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Rezumat
Articolul prezintå un caz de porencefalie temporalå stângå la o pacientå de 31 de ani, manifestatå prin crize convulsive, hipoacuzie

de percep¡ie stângå ¿i paralizie de nerv XII drept cu hipotrofia hemilimbii drepte (prezumatå a se datora degenerårii induse transsinaptic
a neuronilor motori din nucleul hipoglosului).
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Abstract
This paper reports a case of left temporal porencephaly in a 31 years old female, manifested by seizures, sensorineural hearing loss on

the left side and right hypoglossal nerve palsy with hypotrophia of the right half of the tongue (possibly as a result of transsynaptic –
induced degeneration of motor neurons of hypoglossal nerve nucleus).
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INTRODUCERE

Intuite, pe baze clinice, încå de la începutul secolului
trecut, influen¡ele trofice ale cortexului motor asupra
neuronilor motori periferici au fost ulterior confirmate
de cercetårile unor prestigio¿i neurologi printre care Botez
M, Carp N (1966), Arseni C (1979), Voiculescu V (1982)
(1). Mai recent, Van Alpen ¿i colab (1982), Willoughby ¿i
colab (2001) aduc noi argumente anatomopatologice ¿i
neurofiziologice asupra a¿a numitelor „leziuni transsi-
naptice“ ale neuronilor motori periferici, prin afectarea
neuronilor corticali motori (2).

S-a demonstrat cå alterarea func¡ionalå sau excluderea
unor grupuri de neuroni cerebrali prejudiciazå un numai
func¡ia acelor celule, dar – datoritå legåturilor inter-
neuronale existente – pot avea ¿i efecte la distan¡å de
focarul lezional. Orice tulburare sau întrerupere a aferen-
¡elor se va repercuta asupra întregii constela¡ii  func¡ionale
neuronale (3). Astfel, este cunoscutå apari¡ia unei atrofii
cerebeloase încruci¿ate transsinaptice în urma unei le-
ziuni emisferice supratentoriale perinatale (4). De aseme-
nea, prin folosirea unor tehnici moderne de investiga¡ie,
s-a putut constata cå absen¡a impulsurilor senzoriale în
urma sec¡ionårii nervului optic produce o modificare a
legåturilor sinaptice dintre neuronii ariei striate (5).

CAZ CLINIC

Pacientå în vârstå de 31 de ani, absolventå a opt clase
într-o ¿coalå ajutåtoare, casnicå, cåsåtoritå, mamå a unui
copil sånåtos, dreptace, nefumåtoare, consumatoare a
mici cantitå¡i de alcool ocazional, se prezintå la camera
de gardå pentru comemorative de crizå unicå recentå
de convulsii tonico-clonice de tip morfeic, cu debut la
membrele inferioare ¿i generalizare secundarå.

Din anamneza furnizatå de pacientå ¿i confirmatå de
o rudå care asistase la crizå, re¡inem:
1. Antecedente heredo-colaterale nesemnificative

pentru afec¡iunea actualå.
2. Antecedente personale fiziologice: na¿tere la

termen, scor Apgar necunoscut.
3. Antecedente personale patologice:

• tulburåri de vorbire de tip dizartric datând din
prima copilårie;

• hipoacuzie bilateralå, predominant stângå,
datând din prima copilårie;

• cefalee cronicå intermitentå, predominant fronto-
occipitalå, pentru care declarå cå începând de la
vârsta de 14 ani a fost internatå în mod repetat in
clinica de psihiatrie teritorialå (nu prezintå
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documente în acest sens ¿i nu poate preciza
diagnosticul sau tratamentul urmat);

• amigdalectomie, adenoidectomie (în copilårie),
apendicectomie.

Examen somatic obiectiv la internare normal.
Examen neurologic obiectiv:
• discretå parezå facialå dreaptå de tip central, cu

excerbare mimico-emo¡ionalå (semnul Monrad
Crohn prezent);

• frust sindrom parietal drept (reflexe osteo-tendi-
noase mai prompte, semnul Strumpell pozitiv);

• hipoacuzie de percep¡ie moderatå stângå (proba
Weber lateralizatå de partea dreaptå);

• dizartrie marcatå;
• paralizie de nerv XII drept – paralizie ¿i atrofia

hemilimbii drepte; in situ, limba deviatå spre
stânga (prin ac¡iunea mu¿chiului stiloglos stâng
indemn, în protruzie deviatå spre dreapta prin
ac¡iunea mu¿chiului genioglos stâng indemn);

• vålul palatin ¿i lueta simetrice;
• fårå tulburåri de degluti¡ie;
• fårå tulburåri de sensibilitate sau deficite motorii;
• scor Mini Mental State Examination = 27 puncte.
Semnul clinic care ne-a atras aten¡ia în mod special a

fost paralizia de nerv hipoglos drept, cu atrofia importantå
a hemilimbii drepte, care punea problema localizårii
leziunii nervului XII pe traiectul acestuia, de la nucleu
pânå la musculatura inervatå. Prezen¡a comemorativelor
de crizå epilepticå de tip morfeic  ¿i a tulburårilor cognitive
orienta topografia lezionalå cåtre cortex. Pareza facialå
de tip central cu exacerbare mimico-emo¡ionalå orienta
spre lobul temporal sau capsula internå. Hipoacuzia
stângå punea de asemenea problema localizårii leziunii
la nivelul sistemului senzorial auditiv.

Pentru elucidarea diagnosticului s-au efectuat urmå-
toarele investiga¡ii complementare:

• examene hematologice ¿i biochimice: normale;
• radiografie cardio-pulmonarå: normalå;
• electrocardiograma: normalå;
• electroencefalograma: activitate crescutå

hipovoltatå 4-5 c/sec TaC bilateral; rare vârfuri
bifazice posterioare;

• electromiograma la nivelul limbii – traseu de
denervare par¡ialå; nu se eviden¡iazå poten¡iale
de fibrila¡ie;

• examen ORL, audiograma ¿i laringoscopie:
hipoacuzie de percep¡ie supracohlearå u¿oarå
urechea dreaptå, moderatå urechea stângå;
aspect morfofunc¡ional normal al corzilor vocale;

• examen oftalmologic: examenul fundului de
ochi normal, miopie;

• examen neuropsihologic: debilitate mentalå,
fårå deficien¡e de comportament;

• MRI cerebral: balonizarea cornului temporal al
ventriculului lateral stâng (dilatare ex vacuo
probabil sechelarå, secundarå unei suferin¡e
parenchimatoase cronice) fårå modificåri de
semnal în parenchimul temporal adiacent sau la

nivelul hipocampului (figura 1); fårå alte leziuni
infra sau supratentorial; aspect normal al fosei
cerebrale posterioare; arterele mari de la baza
creierului au traiect, calibru si semnal normal de
flux sanguin rapid.

Coroborând datele de anamnezå, clinice ¿i paracli-
nice, s-a formulat diagnosticul:
1. Porencefalie necrotico-encefaloclasticå (urmarea

unei tulburåri de vasculariza¡ie, pseudocitoze etc.)
cu sindrom temporal drept (comi¡ialitate tardivå de
tip morfeic, hipoacuzie de percep¡ie supracohlearå
bilateralå, predominant stângå);

2. Paralizie supranuclearå nerv XII drept;
3. Parezå facialå dreaptå de tip central;
4. Debilitate mentalå.

Argumentele în favoarea acestui diagnostic sunt:
• caracterul stabilizat, non-evolutiv al leziunilor,

eviden¡iat de examenul MRI ¿i confirmat de
anamnezå;

• prezen¡a a trei dintre componentele
sindromului temporal:

1. tulburåri de auz – prin lezarea segmentului final al
cåilor auditive, par¡ial încruci¿ate în prealabil, format
din axonii neuronilor din corpii genicula¡i interni
care ajung la circumvolu¡iunea temporalå superioarå
(formând radia¡iile acustice) prin segmentul
sublenticular al capsulei interne, în bra¡ul posterior al
acesteia, situat în zona adiacentå lårgirii ex vacuo a
cornului temporal al ventriculului lateral stâng (1);

2. epilepsia (chiar dacå pacienta nu a prezentat crizele
tipice temporale); epilepsia morfeicå (o formå
primar generalizatå sau mai ales focalå apårând în
starea de tranzi¡ie somn – veghe sau între diferitele
faze ale somnului) s-a constatat a fi mai frecvent de
origine frontalå sau temporalå (5);

3. tulburåri psiho-cognitive;
• pareza facialå dreaptå de tip central ¿i paralizia de

nerv XII drept s-ar datora, în opinia noastrå,
leziunii fascicolului cortico-nuclear (foarte probabil
la nivelul capsulei interne segmentul sublenticular
posterior adiacent zonei afectate eviden¡iate prin
examenul MRI), ¿tiut fiind faptul cå nucleul XII
prime¿te fibre din fascicolul cortico-nuclear, atât
ipsilateral, cât mai ales contralateral (6);

Atrofia lingualå ar putea fi explicatå prin lipsa influen-
¡elor trofice pe care cortexul motor le exercitå asupra

Figura 1
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motoneuronilor periferici, care ar induce o degenerare
transsinapticå a acestora.

Aspectele men¡ionate reprezintå ¿i particularitatea cazului.
Anamneza, examenul clinic ¿i explorårile paraclinice

au exclus alte entitå¡i patologice care se pretau la diag-
nostic diferen¡ial, cum ar fi:

1. Alte cauze de lezare a nervului XII, la nivel

Nuclear

a. congenital – foarte rar semnalatå în sindromul
Moebius (asociazå  leziuni ale nervilor VI, VII
frecvent bilateral, uneori ¿i hipotrofie a mu¿chilor
pectorali, picior strâmb congenital);

b. dobândit
• infec¡ios – difteria;
• siringobulbia – asociazå tulburåri de sensibilitate

în teritoriul nervului V;
• scleroza lateralå amiotroficå – rar afectare

unilateralå, evolu¡ie extensivå;
• Sindrom Jackson (rar) – paralizie unilateralå de

nervi IX, X, XI ramura spinalå, XII ± hemiparezå
controlateralå (etiologie tumoralå sau vascularå).

Radicular

• mai frecvent în sindromul Jackson;
• sindrom interolivar Dejerine – paralizia nervului

XII, hemiparezå sau hemiplegie contolateralå
respectând fa¡a (leziune în piciorul piramidei
bulbare) ± hemianestezie de tip tabetic
(leziunea panglicii Reil);

• malforma¡ii disrafice – sindrom Arnold Chiari I:
anomalie congenitalå caracterizatå prin
hernierea bulbului ¿i a cerebelului în canalul
rahidian (poate asocia brevi colli, deficite de
nervi bulbari), tulburåri ale dinamicii LCR
(sindrom de foså posterioarå cu hipertensiune
intracranianå intermitentå);

• anomalii ale jonc¡iunii cranio-rahidiene:
occipitalizarea atlasului (arcul anterior al
atlasului solidarizat la marginea anterioarå a
foramen magnum) cu compresiune bulbarå;
impresiunea bazilarå (ascensionarea, asimilarea
atlasului în cavitatea cranianå posterioarå,
îngustarea foramen magnum, prelungirea
cranianå a odontoidei axisului deasupra liniei
bimastoidiene) cu compresiune bulbarå;

• boala Paget a bazei craniului;
• sindromul Klippel Feil.

Troncular

• sindromul de råspântie condilo – gaurå ruptå
posterioarå Collet-Sicard-Vernet: afectarea
nervilor IX, X, XI, XII (traumatisme, anevrism al
arterelor carotide sau vertebrale, flebite jugulare);

• sindrom retroparotidian Villaret – afectarea
nervilor IX, X, XI, XII , sindrom Claude-Bernard-
Horner, eventual afectarea nervului VII
(traumatisme, inflama¡ii);

• sindrom retromastoidian – afectarea nervilor X,
XI, XII, sindrom Claude-Bernard-Horner (6).

2. Alte condi¡ii epileptogene
• metabolice – hipoglicemie, porfirie, fenilcetonurie,

deficien¡e vitaminice, dereglåri hidroelectrolitice,
uremie, disfunc¡ii hepatice etc.;

• infec¡ioase – meningite, encefalite bacteriene,
virotice, parazitare, rickettsiene;

• traumatisme cranio-cerebrale – contuzii, hema-
toame epidurale, subdurale sau parenchimatoase;

• procese expansive intracraniene;
• vasculare – malforma¡ii arterio-venoase,

anevrisme ale arterelor cerebrale, encefalopatie
hipertensivå, tromboflebite cerebrale;

• toxice – alcool, plumb, arsenic, monoxid de
carbon, fosfor, diferite droguri (7).

3. Alte cauze de hipoacuzie
• toxice – antibiotice aminoglicozidice, chininå;
• infec¡ii bacteriene sau virale – scarlatina, rujeola,

sifilis, parotidita epidemicå;
• arahnoiditele de unghi ponto-cerebelos;
• neurinom de acustic;
• tumori cerebrale – meningiom de sinus

transvers, sigmoid, pietros superior sau inferior;
• tumori de trunchi cerebral;
• traumatisme craniene cu fracturi de bazå de

craniu (7).
S-a instituit tratament cu Carbamazepinå pentru profi-

laxia crizelor convulsive.
Prognosticul se apreciazå a fi favorabil, dat fiind carac-

terul stabilizat al leziunilor (confirmat de examenul MRI)
în condi¡iile unui tratament profilactic anticonvulsivant
corect ¿i sus¡inut.
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