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CAzURI CLINICE
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Rezumat

Articolul prezinta un caz de porencefalie temporala stanga la o pacienta de 31 de ani, manifestata prin crize convulsive, hipoacuzie
de perceptie stanga si paralizie de nerv XlI drept cu hipotrofia hemilimbii drepte (prezumata a se datora degenerarii induse transsinaptic

a neuronilor motori din nucleul hipoglosului).

Cuvinte cheie: porencefalie; nucleul hipoglos; degenerare transsinaptica

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, inca de la inceputul secolului
trecut, influentele trofice ale cortexului motor asupra
neuronilor motori periferici au fost ulterior confirmate
de cercetarile unor prestigiosi neurologi printre care Botez
M, Carp N (1966), Arseni C (1979), Voiculescu V (1982)
(1). Mai recent, Van Alpen si colab (1982), Willoughby si
colab (2001) aduc noi argumente anatomopatologice si
neurofiziologice asupra asa numitelor ,leziuni transsi-
naptice” ale neuronilor motori periferici, prin afectarea
neuronilor corticali motori (2).

S-a demonstrat ca alterarea functionala sau excluderea
unor grupuri de neuroni cerebrali prejudiciaza un numai
functia acelor celule, dar — datorita legaturilor inter-
neuronale existente — pot avea si efecte la distanta de
focarul lezional. Orice tulburare sau intrerupere a aferen-
telor se va repercuta asupra intregii constelatii functionale
neuronale (3). Astfel, este cunoscutd aparitia unei atrofii
cerebeloase incrucisate transsinaptice in urma unei le-
ziuni emisferice supratentoriale perinatale (4). De aseme-
nea, prin folosirea unor tehnici moderne de investigatie,
s-a putut constata ca absenta impulsurilor senzoriale n
urma sectionarii nervului optic produce o modificare a
legaturilor sinaptice dintre neuronii ariei striate (5).

CAZ CLINIC

Pacientd in varsta de 31 de ani, absolventa a opt clase
intr-o scoala ajutdtoare, casnicd, casatoritda, mama a unui
copil sanatos, dreptace, nefumatoare, consumatoare a
mici cantitati de alcool ocazional, se prezintd la camera
de garda pentru comemorative de criza unica recenta
de convulsii tonico-clonice de tip morfeic, cu debut la
membrele inferioare si generalizare secundara.

Din anamneza furnizatd de pacienta si confirmata de
o ruda care asistase la criza, retinem:

1. Antecedente heredo-colaterale nesemnificative
pentru afectiunea actuala.

2. Antecedente personale fiziologice: nastere la
termen, scor Apgar necunoscut.

3. Antecedente personale patologice:

* tulburdri de vorbire de tip dizartric datand din

prima copilarie;

* hipoacuzie bilaterald, predominant stanga,
datand din prima copilarie;

* cefalee cronicd intermitentd, predominant fronto-
occipitald, pentru care declara ca incepand de la
varsta de 14 ani a fost internatd in mod repetat in
clinica de psihiatrie teritoriala (nu prezinta
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documente in acest sens si nu poate preciza

diagnosticul sau tratamentul urmat);

* amigdalectomie, adenoidectomie (in copilarie),
apendicectomie.

Examen somatic obiectiv la internare normal.

Examen neurologic obiectiv:

* discreta pareza faciala dreapta de tip central, cu

excerbare mimico-emotionala (semnul Monrad

Crohn prezent);

frust sindrom parietal drept (reflexe osteo-tendi-

noase mai prompte, semnul Strumpell pozitiv);

hipoacuzie de perceptie moderata stanga (proba

Weber lateralizata de partea dreaptd);

dizartrie marcata;

paralizie de nerv XII drept — paralizie si atrofia

hemilimbii drepte; in situ, limba deviata spre

stanga (prin actiunea muschiului stiloglos stang

indemn, in protruzie deviatd spre dreapta prin

actiunea muschiului genioglos stang indemn);

valul palatin si lueta simetrice;

fara tulburdri de deglutitie;

fara tulburari de sensibilitate sau deficite motorii;

scor Mini Mental State Examination = 27 puncte.

Semnul clinic care ne-a atras atentia in mod special a
fost paralizia de nerv hipoglos drept, cu atrofia importanta
a hemilimbii drepte, care punea problema localizarii
leziunii nervului XII pe traiectul acestuia, de la nucleu
pana la musculatura inervata. Prezenta comemorativelor
de crizd epileptica de tip morfeic si a tulburdrilor cognitive
orienta topografia lezionald catre cortex. Pareza faciald
de tip central cu exacerbare mimico-emotionald orienta
spre lobul temporal sau capsula interna. Hipoacuzia
stdngd punea de asemenea problema localizarii leziunii
la nivelul sistemului senzorial auditiv.

Pentru elucidarea diagnosticului s-au efectuat urma-
toarele investigatii complementare:

* examene hematologice si biochimice: normale;
radiografie cardio-pulmonara: normalg;
electrocardiograma: normalg;
electroencefalograma: activitate crescuta
hipovoltatd 4-5 c/sec TaC bilateral; rare varfuri
bifazice posterioare;
electromiograma la nivelul limbii — traseu de
denervare partiald; nu se evidentiaza potentiale
de fibrilatie;
examen ORL, audiograma si laringoscopie:
hipoacuzie de perceptie supracohleara usoara
urechea dreaptd, moderata urechea stangg;
aspect morfofunctional normal al corzilor vocale;
examen oftalmologic: examenul fundului de
ochi normal, miopie;
examen neuropsihologic: debilitate mentala,
fara deficiente de comportament;

MRI cerebral: balonizarea cornului temporal al
ventriculului lateral stang (dilatare ex vacuo
probabil sechelard, secundara unei suferinte
parenchimatoase cronice) fara modificari de
semnal in parenchimul temporal adiacent sau la

nivelul hipocampului (figura 1); fara 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.
Coroborand datele de anamneza, clinice si paracli-
nice, s-a formulat diagnosticul:

1. Porencefalie necrotico-encefaloclastica (urmarea
unei tulburari de vascularizatie, pseudocitoze etc.)
cu sindrom temporal drept (comitialitate tardiva de
tip morfeic, hipoacuzie de perceptie supracohleara
bilaterala, predominant stangd);

2. Paralizie supranucleard nerv XII drept;
3. Pareza faciala dreapta de tip central;
4. Debilitate mentala.

Argumentele in favoarea acestui diagnostic sunt:

e caracterul stabilizat, non-evolutiv al leziunilor,

evidentiat de examenul MRI si confirmat de

anamneza;

prezenta a trei dintre componentele

sindromului temporal:

. tulburari de auz — prin lezarea segmentului final al
cdilor auditive, partial incrucisate in prealabil, format
din axonii neuronilor din corpii geniculati interni
care ajung la circumvolutiunea temporala superioara
(formand radiatiile acustice) prin segmentul
sublenticular al capsulei interne, in bratul posterior al
acesteia, situat in zona adiacenta largirii ex vacuo a
cornului temporal al ventriculului lateral stang (1);

. epilepsia (chiar daca pacienta nu a prezentat crizele
tipice temporale); epilepsia morfeica (o forma
primar generalizata sau mai ales focala apdarand in
starea de tranzitie somn — veghe sau intre diferitele
faze ale somnului) s-a constatat a fi mai frecvent de
origine frontala sau temporala (5);

3. tulburari psiho-cognitive;

* pareza faciald dreaptd de tip central si paralizia de
nerv Xl drept s-ar datora, in opinia noastra,
leziunii fascicolului cortico-nuclear (foarte probabil
la nivelul capsulei interne segmentul sublenticular
posterior adiacent zonei afectate evidentiate prin
examenul MRI), stiut fiind faptul ca nucleul XII
primeste fibre din fascicolul cortico-nuclear, atat
ipsilateral, cat mai ales contralateral (6);

Atrofia linguala ar putea fi explicata prin lipsa influen-

telor trofice pe care cortexul motor le exercita asupra

Figura 1
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motoneuronilor periferici, care ar induce o degenerare
transsinaptica a acestora.
Aspectele mentionate reprezinta si particularitatea cazului.
Anamneza, examenul clinic si explordrile paraclinice
au exclus alte entitati patologice care se pretau la diag-
nostic diferential, cum ar fi:

1. Alte cauze de lezare a nervului XIl, la nivel
Nuclear

a. congenital — foarte rar semnalata in sindromul
Moebius (asociaza leziuni ale nervilor VI, VII
frecvent bilateral, uneori si hipotrofie a muschilor
pectorali, picior stramb congenital);

b. dobandit
e infectios — difteria;

* siringobulbia — asociaza tulburari de sensibilitate
in teritoriul nervului V;

e scleroza laterala amiotrofica — rar afectare
unilaterala, evolutie extensiva;

* Sindrom Jackson (rar) — paralizie unilaterala de
nervi IX, X, XI ramura spinala, XIl = hemipareza
controlaterald (etiologie tumorala sau vasculara).

Radicular

e mai frecvent in sindromul Jackson;

* sindrom interolivar Dejerine — paralizia nervului
XIl, hemipareza sau hemiplegie contolaterala
respectand fata (leziune in piciorul piramidei
bulbare) = hemianestezie de tip tabetic
(leziunea panglicii Reil);

e malformatii disrafice — sindrom Arnold Chiari I:
anomalie congenitala caracterizatd prin
hernierea bulbului si a cerebelului in canalul
rahidian (poate asocia brevi colli, deficite de
nervi bulbari), tulburari ale dinamicii LCR
(sindrom de fosa posterioara cu hipertensiune
intracraniana intermitenta);

* anomalii ale jonctiunii cranio-rahidiene:
occipitalizarea atlasului (arcul anterior al
atlasului solidarizat la marginea anterioara a
foramen magnum) cu compresiune bulbard;
impresiunea bazilard (ascensionarea, asimilarea
atlasului in cavitatea craniana posterioara,
ingustarea foramen magnum, prelungirea
craniana a odontoidei axisului deasupra liniei
bimastoidiene) cu compresiune bulbara;
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* boala Paget a bazei craniului;
* sindromul Klippel Feil.

Troncular

* sindromul de raspantie condilo — gaura rupta
posterioara Collet-Sicard-Vernet: afectarea
nervilor IX, X, XI, XIl (traumatisme, anevrism al
arterelor carotide sau vertebrale, flebite jugulare);

* sindrom retroparotidian Villaret — afectarea
nervilor IX, X, XI, XIl , sindrom Claude-Bernard-
Horner, eventual afectarea nervului VII
(traumatisme, inflamatii);

e sindrom retromastoidian — afectarea nervilor X,
XI, XlI, sindrom Claude-Bernard-Horner (6).

2.  Alte conditii epileptogene

* metabolice — hipoglicemie, porfirie, fenilcetonurie,
deficiente vitaminice, dereglari hidroelectrolitice,
uremie, disfunctii hepatice etc.;

* infectioase — meningite, encefalite bacteriene,
virotice, parazitare, rickettsiene;

e traumatisme cranio-cerebrale — contuzii, hema-
toame epidurale, subdurale sau parenchimatoase;

* procese expansive intracraniene;

e vasculare — malformatii arterio-venoase,
anevrisme ale arterelor cerebrale, encefalopatie
hipertensiva, tromboflebite cerebrale;

* toxice — alcool, plumb, arsenic, monoxid de
carbon, fosfor, diferite droguri (7).

3. Alte cauze de hipoacuzie

* toxice — antibiotice aminoglicozidice, chining;

* infectii bacteriene sau virale — scarlatina, rujeola,

sifilis, parotidita epidemicd;

 arahnoiditele de unghi ponto-cerebelos;

e neurinom de acustic;

* tumori cerebrale — meningiom de sinus

transvers, sigmoid, pietros superior sau inferior;

e tumori de trunchi cerebral;

* traumatisme craniene cu fracturi de baza de

craniu (7).

S-a instituit tratament cu Carbamazepina pentru profi-
laxia crizelor convulsive.

Prognosticul se apreciaza a fi favorabil, dat fiind carac-
terul stabilizat al leziunilor (confirmat de examenul MRI)
in conditiile unui tratament profilactic anticonvulsivant
corect si sustinut.
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