KRATKE SDELENI

Hemimegalencefalie: prehled literatury
a zkusenosti s chirurgickou Ié¢bou

5 nemocnych déti

Hemimegalencephalia. An overview of relevant literature and
experience in surgical treatment of 5 affected children

Souhrn

Hemimegalencefalie patfi mezi dysplazie deformujici mozkovou kuru, zplsobuje asymetrii moz-
kovych hemisfér. V MRI-obraze dominuje abnormalini velikost jedné hemisféry, ventrikulomegalie
a porucha gyrifikace. Mlze se vyskytovat jako izolované onemocnéni nebo ve spojeni s jinymi
lézemi v rdmci neurokutdnniho onemocnént. Tristupriova klasifikace (IHIl) zohledruje tizi posti-
Zeni a progndzu. Onemocnéni se manifestuje jiz v détském véku prevazné refrakternimi epi-
leptickymi zachvaty a dalsimi psychologickymi a neurologickymi pfiznaky. P¥i selhdni moznosti
konzervativni lécby je metodou volby chirurgické odstranéni postizené oblasti: lobarni/multilo-
barni resekce (A), subpidlni transsekce v motorické krajiné (B), dekortikace (C), a funkéni (fHSE)
nebo anatomicka hemisferektomie (aHSE). Autofi referuji pribéh a vysledky chirurgické lécby
péti déti s diagndzou hemimegalencefalie. V klinickém obraze vsech nemocnych déti domino-
valy refrakterni epileptické zachvaty, porucha psychomotorického vyvoje a pritomny byly dalsi
neurologické priznaky: kontralaterdini hemiparéza, myoklonické zaskuby aj. U véech nemocnych
byla provedena chirurgickd 1écba: kalozotomie a v druhé dobé rozsifend funkeni hemisférekto-
mie, subpidlni transsekce motorické krajiny s multilobdrni resekci, subpialni transsekce motorické
krajiny s lobarni resekci a dekortikaci, anatomicka hemisférektomie, funkcni hemisférektomie
v druhé dobé doplnéna anatomickou hemisférektomii. Vysledky lécby pfinesly ve viech piipadech
snizeni Cetnosti EP zachvat(, u tfi nemocnych doslo k lehkému zpomaleni PM vyvoje a u dvou
nemocnych se stagnaci PM vyvoje nepfinesl chirurgicky zékrok v PM vyvoji zadnou zmeénu.
30denni morbidita a mortalita souboru je nulova. Autofi pfipominaji hemimegalencefalii jako
nepfilis ¢asté neurochirurgické onemocnéni. Zdlrazriuji, Ze i relativné invazivni, dnes sporadicky
uzivana chirurgicka metoda, hemisférektomie ma své misto pfi lécbé hemimegalencefalie.
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Abstract

Hemimegalencephalia is a dysplasia deforming the cerebral cortex and causing asymmetry of the cerebral hemispheres. The dominating feature
of an MR image is the abnormal size of one of the hemispheres, ventriculomegaly and abnormality of gyrification. The disease can exist in isola-
tion or in connection with other lesions forming part of a neurocutaneous disease. The three-grade classification (I-ll) reflects the severity of affec-
tion and prognosis. The disease is manifested as early as in childhood, mostly in the form of refractory epileptic seizures and other psychological
and neurological symptoms. If conservative treatment fails, surgical removal of the affected area is the method of choice: lobar/multilobar resec-
tion (A), subpial transsection in the motor area (B), decortication (C), and functional or anatomic hemispherectomy (fHSE or aHSE, respectively).
The authors report the course and results of surgical treatment of five children with the hemimegalencephalia diagnosis. The clinical picture of all
the five children was dominated by refractory epileptic seizures, psycho-motor development disorder and additional neurologic symptoms: con-
tralateral hemiparesis, myoclonal jerks etc. Surgery was performed in all the patients: calosotomy and functional hemispherectomy extended in
the second time, subpial transsection of the motor area with multilobar resection, subpial transsection of the motor area with lobar resection and
decortication, anatomic hemispherectomy, functional hemispherectomy in the second time complemented with anatomic hemispherectomy. In
all cases, the treatment resulted in lower frequency of EP seizures, and the progress of PM slightly decelerated in three patients, while the sur-
gery had no effect in another two patients with stagnating PM development. Thirty-day morbidity and mortality in the set was nil. The authors
refer to hemimegalencephalia as a relatively rare neurosurgical disease. They point out that also the relatively invasive surgery which is only spo-

radically used today, has its place in the treatment of hemimegalencephalia.

Uvod
V poslednich 15 letech doslo na poli vyzkumu
patogeneze nékterych vrozenych vyvojovych
vad k vyznamnym objeviim, zejména na mo-
lekuldmni a genetické drovni [1-3]. Dalsi po-
krok ve vyvoji zobrazovacich technik, zejména
kvalita a dostupnost MR, rozsifil diagnos-
tické moznosti vrozenych vad a umoznil zis-
néjsich nebo dosud malo zndmych one-
mocnénich [4].

Hemimegalencefalie (dale jen HME) patff
k fidCeji vidanym asymetrizujicim malforma-
cim mozku ze skupiny hamartomatéz. HME
se vyskytuje v izolované formé nebo sdru-
Zend s dalSimi neurokutannimi syndromy
a postihuje priblizné stejné obé pohlavi.
Onemocnéni vznika poruchou neurogliaini
proliferace a jeho etiologie neni doposud
presné znama. HME se mize projevit t&z-
kou kraniofacialni asymetrii, psychomotoric-
kou retardadi, lateralizaci, napf. hemianopii,
hemiparézou aj, a predevsim tézkymi epilep-
tickymi zachvaty v raném détstvi, které by-

vaji refrakterni na konzervativni zpdsob lécby.
Diagnostika je postavena na klinickém ob-
raze a MRI vy3etfeni, které vyloud jiné pfi-
¢iny makrocefalie u novorozenct nebo jiné
unilateralni hemisferdini léze. Cilem lécby
je ovlivnéni charakteru a poctu zachvatd.
U tézké formy HME, provazené refrakternf
kred(, je kauzalni lécbou hemisférektomie.

V nasledujicim ¢lanku bychom chtéli pfi-
pomenout HME jako neprilis casté neuro-
chirurgické onemocnéni a dnes jiz velmi
sporadicky uzivanou chirurgickou metodu
— hemisférektomii. V ¢lanku uvadime nase
zkusenosti s chirurgickou lécbou 5 nemoc-
nych déti s HME béhem 3 let.

Metodika

Na Klinice détské chirurgie a traumatologie
3.LF UK, FTN Praha, bylo v letech 2001-2004
operovano 5 déti, 4 chlapci a 1 divka. Pra-
mérny vék nemocnych byl v dobé operace
28 mésicd, vékového rozmezi 6 mésicll az
5 let u chlapct a 2mési¢ni divka). Indikaci
chirurgického vykonu se opirala o pfitom-

nost castych farmakologicky refrakternich
epileptickych zachvat a MRI-priikaz hemi-
megalencefalie. Podrobny prehled kli-
nickych nélez( u jednotlivych détskych ne-
mocnych ukazuje tab. 1.

Celkem bylo provedeno 7 chirurgickych vy-
konl — u 2 déti jsme provedli chirurgickou
revizi. Typy vykond jsou uvedeny v tab. 2.

Vysledky

U vSech détskych nemocnych doslo po ope-
raci ke snizeni poctu zachvatd a ke zméné
charakteru zachvatl. Jeden nemocny je rok
po operaci zcela bez zachvatl, u jednoho
nemocného jsou nyni patrny jen myoklonické
zaSkuby o¢nich vicek. Hemiparéza se u viech
nemocnych postupné upravila, u dvou ne-
mocnych s psychomotorickou retardaci na
Urovent novorozence nedoslo ke zlepseni
psychomotorického vyvoje ani po chirurgic-
kém vykonu. 30dennf chirurgickd mortalita
v souboru je nulova. Zaznamenali jsme jed-
nu chirurgickou komplikaci, vytvorenf likvo-
rové pseudocysty. Stav jsme fesili plastikou

Tab. 1. Charakteristika souboru, klinické projevy a graficky nalez u nemocnych v dobé pfijeti.

No Sex Vék Graficky nalez Charakter a doba trvani klinickych projevi hemimegalencefalie
(stupernn HME)
1 F 18 més II. 14 mésicd farmakorezistentni epi zachvaty
2 F 7 més I, 4 mésice tonicko-klonické zaskuby 10x denné, farmakorezistentni, zastava PM vyvoje
3 F 6 més II. 4 mésice epi zachvaty frekventni, status epilepticus, thiopentalové kéma
4 M 4 roky II. od 3. dne tonicko-klonické zaskuby koncetin, bloudivé pohyby bulb,
farmakorezistentni epi zachvaty
5 F 5 let II. od 8 mésice myoklonické zaskuby, postupné zvySovani poctu zachvat
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Tab. 2. Typy chirurgickych vykonU a vysledky lécby.

PM vyvoj pokracuje, Pretrvavaji myoklonické zaSkuby ocnich vicek

PM vyvoj stagnuje na Urovni novorozence, ojedinélé EP, spasticka hemiparéza
redukce poctu EP denné (50-5), zlep3eni kvality Zivota, PM vyvoj pokracuje
po 1. vykonu: 4 més. bez zachvatl, poté zhorsovani (- 50 EP/denné), PM
VyVOj stagnuje na Urovni novorozence, po 2.vykonu: bez EP, PM stejné

No Sex Vveék Typ vykonu Vysledky chirurgické lécby
1 F 18 més A+B

2 F 7 més aHSE

3 F 6 més fHSE, rozsifenio C + B

4 M 4 roky fHSE, aHSE

5 F 5 let A +B +C bez EP

A — lobarnil multilobérni resekce, B — subpidini transsekce, C — dekortikace, aHSE — anatomicka hemistérektomie,
fHSE — funkcni hemisférektomie s kalozotomii

tvrdé pleny pomoci autotransplantatu z okol-
niho periostu.

Diskuse

Poruchy vyvoje mozkové kiry u ¢lovéka tvorf
rGznotvarnou skupinu vrozenych vyvojo-
vych vad (hamartomatdz), u nichz je spo-
le¢nym jmenovatelem anomalni chovani kme-
nové mozkové buriky — neuroblastu. Mozkové
hamartomatdzy byvaji ¢lenény na poruchy
proliferace, migrace nebo nitrokorové or-
ganizace neuroblastl, pfipadné poruchy
kombinované. HME, jako benigni hamarto-
matoza, spadd mezi poruchy migracni [5].
Projevuje se asymetrii, zpUsobenou exce-
sivnim rdstem jedné hemisféry a ztlusténim

Obr. 1. Pacient 2, divka, 7 mésicl. (EP
paroxy, zastava psychomotorického
vyvoje).

MR, T1 axidlni fez: hemimegalencefalie
Ill. typu: zfetelnd asymetrie ve velikosti he-
misfér, asymetrie komorového systému,
typické vtazeni frontdlniho rohu pos-
tranni komory postizené hemisféry.

mozkové klry (pachygyrif). HME se lisi od
ostatnich mozkovych dysgenezi, protoze vy-
sledna extrémni asymetrie u HME neodpo-
vida zadnému z vyvojovych stadif lidského
mozku [6]. Poprvé byla HME popsanavr. 1835
v Simsové praci o mozkovych hypertrofiich
a atrofiich s nalezy z 253 provedenych sekci
[7]. U HME (téZ unilateralni megalencefalie)
Ize dale morfologicky rozlisit 3 formy [8] po-
dle rozsahu postizen.

1. izolovand HME — vyskytuje se vzacné a ob-
vykle je spojena s hemikorporalni hyper-
trofif, koZnim ¢i systémovym postizenim

2. syndromova HME — Castéjsi forma, byva
doprovézena dalsimi formami fakomatoz
(napf. neurofibromatézou, tuberézni skle-
rézou, syndromem epiderméalnich néva aj)

3. totalni HME. Forma s ipsilaterdini asymetrif
kmene ¢i mozecku. Pritomna maze byt

také hemikorporalni hypertrofie stejnos-
tranné nebo hemifacidlni hypertrofie na
protilehlé strané.

Tradi¢ni ¢lenéni mozkovych hamartoma-
téz vychazi z pozorovani embryonalni po-
ruchy migrace neuroblastl, kterd nastava
ve 3.-5. tydnu gestace [9,10]. Podobné jako
u tuberdzni sklerdzy jsou jednotlivé buriky
alterovany v rlstu a diferenciaci soucasné
s poruchou tkarnové architektury a hetero-
topickym umisténim bunék. Novéjsi studie
prokéazaly, Ze jde o vysledek casnéjsi, gene-
ticky naprogramované poruchy vyvoje urcité
bunécné linie ve vztahu k symetrii. Z tohoto
hlediska ztraci tradicni clenéni na hodnote,
protoze HME mze byt povaZovéna i za
poruchu proliferace. Predpoklada se vztah
mezi epidermalnim ristovym faktorem a nad-
mérnou proliferaci. Néktefi autofi povazujf

Obr. 2. Pacient 2, divka 7 mésicl. (Stp. anatomické hemisférektomii. Cetnost
EP paroxU snizena, spasticka hemiparéza).

Cast resekovaného celniho, temenniho a spankového laloku (Fotografie s méfitkem).
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hemimegalencefalii za neoplazii [11]. V po-
slednim desetileti, s rozvojem molekularni
genetiky, byly rozpoznany tzv. ,organizing”
geny, které odpovidaji za pravolevou symetrii
neuraxis a zavislého mezodermu (napf. obrat-
lovych tél). Mitogeny, které upravuji pomér
synapticky vazanych neuront, se mohou do-
stat do interakce s témito geny pro symetrii.
Popsana genova interakce muize podpofit
vysvétleni vzniku HME, u niZ je zvétSena he-
misféra extenzivné celuldrni. Pfesny popis
role genovych interakci u konkrétni patolo-
gie, jakou je napfiklad HME, neni Uplné
znam. Presto mohou nové poznatky, ze-
jména z oboru genetiky, slouzit jako teore-
ticky zaklad pro vysvétleni rdznych typd
vrozenych mozkovych asymetrii [12]. Dnes
se do pricinné souvislosti s chovanim genu
pro symetrii klade fada vrozenych vyvojo-
vych onemocnéni (napr. Sturgetv-Weberdv
syndrom, unilateréini familiarni = u. f. pa-
chygyrie, u. f. schizencefalie, . porencefalie,
u. f. nodularni periventrikularni heterotopie,
Parryova-Rombergova progresivni hemifa-
cidlni atrofie, Lhermittdv-Duclosiv dysplas-
ticky gangliocytom mozecku a dalsi). HME
postihuje vSechny etnické skupiny a obé po-
hlavi pfiblizné stejné, néktefi autofi pripisuji
mirnou predominanci u muz@. Cetnost po-
stizeni levé a pravé hemisféry je rovnéz pfi-
blizné stejnd. HME je nutno odlisit od in-
farktd, infekci a jinych ziskanych onemoc-
néni, kterd mohou zpdsobit u fetu asymetrii
mozkovych hemisfér. Onemocnéni nenf
sekundarni a nenf u néj prokézana patofy-
ziologicka souvislost s metabolickymi nebo
neurodegenerativnimi onemocnénimi. U ne-
mocnych s HME nebyly nalezeny zadné
chromozomalni aberace [8,13].

HME se klinicky manifestuje obvykle v ra-
ném détstvi, velmi casto jiz v novorozenec-
kém obdobi a klinicky obraz byva u vsech
3 forem onemocnéni stejny. Zahrnuje far-
makorezistentni epileptické zachvaty, tézkou
psychomotorickou retardaci, a neurologic-
kou lateralizaci, ¢asto kontralateralni hemi-
parézu, hemianopii aj.

Prvni zfetelnou klinickou znamkou u izo-
lované formy HME byvd makrocefalie.
K abnormélnimu zvétseni obvodu hlavy do-
chazi v casném udobi po porodu nebo v prv-
nich mésicich Zivota. Tou dobou je u novo-
rozence (pfipadné kojence) s HME dobre

patrna i asymetrie krania. Oblicej postrada
dysmorfické rysy [8,10]. Nahlé enormnf zvét-
Seni neurokrania béhem prvnich mésict zi-
vota mlze vést k diagnostickym omyllm.
Casto byvé zvaZovan tumor, dale jsou znamy
pripady mylné implantace VP-zkratu nemoc-
nym détem s HME pro , hydrocefalus”, ktery
nebyl nikdy potvrzen [14]. U viech déti s ¢as-
nymi projevy HME je patrna celkova vyvo-
jova retardace. Byvaji vyrazné snizeny kog-
nitivni, zejména jazykové dovednosti — ne-
mocni zvladnou obvykle jen nékolik slov i
jednoduchych vét, popséna byla i Uplnd
ztrata fecovych funkci [15]. Neurologicka la-
teralizace v klinickém obraze HME muze do-
sahovat znacné miry, stuperi kontralateralni
hemiparézy obvykle odpovida tizi celkového
postiZzeni, extrémnim vyjadienim je obraz
generalizované hypotonie. Hemianopie je
nalézéna ipsilaterainé k postizené hemisfére.
NejcastéjSim projevem onemocnéni je epi-
lepsie, razné epileptogenni projevy nalez-
neme az u 93 % postizenych. Projevy epi-
lepsie se objevuiji jiz v prvnich dnech Zivota
a obvykle jsou farmakorezistentni. Zahrnuiji
rlzné typy zachvatl, od tonickych kreci —
tzv. OhtaharQv syndrom [16], pres parcialni
motorické nebo komplexni, nékdy se sekun-
démi generalizaci. Infantilni spazmy se ob-
jevuji u 50 % nemocnych, myoklonie se
objevuji zfidka. Zachvaty nékdy prechézeji
do epileptického statu, ktery mize v ex-
trémnich pripadech vést k umrti pacienta
[17]. Syndromova HME se od izolované formy
liSi tim, Ze je vzdy spojena se systémovym
postizenim, obvykle kutanni 1ézi. Popsana je
celad rfada neurokutannich syndromda, které
se vzacné mohou vyskytnout s hemimega-
lencefalii: napf. neurofibromatdza, tuberdzni
skleréza, syndrom epidermalnich névd, pro-
tomelandza, KlippelQv-Trénaunaylv-Weberdv
syndrom, Aicardidv syndrom, Itova hypome-
landza aj. Ojedinéle byla popsana u Hirsch-
prungovy choroby [14]. V nasem souboru
se jako inicidlni pfiznaky manifestovaly epi-
leptické zachvaty u viech nemocnych déti,
u vsech se jednalo o farmakorezistentni formu
EP onemocnéni. U 4 nemocnych se onemoc-
néni projevilo tonicko-klonickymi kiecemi
se sekundarni generalizaci (tab. 1). U 1 ne-
mocné doslo k rozvoji epileptického statu,
ktery by feSen uvedenim nemocné do fize-
ného thiopentalového komatu (nem. ¢. 3,
tab. 1). U dalsiho nemocného se onemoc-

néni manifestovalo myoklonickymi zaskuby
(nem. ¢. 5, tab. 1).

Diagnézu HME je tieba zvazovat jiz od
prvnich popsanych klinickych pfiznaka.
Diagnostickou metodou volby je MRI. Vy3et-
feni potvrdi pritomnost, typ a stupent HME,
vyloudf jiné unilateralni 1éze, jako je krvécent,
kongenitalni tumor, cysty [14,18]. K typic-
kym znakdm HME na MRI-snimku patfi asy-
metrie hemisfér a komorového systému,
rozsiteni jedné hemisféry a dysplazie (nejcas-
téji ztlusténi) mozkové kiry. Postranni ko-
mory byvaji deviovany (pfesun stfedni ¢ary
na protilehlou stranu v celém pribéhu nebo
jen okcipitalng, frontalni roh protazen, okci-
pitdlni roh a trigonum dilatovany aj). U ne-
mocnych s HME nalezdme na MRI znamky
poruchy diferenciace Sedé a bilé hmoty, ko-
rové dysplazie typu lissencefalie, pachygyrie,
polymikrogyrie, schizencefalie ¢i asymetrie
kalézniho télesa. Rizné typy popsanych pa-
tologickych nélez(i se mohou vyskytovat ojedi-
néle nebo spolecné u 1 nemocného [18-20].
Podle stupné postizeni na MRI-ndlezu Ize
HME délit na 3 stupné, ¢lenéni respektuje
i tizi klinického nalezu, proto se arbitrazné
stanovené znaky pro jednotlivé stupné mo-
hou prekryvat.

I. stupen: lehké rozsifeni postizené hemi-
sféry, lehka komorova asymetrie s protazenim
frontdlniho rohu postranni komory. Stfedni
Cara bez presunu, hyperintenzity v bilé hmoté,
kortikaIni dysplazie nenf zjevna.

IIl. stupen: viechny znaky I. stupné jsou
vyjadreny vétsi mérou, zfetelna kortikalni
dysplazie

lll. stupen: vyrazné zvétsend hemisféra
s pfesunem stiedni ¢ary, rozsiteni postranni
komory, rozsahla kortikalni dysplazie.

V patologickém nélezu HME prevazuje
pachygyrie s okrsky polymikrogyrie. Seda
hmota korovd muZe byt aZz 3nasobné
ztlustéla, vrstva subkortikdlni bilé hmoty je
rovnéz zesilena, diferenciace mezi Sedou
a bilou hmotou je setfeld. Postranni komora
byva mirné dilatovana, kaloznf téleso zten-
¢eno. Heterotopické okrsky Sedé hmoty Ize
nalézt v centrum semiovale a v tempo-
ralnim laloku. Zadni mozek obvykle nebyva
asymetrii postizen, nékdy je patrna asymet-
rie pedunkll . Mikroskopicky jsou pfitomny
abnormality ve velikosti a cytomorfologii
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bunék bilé i Sedé hmoty, bunéc¢na architek-
tura byva porusena. Architektura kortexu je
spise sloupcova nez ve vrstvach. Mnoho bu-
nék, zejména ve spodnich vrstvach kortexu,
je zvétSeno s mnozstvim cytoplazmatickych
Nisslovych télisek. Postizené burky nabyvaji
bizarnich tvard, |ze pozorovat balonovité neu-
rony (podobné jako u Tailorovy kortikalni
dysplazie). Buriky v mitdze nebyvaji zastizeny.
S-100 B protein je pfitomen ve zvyseném
mnozstvi [15-20]. U vSech 5 nemocnych
déti naseho souboru se v grafickém nalezu
(MRI) zobrazily typické znaky pro HME, tj.
asymetrie hemisfér, asymetrie komorového
systému, pachygyrie. Jiné typy korové dys-
plazie se v MRI-obraze nasich nemocnych
nezobrazily (tab.1). Graficky MRI-nélez od-
povidal HME II. stupné u 4 nemocnych, u 7mé-
sicni divky odpovidal ndlez HME Il. stupné
(nem. ¢. 2, tab. 1).

Terapeutickym cilem je ovlivnéni poctu
a charakteru zachvat(. Konzervativni tera-
pie u lehkého a stfedné tézkého stupné po-
stizeni znamena kombinaci nékolika antie-
piletik spolu s peclivym sledovanim sérovych
hladin léciva. Chirurgicka lécba je indikovana
u nemocnych, u nichz selhava lécba farma-
kologicka nebo u nemocnych, u nichZ do-
chazi k vyrazné kumulaci negativnich Gcink(
zvolené kombinace antiepileptik. K uzivanym
typam chirurgickych zékrokd patf:

a) lobarni multilobarni resekce

b) subpidini transsekce v motorické krajiné
) dekortikace

d) hemisférektomie

Kauzalni 1écbou tézké formy HME s refrak-
ternimi epileptickymi zachvaty je hemisférek-
tomie (HSE). HSE byla poprvé uzita u nemoc-
ného s HME v roce 1978 [21]. Relativné
invazivni resek¢ni vykon — funkéni HSE (pre-
ruseni funkcnich spojd mezi hemisférami),
pripadné anatomickd HSE (odstranéni po-
stizené hemisféry s ponechanim basélnich
ganglii a zrakového kortexu), jsou metodou
volby i pfes uvadénou znacnou morbiditu
a mortalitu vykonu (rlizné prace uvadéji mor-
biditu 35-40% a mortalitu 2-4%). Indika¢ni
volba mezi anatomickou a funkéni HSE je
dosud predmétem diskuze [22-24]. V Gvahu
je bran nejen stupenr postizeni, ale i vék
a hmotnost nemocného ditéte. U nemoc-
nych s HME déava vétsina autor pfednost
radikalnéjsi anatomické HSE, tj. Uplnému od-

stranéni postizené hemisféry, i pres vyssi
M/M vykonu. V pfipadech HME s ubytkem
mozkové tkané voli fada autort funkénf
HSE, tj. postizenad hemisféra je ponechédna
in situ, chirurg prerusi pouze funkcni spoje
hemisféry [15,16]. Zmenseni po¢tu a zména
charakteru zachvatl po vykonu pfinasi vy-
znamné zlep3eni kvality Zivota pro nemocné
i jejich okoli. Po Uspésném vykonu Ize pfi-
meérené redukovat antiepileptickou medi-
kaci, nezanedbatelny nenf tedy ani ekono-
micky pfinos HME. Vichni nemocni v nasem
souboru byli pred indikaci k chirurgickému
vykonu léceni konzervativné, vzdy s nulovym
efektem. U viech nemocnych souboru byla
provedena chirurgické lécba, jednotlivé uzité
metody uvadi tab. 2. Viykon s nejvétsi mi-
rou invazivity, anatomicka HSE, byl prove-
den u 2 nemocnych souboru. U 2 nemoc-
nych byla chirurgickd lécba opakovana,
u 1 byl zvétSen rozsah predchoziho zékroku,
aniz byl zménén charakter zakroku (nem.
¢. 3, tab. 2), u 2. nemocného byla pavodné
provedend funkéni HSE ve druhé dobé roz-
Sifena o anatomickou HSE (nem. ¢. 4, tab. 2).
U nemocnych po rozsahlych epileptochirur-
gickych vykonech zavisi dalsi psychomoto-
ricky rozvoj na stupni dosazeného PM vy-
voje pred vykonem.V pfipadech, v nichz se
WWVoj zastavil v novorozeneckém véku, chirur-
gicka lécba dalsi PM vyvoj neovlivni. U ne-
mocnych s HME s neprerusenym PM vyvo-
jem chirurgicka 1écba PM vyvoj mize zpo-
malit, ale obvykle jej nezastavi. V nasem
souboru u2 nemocnych s pozastavenym
PM vyvojem na Urovni novorozence nedo-
Slo k zadnému zlep3eni ani pfi dlouhodo-
bém sledovani po vykonu (nem. ¢. 2 a 4,
tab. 2). Komplikace spojené s vyskytem he-
mosiderdzy nebyly u nemocnych naseho
souboru zatim pozorovany.

Zaveér

1. Hemimegalencefalie je asymetrizujici
porucha vyvoje CNS, muze se morfolo-
gicky projevovat nejméné ve 3 odlisnych
formach, a to bud'izolované, nebo sdru-
Zend s dalsim, vétsinou neurokutannim
systémovym postizenim.

2. Onemocnéni se klinicky projevuje riizny-
mi typy epileptickych zachvatd s rliznou
frekvenci a rliznou, nékdy velmi vyraz-
nou intenzitou. Ve vétsiné pripadd dosa-
huje Cetnost zachvatl az desitek tydné,

u nékterych nemocnych desitek denné.
Zachvaty mohou vyUstit ve status epilep-
ticus, pripadné mohou vést az k umrti
nemocného.

3. Epileptogenni projevy HME je nutno fe-
Sit radikalné, Ucinnost konzervativni lécby
je omezena, nékdy nulova. Neucinnost
konzervativni 1é¢by nuti o3etfujiciho lékare
podavat kombinace antiepileptik, kterd
mivaji i negativni vedlejsi Gcinky. PFi ne-
Ucinnosti konzervativni lécby je metodou
volby chirurgické fedeni. Indikovany jsou
i relativné invazivni metody.

4. Prestoze chirurgickd lé¢ba HME nem(ze
ovlivnit podstatu vrozené poruchy, ma
vyrazny Ucinek na zlep3eni kvality Zivota
postizeného ditéte a rovnéz pro okoli ne-
mocného. Zanedbatelnym nenf ani eko-
nomicky efekt lécby.

5. Vysledky chirurgické lécby 5 nemocnych
déti v naSem souboru potvrzuji i¢innost
metody.
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