HLAVNI TEMA

KOROVE DYSGENEZE A EPILEPSIE

MUDr. Jan Hadac¢

Oddé¢leni détské neurologie a subkatedra dé€tské neurologie IPVZ,

Fakultni Thomayerova nemocnice, Praha

Mezi strukturalni poruchy, které mohou byt pricinou epilepsie, patiii vrozené vyvojové vady mozku, predevsim skupina korovych
dysgenezi (dysplazii). Jedna se o velice Siroké spektrum anomalii, které vznikaji v pribéhu ontogeneze mozku, zejména v obdobi
bunécné proliferace a migrace. Toto spektrum zahrnuje morfologicky riznorodé odchylky, od mikrodysgenezi zjistitelnych pou-
ze mikroskopicky, az po masivni léze jako je napriklad agyrie nebo hemimegalencefalie. Spoleénym rysem korovych dysplazii je
naruseni struktury, organizace a funkce neokortexu. Mistni pievaha excitacnich mechanizmi a nedokonalé propojeni dysgene-
tické tkané s fyziologickymi regulacnimi okruhy jsou pric¢inou jeji autonomni epileptogenicity. Klinicky obraz - tedy semiologie
epileptickych zachvatii nebo epilepticky syndrom u postizeného jedince - zavisi spiSe na dobé, kdy anomalie vznikala, nezli na
jejim charakteru. U hrubsich strukturalnich odchylek se epilepsie zpravidla projevi drive nezli u téch subtilnéjsich.
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Uvod

Slozity proces ontogeneze mozku zacina zaloZenim
neuralni ploténky kolem 18. dne gestace. Z ploténky se
vytvori neuralni roura, jejiz neuropory se uzaviou mezi
26. a 29. dnem. Do 5. gesta¢niho tydne se vyvinou moz-
kové vychlipky, zaklady chorioidealniho plexu a kratce na-
to i zaklady mozecku. V 8. tydnu se formuje komorovy sys-
tém, v 10. tydnu pak corpus callosum. Proces buné¢né mig-
race a proliferace probiha hlavné mezi 7.-25. tydnem. Mye-
linizace postupuje kaudorostralnim smérem, v mozku jako
prvni myelinizuji nékteré hlavové nervy, nato kolem 36. tyd-
ne optické nervy a pyramidové drahy (1, 2) - tabulka 1.

Program vyvoje mozkové kliry mohou narusit jak ze-
vni noxy, tak vnitfni, geneticky podminéné faktory. Nej-
citlivéjsi obdobi zahrnuje zejména dobu bunécné prolife-
race a migrace.

Skupina korovych dysgenezi patfi k vliibec nejcastéjSim
pri¢inam epilepsie zejména u déti. Je ziejmé, Ze dysgene-
ze mozkové kiry maji vysoky epileptogenni potencial. Bu-
nécné elementy v abnormni tkani vykazuji znaky narusené
struktury, organizace a funkce. Mohou se li§it i genetickym
fenotypem. V postizené tkani byl napriklad zjistén enormné

Tabulka 1. Casovy sled morfogeneze mozku (1)
Ovulacni vék (dny) | Faze morfogeneze CNS

nizky po¢et GABAergnich interneuronti, prokazuji se i zmeé-
ny prostupnosti vapnikovych kanalii vazanych na glutamato-
vé receptory (17). Vysledkem takovych zmén je patologicka
prevaha excita¢nich mechanismi nad inhibi¢nimi (9). Dys-
geneticka tkan se navic chova do jisté miry autonomné a vy-
myka se kontrole fyziologickych regulacnich mechanizmd.
Autonomni epileptogenicitu se dafi prokazat funkénimi dia-
gnostickymi metodami - EEG, PET, SPECT atd. (15).
Nové poznatky z experimentalni neurofyziologie, neu-

ti o vzniku, morfologické a funk¢ni charakteristice koro-

Tabulka 2. Klasifikace korovych dysgenezi (3)

1. Poruchy neurondlni a glidini proliferace
A) Generalizované
ze snizené proliferace
- mikrocefalie se zjednoduSenou gyrifikaci
- mikrolisencefalie
B) Loziskové
zvySend a abnormni proliferace
- megalencefalie, hemimegalencefalie
abnormni proliferace
- non-neoplasticka (fokalni korova dysplazie s balonovymi burikami —typ 2,
tuberdzni sklerdza, transcerebralni fokalni dysplazie)
- neoplasticka s dysgenezi klry
2. Poruchy migrace
A) Generalizované

18 formovani neurdini ploténky klasicka lisencefalie
23 vznikla neurdlni trubice cobblestone dysplazia

objevuji se optické vychlipky, primarni segmenta- Eerlas:ﬂkgv(aﬁalnerllsiqlc?faljle .
24 ce mozku na 3 ¢asti — prosencefalon, mesencefalon, B Le fri opie diiuzni —bilateraln!

rhombencefalon ) ozskove .

———— fokalni &i multifokéini heterotopie

26 uzavira se pfedni neuropor fokalni & multifokaIni heterotopie s poruchou korové organizace
29 uzavird se zadni neuropor izolované, ale masivné zmnozené ektopické neurony v bilé hmoté
35 dal$i segmentace mozku na pét vacku, objevuje se 3. Poruchy korové organizace

chorioidedlni plexus A) Generalizované
42 zéklady mozecku bilateralni difuzni polymikrogyrie
49 za€iné neurondini migrace B) Lp mskgvg .. . ) )
55 i 2ce k bilateralni loziskova polymikrogyrie

! erenrflaﬁ:e Iortexu — schizencefalie

12 neurondlni migrace konci fokdlni ¢i multifokalni korova dysplazie bez balonovych bunék (typ 1)
150 primarni gyrifikace kdry mikrodysgeneze
180 zrala gyrifikace, pocatek myelinizace 4, Neklasifikovatelné poruchy
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vych dysgenezi. Zejména ale pokrok v zobrazovacich tech-
nikach, pfedev§im magnetické rezonance (MR), umoznil
odhalit a zafadit mnoho dfive neznamych vyvojovych po-
ruch mozku a vytvorit novy systém jejich klasifikace. Ta-
to klasifikace se samoziejmé bude postupem casu dale vy-
vijet (3) - tabulka 2.

1. Poruchy neuronalni a glialni proliferace

Poruchy neuronalni a glialni proliferace vznikaji mezi
2.-5. gestaCnim mésicem. Pro tuto skupinu je typické bud
sniZeni nebo naopak zvysSeni poctu buné€énych elementi
v dysgenetické tkani. Ty navic maji abnormni vzhled - obfi
neurony, baléonové bunky.

1.1 Mikrocefalie se zjednodusenou gyrifikaci

Diusledkem potlaceni procesu bunécné proliferace
vznika tézka s mikrencefalie s obrazem chudé gyrifikace,
mélkymi ryhami a ztenCenou nebo normalné silnou koro-
vou vrstvou. Podle morfologické charakteristiky kortexu se
rozliSuje pét podtyptl této anomalie.

Mechanizmus vzniku mikrocefalie se simplifikovanou
gyrifikaci se liSi od klasické lisencefalie. PfiCinou varianty
se ztencenou kiirou je ziejmé pfedcasné vyCerpani germi-
nalni matrix. I u varianty s kortexem pfiméfené sily je zna-
telné snizen pocet neuront.

Ve vSech pripadech se vada prenasi autosomalné rece-
sivn€. Déti s timto typem dysgeneze jsou vyrazné€ mikro-
cefalické, neurologicky napadné a od casného véku trpi re-
frakterni epilepsii - epilepsie chybi pouze u podtypu 1.

1.2 Mikrolisencefalie
Podobné jako u predchozi jednotky je mikrolisencefa-
licky mozek napadn€ maly, s chudou gyrifikaci agyrického

Obrazek 1. Hemimegalencefalie. Zbytnéni pfevazné zadniho kvadrantu levé
hemisféry s nepravidelnou gyrifikaci kortexu, ktery vykazuje vcelku pfiméfenou §ifi
(mikropolygyrie). Tamtéz redukce objemu bilé hmoty se zménami signalu. Gyrifikace
vlevo frontainé je ponékud hrubsi, objem bilé hmoty proti strané pravé vétsi.

nebo pachygyrického vzhledu. Kortex je zfetelné ztlustély.
Byva pfitomna i hypogeneze kmene a mozecku (5).

Obraz mikrolisencefalie je totozny s dfive popsanym
Norman-Robertsovym syndromem. VétSinou se dédi au-
tosomalné€ recesivné, u nékterych pacientd byla prokazana
vazba na lokus 7q22 pro syntézu proteinu reelinu (13). Mu-
tace genu pro reelin, jenZ reguluje fazeni neurond do jed-
notlivych korovych vrstev, vyvola chaos ve stratifikaci ko-
rovych neurontl.

Postizené déti jsou mikrocefalické, vykazuji zavaz-
né neurologické odchylky, trpi epilepsii. Nékdy umiraji
jiz v novorozeneckém véku, zejména u forem s hypogene-
zi kmene.

1.3 Hemimegalencefalie

Hemimegalencefalie vznika z nadmérné bunécné pro-
liferace. Proto nepfiméfené roste cela hemisféra nebo je-
ji cast, vyjimecné i Cast opacné hemisféry. ZvétSené partie
mozkové tkané zahrnuji oblasti korové dysplazie (pachy-
gyrie, polymikrogyrie), abnormity bilé hmoty, heterotopie.
Neurony v dysplastické zon€ maji atypicky tvar.

Na MR byva patrny kromé zvétSeni Casti nebo celé he-
misféry i abnormni vzorec gyrifikace, zménény signal bilé
hmoty (obrazek 1), nékdy asymetricka ventrikulomegalie
s napfimenim a elongaci frontalniho rohu (4, 7).

Hemimegalencefalie se vyskytuje izolované nebo
v ramci nékterych genetickych, obvykle neurokutannich
syndromti (hypomelanosis Ito, neurokutanni melanoza,
syndrom naevus sebaceus, Klippel-Trenaunay...).

Klinickém obrazu dominuje epilepsie s ¢asnou ma-
nifestaci, mentalni retardace, nékdy i hemiparéza, hemi-
anopsie. Jen ojedinéle se setkame s omezenym mensim po-
stizenim v oblasti kognice.

1.4 Loziskovd korova dysplazie typu 2

Fokalni korovou dysplazii typu 2 charakterizuje pfi-
tomnost abnormnich balonovych bunék, naruSena organi-
zace korovych vrstev a zmnozené astrocyty. Dysplazie je
nejéastéji lokalizovana v pericentralnich oblastech a fron-

Obrazek 2. LoZiskova korova dysplazie pdlu pravého temporélniho laloku.
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talné. MlzZe prostupovat i celou hemisféru (transcerebral-
ni fokalni dysplazie).

Na MR se dana oblast kliry jevi jako ztlustéla, v T2 va-
Zenych obrazech obvykle se zménénym signalem prilehlé
bilé hmoty (obrazek 2). Vyjadieni a rozsah zmén je vSak
velice individualni. VySetieni by proto mélo byt cilené do
klinicky suspektni oblasti, vhodné je vyuzit i 3D rekon-
strukce a IR sekvence (4). Transcerebralni dysplazie se né-
kdy obtizné hleda, protoze mize kfiZit béZn€ vyuzivané
standardni projek¢éni roviny uzivané pii MR.

Korova dysplazie 2. typu se objevuje izolované nebo
u pacientd s tuberdzni sklerozou. Jedna se patrné o vibec
nejcast€jsSi anomalii prokazovanou u pacientll s refrakter-
ni loZiskovou epilepsii. Epilepsie se miize manifestovat ne-
jenom v Casném détstvi, ale i béhem druhé dekady zZivota.
Loziskové zachvaty mivaji velkou tendenci ke kupeni.

1.5 LozZiskovd korovd dysplazie typu 2 s neoplastickymi
zménami

Benigni tumory typu dysembryoplastického neuroepi-
teliomu (DNET), gangliocytomu nebo gangliogliomu ob-
sahuji na rozdil od typickych tumortt CNS kromé glialnich
elementl i neurony. Stoji tak na pomezi mezi dysplaziemi
a benignimi tumory. Casto se sdruzuji s korovou dysgene-
zi. Tyto tumory se vyskytuji hlavn€ supratentorialn€, s ma-
ximem temporalné, uloZené spise periferné.

V MR zobrazeni jsou dobife ohrani¢ené a mivaji smi-
Senou charakteristiku - cysticka slozka a kalcifikace jsou
Casté (7) (obrazek 3).

Jsou neprogresivni a obvykle se projevuji refrakternimi
epileptickymi zachvaty, typicky pred 20. rokem Zivota, vy-
jimecné€ i pozdéji. Nebyva neurologicky deficit, pokud ano,
je kongenitalni a stacionarni. Epileptochirurgicka Iécba je
u velké ¢asti pacientd uspésna.

2. Poruchy neuronalni migrace

2.1 Klasicka lisencefalie (lisencefalie typu 1, komplex
agyrie-pachygyrie-subkortikdlni pruhovitda heterotopie)

U této anomalie muZe byt gyrifikace uplné vyhlazena
(agyrie) nebo pouze zhrubéla, s plochymi a ztlustélymi gy-
ry (pachygyrie). Korova vrstva obsahuje pouze Ctyfi vrst-
vy neuronu. Vrstvu heterotopickych neuronii oddéluje od
vlastniho kortexu tenka, na bunky chuda zéna bilé hmoty
(obrazek 4). Lisencefalii nezfidka provazeji i heterotopie,
pasivni rozsifeni komor a dysplazie corpus callosum.

Klasicka lisencefalie je spojena s mutacemi LIS I genu
(17p13.3), pripadné¢ DCX genu (lokus Xq22.3) (12, 14). Vy-
jadreni patologickych zmén zavisi na typu mutace.

Mutace v oblasti LIS1 jsou spojené s agyrii nebo pachy-
gyrii, ktera ma nejvetsi vyjadieni parieto-okcipitalné (5).
Klasicka lisencefalie miize byt i soucasti nékterych gene-
tickych syndromti, napfiklad syndromu Miller-Diekerova
(lisencefalie, srdec¢ni vady, kraniofacialni dysmorfizmus,
nékdy katarakty, VVV uropoetického a GIT traktu, skele-
tu), zpusobeného mikrodeleci v oblasti 17 pl13, ktera zahr-
nuje i gen LISI.

Obrazek 3. Gangliogliom v oblasti pélu levého temporainiho laloku. V T1 (A)
véazeni se intenzitou signdlu pfilis nelisi od kortexu, v T2 vazeni (B) vynikne, jevi
se jako vyrazné hyperintenzni.

Obrazek 4. Lisencefalie. Obrazek A ukazuije klasickou lisencefalii s vyhlazenim
kortexu, nedokonc¢enou operkularizaci hemisfér a zejici Sylviovou ryhou. Je zie-
telné redukovany objem bilé hmoty a patrna na buriky chuda tenka vrstva mezi
kdrou a vrstvou heterotopickych neuron( (Sipky). Na obrazku B je pachygyricka
forma lisencefalie s naznaCenou gyrifikaci v pfednich kvadrantech.

Obrazek 5. Bilateraini pruhovita subkortikalni heterotopie — vrstva heterotopic-
kych bunék je uloZzena subkortikalné a od kortexu ji odddéluje tenky prouzek
bilé hmoty.
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Mutace v oblasti Xq22.3 (gen pro syntézu doublecor-
tinu) vyvola u hemizygotnich chlapcti obraz lisencefa-
lie. Na rozdil od mutaci LIS 1 genu jsou zde zmény nej-
vyraznéjsi frontalné (8). Zajimavé je, Ze u heterozygot-
nich divek se stejna mutace projevi méné zavaznym ob-
razem subkortikalni pruhovité heterotopie. Subkortikal-
ni pruhovitou heterotopii (nespravné oznacovanou ja-
ko ,double cortex“) tvori pasy Sedé hmoty uloZené tés-
né pod kortexem, od né€hoz ji d€li prouzek bilé hmoty (6)
(obrazek 5). Tyto pasy mohou lemovat cely obvod hemi-
sfér, nékdy se ale objevuji pouze frontaln€ nebo parieto-
-okcipitalné.

Prognoza lisencefalie neni pfizniva. U postiZenych déti
se nékdy jiz v novorozeneckém véku dostavuji poruchy vi-
talnich funkci, u vétsiny se brzy manifestuje epilepsie, po-
nejvice infantilni spazmy. Jejich vyvoj stagnuje nebo je téz-
ce opozZdény.

Obrazek 6. Bilateralni periventrikuldrni nodularni heterotopie. Do lumen
postrannich komor prominuje ,rizenec” heterotopickych uzlikd.

Obrazek 7. Rozsahla mikropolygyrie vpravo pericentralné. Gyrifikace je zde
nepravidelnd, hranice mezi kortexem a bilou hmotou jakoby rozmazana.

4

Subkortikalni pruhovitou heterotopii provazi mirna ne-
bo stiedn€ tézka mentalni retardace, epilepsie s riznou do-
bou manifestace, i pomérné€ pozd€ v détstvi. Pribéh epi-
lepsie je také velmi variabilni, s farmakorezistenci se druzi
i mentalni deteriorace.

2.2 Cobblestone dysplasia (lisencefalie typu 2)

Lisencefalii 2. typu charakterizuje chybéni jakékoliv
organizace korové vrstvy. Od klasické lisencefalie se na-
vic 1i$i i pfitomnosti astrogliozy subarachnoidealnich pro-
stor. Kromé€ poruchy gyrifikace byva pfitomna i hypoge-

Obrazek 8. Bilateralni perisylvické dysplazie. Hluboky a $irsi centralni sulkus
lemuje mikropolygyricky kortex se zménénym signalem ve FLAIR obrazech.

Obrazek 9. Bilateraini oteviend schizencefalie. Defekty v centréinich oblastech,
vlevo masivni, vpravo mensi, které zasahuji od postrannich komor do subarach-
noidealnich prostor konvexity. Zvlasté vpravo jsou dobfe patrné mikropolygy-
rické zmény kortexu pfi okrajich defektu.
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neze mozecku a kmene, polymikrogyrie mozecku, dilatace
komorového systému (n€kdy progresivni pii hyporesorbci
likvoru), anomalie bilé hmoty (11).

Anomalie se zpravidla vyskytuje v ramci genetickych syn-
dromt, postihujicich nejenom CNS, ale i svaly a oCi - napf.
autosomalné recesivné dédicného syndromu Walker-Warbur-
gova (hydrocefalus-agyrie, retinalni dysplazie - vazba 9q34.1)
nebo Fukuyamovy kongenitalni svalové dystrofie (9q31), pri-
padné syndromu cerebro-okulo-muskularniho (1p32).

2.3 Heterotopie

Jako heterotopie se oznacuji bunécné shluky Sedé hmo-
ty, které v pribéhu migrace zustaly ,,v ptli cesty” od germi-
nalni matrix ke kortexu, tedy v zoné periventrikularni ne-
bo subkortikalni bilé hmoty. Heterotopie se velice ¢asto ob-
jevuji spolu s dal§imi anomaliemi - napf. syndromem Ar-
nold-Chiariho, dysgenezi corpus callosum, polymikrogy-
rii, schizencefalii atd.

Podle tvaru a lokalizace se rozliSuji heterotopie nodu-
larni a pruhovité, subkortikalni a periventrikularni. Rozsa-
hem mohou byt difuzni (bilateralni) nebo loziskové (mul-
tifokalni).

Bilaterdlni periventrikuldrni noduldrni heterotopie

Bilateralni periventrikularni nodularni heterotopie vy-
tvafri obvykle symetricky ,,riZenec” uzlikd Sedé hmoty lo-
kalizovanych subependymalné, ktery prominuje do lumen
postrannich komor.

Tento typ heterotopie je geneticky vazany na X chro-
mozom (lokus Xq28, gen pro syntézu filaminu, FLNI1).
Postizené divky jsou v pfevaze - mivaji epileptické zachva-
ty, vét§inou bez neurologického deficitu. U hemizygotnich
chlapct je afekce vzacna - v té€chto pripadech se heteroto-
pie kombinuji s dal§imi anomaliemi, jako hypogenezi mo-
zecku, syndromem kratkého stieva, syndaktylii, fronto-
nasalni dysplazii, kongenitalni nefrézou, poruchami he-
mostazy nebo vyvoje cévniho systému (mohlo by se jednat
o mikrodelece v Xq28 regionu).

Bilaterdini subkortikalni pruhovita heterotopie
Z vyvojového hlediska se fadi do komplexu agyrie-pa-
chgyrie-subkortikalni pruhovita heterotopie - viz vySe.

LoZiskové heterotopie

Loziskové heterotopie se prezentuji jako jednotlivé ne-
bo na vice mistech patrné uzliky ¢i pruhy heterotopické
tkané rtzné velikosti, v subkortikalni nebo periventriku-
larni lokalizaci.

Izolované periventrikularni heterotopie byvaji spora-
dické, bez priivodnich korovych dysgenezi.

Naopak subkortikalni heterotopie se velice ¢asto obje-
vuji spolu s poruchami korové organizace, nékdy i dysgene-
zi corpus callosum nebo s arachnoidealnimi cystami v in-
terhemisferické ryze (5).

Loziskové heterotopie nejsou vzacnym nalezem u déti
s nékterymi vrozenymi poruchami metabolizmu (napf. ne-
ketotickou hyperglycinémii, glutarovou acidémii, Zellwe-

gerovym syndromem, neonatalni adrenoleukodystrofii). Je
ziejmé, Ze metabolicky defekt jiZ intrauterinné€ negativné
ovliviiuje morfogenezi mozku.

2.4 Izolované masivné zmnozené ektopické neurony v bilé
hmoté

Jednotlivé heterotopické neurony byvaji pritomné
i v kortexu zdravych jedinctli, v tomto pfipad€ jsou vSak
vyrazné zmnozené. Tento typ odchylky nemusi mit korelat
v zobrazovacich metodach - jedna se o vétSinou histologic-
ké nalezy u pacientt, ktefi podstoupili epileptochirurgicky
vykon. Pivod anomalie neni jasny, ziejmé se vSak nejedna
o dédi¢nou poruchu (6).

3. Poruchy korové organizace

Poruchy korové organizace vznikaji v dobé€, kdy jiZ neu-
rony vycestovaly do korové oblasti. Nedojde vsak k jejich
spravnému prostorovému usporadani a propojeni. Pfiiny
mohou byt endogenni (dédi¢né) i exogenni (napf. intraute-
rinni infekce, toxické vlivy, krvaceni).

3.1 Polymikrogyrie

Polymikrogyricky kortex ma abnormni usporadani
a stratifikaci bunécnych vrstev, ale neni zbytnély. Gyry
jsou drobné, jakoby ,,specené”, s mélkymi ryhami. Histolo-
gicky lze odlisit formu bez zietelné diferenciace korovych
vrstev a formu ¢tyfvrstevnou. Podle lokalizace se klasifiku-
ji jako difuzni (bilateralni) a loZiskové.

Obraz polymikrogyrie mize na MR pfipominat pachy-
gyrii. Vhodné jsou proto detailni snimky v T1 i T2 vaze-
ni. Polymikrogyricky kortex vykazuje normalni Sifku, je-
ho hranice vici bilé hmoté€ je nerovna, jsou patrné anomal-
ni gyry, v prilehlé bilé hmot€ okrsky gliozy a nad dysplazii
rozsifené subarachnoidealni prostory (4, 16).

Bilaterdlni polymikrogyrie

Bilateralni polymikrogyrie mtZe zasahovat v celém
rozsahu obé hemisféry (vzacna difuzni forma), ale Casté&ji
se nalez objevuje symetricky (forma bilateralni) - obvykle
bifrontalné, perisylvicky nebo biokcipitalné. Nejcastéjsi lo-
kalizaci je oblast perisylvicka a pericentralni (15).

Bilateralni polymikrogyrie je vada sporadicka, vyji-
mecné autosomalné recesivné dédi¢na. Jeji pri¢inou miize
byt i intrauterinni CMV infekce.

Patrné nejznaméjsi je syndrom bilaterdlni perisylvické
dysplazie (10). Tento syndrom zahrnuje pseudobulbarni
priznaky, epilepsii, mentalni retardaci, sporadicky i artro-
grypozu a hybné poruchy se spasticitou. Jedna se o hetero-
genni jednotku s variabilni dédi¢nosti. Objevuje se napii-
klad u deleci na q raménku 22. chromozomu, jindy gono-
somalné dédi¢nou mutaci v oblasti Xq28.

Fokdlni polymikrogyrie

Unilateralni ¢i fokalni polymikrogyrie se podobné€ jako
forma bilateralni nejcastéji objevuje v perisylvickych a pe-
ricentralnich oblastech. Tato anomalie je velice Castou pri-
¢inou hemiparetické DMO.
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HLAVNI TEMA

3.2 Schizencefalie

Jako schizencefalie se oznacuji transcerebralni defekty,
které sahaji od lumen postranni komory ke konvexité he-
misféry. Jsou lemovany polymikrogyrickym kortexem (15).
Tyto defekty mohou byt pouze Sté€rbinovité (uzaviené, typ
1) nebo masivni, Siroce zejici (typ 2).

U typu 2 Casto chybi septum pellucidum, né€kdy i cor-
pus callosum. V klinice se setkame s epilepsii, nezfid-
ka i kontralateralni hemiparézou. Zavaznost postiZeni je
umeérna velikosti tkanového defektu.
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