intraduralis lipoma
Kérosan megnyult gerincvel6

Perzisztal6 ventriculus terminalis

Spinalis segmentalis dysgenesis

B/B. Zart dysraphismusok subcutan B/B. Zart dysraphismusok subcutan massza nélkiil:

massza nélkul:




B/B

oy

Caudalis Bg;j//y

sejttdmeg Velbesé

Retrogressziv
differencialédas

/= Conus medullaris
X

/ Ventriculus terminalis

LA

7Filum terminale
! "3 o A7 Barkovich

N\

-
Kanalizacié © AJ Barkovich 20

Cranioschisis

Anencephalia
F. Nyitott dysraphismusok

G. Zart dysraphismusok
subcutan masszaval

Cephalocele

Chiari
malformacio

Hydromyelia

ethmoidalis

Occipitalis

. Zart dysraphismusok subcutan massza nélkiil:

»A csontos koponya defektusan
kitliremkednek a koponyalir
képletei”

,»A kis hatso scalaban nem fér el a
cerebellum és az agytorzs”




A hirom primer Az it secunder Felnitt kori
vesiculum vesiculum ik
Falak Tregek

1o Cerebratts
H* Oldalkamrl
_, Telencephalon— )" hemispheriumok N

> / )
Eloagy £ [ }— o Thalamus, 1L Kamra
//lprosencephalon) ~ Diencephalon ——r¢ 7 hypothatamus
« ¥ &«
) — Kosipagy —= Mesencephalon — £/ V) + Kbuipagy Aqueductus
¢/ (mesencephalon) i
\ P
__+ Metencephalon = Pons

T felsi rése

j/(yhombemphusonp\ Cetshellene

IV, Kamira

Myelencephalon —(7—
Q

T Medulla oblongata alsd része

Az arc és az elGagy kialakulasa
Az el6agy hasadasa
Szegmentacio (patterning):
A telencephalonbdl a féltekék, kamrak és corpus striatum kialakuldsa
A diencephalonbdl a thalamusok, hypothalamus és globus pallidus kialakulasa
A rhombencephalonbél a vermis és cerebellaris hemispheriumok kialakuldsa
A myelencephalonbdl a nytltvels és pons kialakuldsa AG Osborn
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Arrhinencephalia »A nagyagy féltekék és a k6zépagy
Arcrendellenességek képletei nem valnak szét”
Cerebellaris hypo/dysplasia

Dandy-Walker kontinuum

AZzygos arteria/Cerepri
anterior /
9w
r : =
\‘ Corticalis keresztézi * )
, a kozépvonalat

fekete nyilak: fuzionalt basalis ganglionok fekete nyilak:
fehér nyilak: fuzionalt thalamusok holoventriculus

A.J. Barkovich utan




doi:10.1093/brain/awp247 Brain 2009: 132; 3199-3230 | 3199

BRAIN

A JOURNAL OF NEUROLOGY

REVIEW ARTICLE

A developmental and genetic classification
for midbrain-hindbrain malformations

A. James Barkovich," Kathleen J. Millen®? and William B. Dobyns®?*

Lancet Neurol. 2013 A 12(4): 381-393. doi:10.1016/S1474-4422(13)70024-3.

Midbrain-Hindbrain Malformations: Advances in Clinical Szegmentacio [lmwan A organizicié folyamata 1,5 éves

. . . R Proliferacié [t korig tart, igy fejlédési
Diagnosis, Imaging, and Genetics Migrac \ rendellenesség joval a sziiletés

A4 aa utan is kialakulhat.
Organizacio

Dan Doherty'!, Kathleen J. Millen', and A. James Barkovich?
Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 April ; 12(4): 381-393
Barkovich AJ et al. Brain 2009; 132: 3199-3230

ME-P-M arany

Pons dorsalis konturja
obexig

Vermis CC mérete

g vor Elsésorban érinté

aranya (kp. kisebb) érinté
CEBELL fissurak iranya

(korondlis) ElsGsorban érinté
Alsé CEBELL foliumok

iranya (axislis) Els6sorban érintd
Fastigium helyzete

Fissura és

prepyramidalis

Doherty D et al.
Lancet Neurol.
2013 12(4): 381-393 Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 April ; 12(4): 381-393

A Inkomplett lissencephalia RELN

mutaciéban,

B PHACE szindréma

€ Rhombencephalosynapsis

D Chudley-McCullough szindr.

E PC hypoplasia TSEN54 mutacié,

F PC hypoplasia CASK

G Joubert

H Izom-szem-agy betegség

(cobblestone)

I Horizontalis tekintés bénuls és
progressziv scoliosis szindr.

A normlis, B Dandy-Walker, C RELN mutéci6, D tubulinopathia, E thombencephalosynapsis, F Pontocer. hypoplasia Doherty D et al
TSENS4 mutici, G PC hypoplasia congenitalis diabetes, H CASK PH hypoplasia, | Pontin tegmentalis cap (sipka) | l
dysplasia, J 1a kongenitalis glikoliziciés zavar, K Joubert, L lzom-szem-agy betegség Lancet Neurol.

Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 12(4): 381-393 s 2013 12(4): 381-393




Dandy-Walker malformatio

Lissencephalia cerebellaris

hypoplasiaval

Egyéb cerebellaris hypoplasiak »IV. kamraval kézleked6
Rhombencephalosynapsis liquorcysta, nagy hatso scala”
Cerebellaris hyperplasia

Cerebellaris dysplasiak

Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 April ; 12(4): 381-393

osterior fossa malformations 50%

Barkovich A J et al. Brain 2009 aemangiomas 100%
rterial anomalies 92%

Hidnyzik - DWM ardiac defects 33%
Megemelt — Blake- ye abnormalities 24% congen.
tasak cysta ternal/ventral defects 53%

Normalis — ARCY

Van - Joubert

. i
Nincs - DWM : \ Barkovich Al et al. Brain 2009 Doherty D etal. Lancet
\ Neurol 2013

Részleges IV hidny

[ 2%,
/ ¥
N/~ hemispheriumok '
Normalis FP / (J]t v
Nincs cysta N x
A . A /

0 8 Normalis cerebrum v
2009 %
Bolduc at al. Dev Medicine Child Neur 2009 2 0 eI Judd CD et al. AINR 2007

Ritka (100 alatt az irodalomban)
Dorsoventralis mintaképz&dési zavar lehet
A vermis részleges vagy teljes hidanya
A cerebellaris hemispheriumok
Osszeolvadtak
A pons lapos, a mesencephalon is révid
A medulla viszonylag hosszu
Hidnyzonak a vermis harant rostjai, helyette
craniocaudalisan futnak
A multiplex hamartoma (MHAM, Cowden) szindréma része (4j neurocutan szindréma, 90-
100% bér + NYH, Gl, csont, KIR, szem, GU hamartomak,
PTEN mutécié
Kéros ganglionsejtek, hianyzik a Purkinje-réteg, hypertrophias granularis réteg

Kiszélesedett foliumok, gyriform minta
Halmozhat, lehet emelkedett perfizié
MRS: cs6kkent Cho, ml, NAA

‘ Jéindulatu elvaltozas, de !
V4 s g ? Cerebellum, rendszerint egyoldali, ritkan érintheti az agytérzset
7 >

Widjaja E et al. Pediatr Radiol 2006 Doherty D et al. Lancet Neurol 2013 Osborn AG Diagnostic Imaging Brain, Amyrsis 2012




Anteroposterior és rostrocaudalis
szegmentacids zavarok

Pontocerebellaris hypoplasia
Joubert szindréma (JS), zapfog malf.
Cobblestone (utcakd) malformaciok

Ciliopathia (vermis fuzi6 zavara? Recessziv 6roklGdés,
Sonic hedgehog-granularis sejt

proliferaciés zavar?)

Hypotonia

Koros S,z?mmozgaSOk Doherty D et al. Lancet Neurol 2013
Doherty D et al. Lancet Neurol. 2013 April ; 12(4): 381-393 Alternal6 apnoe-tachypnoe Barkovich AJ et al, Brain 2009; 132: 3199-3230

Az oldalkamrak ependymalis felszine
mellett kialakul a germinalis matrix.

Benne kifejlédnek a neuroblasztok,
fibroblasztok, asztrocitak és endothelialis
sejtek.

Kis vermis koros foliatioval A plexus chorioideus kialakul és liquort
Nagy, lekerekitett mesencephalicus tectum R

Lapos pons, benne kézépvonali ventralis hasadék kEZd termelnl'

Cerebellaris subcorticalis cystak (gyakran POMGnT1 vagy FKRP mutacid)

Bifrontalis pelymicrogyria ,macskaks”

Clement E et al, Ann Neurol 2008

Normal term

> 190 millié

homo/heterotop axon P
A kapcsolatok részt vesznek |ty
abeszédben, az absztrakt S
gondolkodasban és a =
szenzoros informaciok

komplex, interhemispher.
feldolgozasaban

Hidnya 6nmagaban enyhe
viselkedési problémakat

okoz

Kongenitalis vaszkularis malformaciok
Edwards TJ et al. Brain 2014




commissuralis
(CC arid HC)

(Coronal view at 5.5 weeks gestation _ Coronal view at 7 weeks gestation Sagittal view at 13 weeks gestation

Osszetett génrendszerek iranyitjak
A TELE/kdzépvonal mintaképz&dését
Az alapvetéen fontos commissuralis
lemez kialakuldsat
umon axont atvezetd

Az axonok medialis iranyd
novekedését

1. Proliferacid

Fontos a kézépvonali glia populacié
F6ként az els6 Cing axonok
kodzépvonalon valé athaladast
neuron-folyosok segitik

A kovetkezd régiok a commissura
hippocampi és anterior, az el6bbitél
elére (14-15 GH) és hatra (18-20 GH-
ig, majd PP 2 héig) halad a CC

fejlédése ()
Edwards T) et al. Brain 2014

3. Organizacid

Cortex

Radiopaedia.org

Hol van a hiba?

Ischaemia

MEGALENCEPHALIA (MEG) 6nalléan vagy eg
elvaltozasokkal

CORTICALIS DYSGENESIS koros sejt proliferaciéval,
neoplasia nélki

Hemimegalencephalia

I1. tipust focalis cortical dysplasiak

Sclerosis tuberosa
CORTICALIS DYSGENESIS koros sejt proliferaciéval és
neoplasiaval

DNET

gangliogl

Barkovich AJ et al. Brain 2012
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liCycle ph
MD - M (cytokinesis)

MSG (Eish et al., 200¢
MICHPNH
OFC = occipitofrontalis circumferencia MSG+PNH

[ ————— Provscon Roviditések és

CDC/NCHS Infant Head Circumference for Age - 1 MICHUGR ) kovetkemények
Percentiles (< 36 months) L33

6)
)05)

(Castieletal.

MICHUGR (Grifth et al.
2008)

8
MICHUGR. (Griffith et al.
0

MIC - Microcephalia
MSG — Microcephalia
e elsimult gyrus mintaval

m MIC+PGY (Shen et al., 2010) PGY — Pachygyria

i
2008)

Micscm (llurayaetal
e PNH - Perventricularis

MICMOPD1 (Bicknell et al, nodularis heterotopia
2011)
(Guernsey et al IUGR — Intrautt

Sax () Famale
O vale 416

e 8 C 29.90
2011) 5 sci :

MICMOPD1 {Bemaland novekedési retardatio
Yenktaraman, CMU - Corticalis dysplasia,

osztalyozatlan

Percentite <3; Mrocepnaly MOPD - Microcephalids

\ o o 2011)
w1 €DC6 MIC MOPD! (Bicknell et al. .
Porcanti == 3 and «g7: ol heod y 2= s I osteodysplasticus

Haad

oy 085 ¢ : Decimal Precision: 2 ¢

Head Circumfecence for Ags Percentile
Interpretation

oroumierence q o Cay e Z
primordialis térpeség

Percentiie »= 87: Macrcepnaly MICsSz (in (Glickstein et al

(Paramasivamet

8 hdnapos fiu, Leigh, macrocephalia Er) 2L.,2007) Barkovich Al et al. Brain 2012

Megnagyobbodott

H/lebeny

F szarv felfelé mutat

a z a Eretlen neuronok, PMG,

MICROCEPHALIA (MIC) egyéb elvaltozasokkal % .

BN > H ballonsejtek
MEGALENCEPHALIA (MEG) 6nalléan vagy egyéb = : - SCHT

elvaltozasokkal E Neuronok szama nagyobb
afelsd cort. és FA, kisebb
az alsé cort. rétegekben
N-nal kisebb ellenoldali
H/L — magyarazhatja a
funkc. hemispherectomia

) alacsony hatasfokat
Sclerosis tuberosa

CORTICALIS DYSGENESIS koros sejt proliferacioval és
neoplasiaval

Barkovich AJ et al. Brain 2012

Najm | et al. Epilepsia 2022; 63:1899-19 i.org/10.1111/epi.17301

a) tomeges b) kéros c) vertikalis és horizontalis
ikrokolumnék Stegz8dé ; 1 sk

a) dysmorph neuronok b) dysmorph neuronok, ballonsejtek
a) +HS b) + tumor c) + vasc. malf. d) + perinat. stroke

mMCD nagyszamu heterotopias neuronnal  mMCD és oligodendroglia
hyperplasia epilepsziaban
(MOGHE)
Nincs FCD A corticalis organizaci6 kérdéses, a szovettan nem felel meg FCD I-lll-nak
szbvettanilag

Taylor (Palmini llb) =




Képi megjelenés — CT

Képi megjelenés — MR

K

épi megjelenés —

17



ADC=2,41+0,2

f: il Vs L ™ i
Bal T medialis ganglioglioma és bal HS

Osborn AG: Diagnostic Imaging Brain, Amirsys 2012 ==
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A germinalis m

neuronok a radialis gliasejtek
rostjai mentén a cortexbe
vandorolnak, majd ott
horizontalisan is vandorolnak,
hogy elfoglaljak végleges
helyiiket.

Kialakulnak a gyrusok és
sulcusok.

A commissuralis lemezbdl
kialakul a corpus callosum és a
commissura hippocampi.

1. Proliferacié
Germinalis matrix

Migracio G
\

Cortex

MALFORMACIOK NEUROEPENDYMALIS ELVALTOZASOKKAL:

Anterior dominéns és diffiiz, posterior dominans, nem nodularis

MALFORMACIOK GENERALIZALT KOROS TRANSMANTLE MIGRACIO MIATT
(radialis és non-radialis)

ior domindns vagy diffaz klasszikus, posterior dominéns vagy diffuz klasszikus , X-hez
t LIS callosalis agenesissel, bizonytalan genitalidkkal, RELN tipusu LIS, varians LIS
FELTETELEZETTEN KESGI KOROS LOKALIS RADIALIS VAGY TANGENCIALIS
TRANSMANTLE MIGRACIO MIATT KIALAKULO MALFORMACIOK
(kivéve sav heterotopia; corticalis begy(irédés), sublobaris

dysplasia
KOROS TERMINALIS MIGRACIO ES A PIALIS HATARMEMBRAN DEFEKTUSAI
MIATT KIALAKULO MALFORMACIOK

Disztroglikén-laminin komplex rendellenességek congenitalis muscularis dystrophiaval

(WWS, MEB, Fukuyama, CMD cerebellaris hypoplasiaval) vagy anélkiil

Cobblestone malformaciék congenitalis glikoziléciés rendellenességekben (CDG)

Cobblestone malforma ismert congenitalis glikozilaciés rendellenesség nélkiil

Egyéb szindrémak corticalis dysgenesissel és margindlis glioneuronalis heterotopiaval, de

normalis sejttipusokkal

Barkovich Al et al. Brain 2012

A klasszikus LISS 85%-t a LIS és XLIS mutéciéja okozza
A LIS mutécié PO, a XLIS mutdcié FP tulsulyu elvaltozasokat okoz

Pilz DT et al. Human Molecular Genetics 1998
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2 ,1né

Kis variabilitas

Mindkét fiu vastag band, kozel a cortexhez
Révid, tédmzsi corpus callosum (2/3,2 m)
Csaladi halmozédas (2/3)

Kelemen A et al.

1. Proliferacio e °
Germinalis matrix - ‘

Cortex

Barkovich Al et al. Brain 2012

MALFORMACIOK (PMG) VAGY PMG-RE
EMLEKEZTETO CORTICALIS MALFORMACIOK,
vagy anélkil

PMG SCH-val vagy kalcifikaciéval

PMG SCH és kalcifikacié nélkiil, a lokalizacié alapjan osztdlyozva

PMG szindrémak (a neuropatolégia eltérhet a klasszikus PMG-tél)
VELESZULETETT ANYAGCSEREZAVAROK MIATT KIALAKULO
CORTICALIS DYSGENESIS (a neuropatoldgia eltér a klasszikus PMG-
t6l)

Mitochondridlis és piruvat anyagcserezavarok

Peroxiszémalis zavarok

(DYSMORPHIAS NEURONOK

NELKUL, I. ES III. TIPUSU FCD-K) késéi fejlédési zavar miatt
POSTMIGRACIOS FEJLODESI EREDETU MICROCEPHALIA (korabban
postnatalis MIC), sziiletési OFC -3 SD vagy nagyobb, késébb az
OFC-4 SD alatt, agysériilés bizonyitéka nélkiil

Barkovich AJ et al. Brain 2012
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MALFORMACIOK POLYMICROGYRIAVAL (PMG) VAGY PMG-RE
EMLEKEZTETO CORTICALIS MALFORMACIOK, SCHIZENCEPHALIAVAL
vagy anélkil

PMG SCH-val vagy kalcifikaciéval

PMG SCH és kalcifikacié nélkiil, a lokalizacié alapjan osztalyozva

PMG szindrémak (a neuropatolégia eltérhet a klasszikus PMG-t8l)

MIATT KIALAKULO

CORTICALIS DYSGENESIS (a neuropatolégia eltér a klasszikus PMG-
t6l1)

Mitochondrialis és piruvat anyagcserezavarok

Peroxiszémalis zavarok
FOCALIS CORTICALIS DYSPLASIAK (DYSMORPHIAS NEURONOK
NELKUL, 1. ES 1I. TIPUSU FCD-K) késéi fejlédési zavar miatt
POSTMIGRACIOS FEJLGDESI EREDET( MICROCEPHALIA (korabban
postnatalis MIC), sziiletési OFC —3 SD vagy nagyobb, kés6bb az
OFC-4 SD alatt, agysériilés bizonyitéka nélkul

Barkovich AJ et al. Brain 2012

Nézziik meg a kozépvonalat!

Kétoldali frontalis és Sylvius-taji PMG (), jellegzetes
caudothalamicus cystak ()

Nézziik meg a kdozépvonalat!
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Hol van a hiba?

Kovessik a kamrak falat!

—y ')‘:"‘4 A W

T —
Normalis

Chiari-spectrum (van 1,5 és 3,5 és 5 is)
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Kovessiik a tobbi
liquorteret!

Keressiik a jelzavart!

S TN

Figyeljiink az
aszimmetriakra!

Gondosan elemezziik a cortexet!
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Normalis Polymicrogyria Lissencephalia
3-5mm 5-8 mm >8 mm

szaglaszavar és
hypogonadotrop hypogonadismus

Sulcus
olfactorius Bulbus és

tractus

Chiari-Il.
Syringohydromyelia
Tethered cord
Myelomeningocele

A.G. Osborn

Ismerjiik a spektrumokat!

chiasma/n. opticus, hidnyzé septum
pellucidum,
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