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DYSPLAZJA KOROWA - ROZWOJOWE
ZABURZENIE KORY MOZGOWE]

aburzenia rozwojowe kory
mézgowej sa  stosunkowo
nowym problemem klinicznym,
nieustannie odkrywanym
na nowo. Przez wiele lat wiedza
dotyczaca tego zagadnienia byta
elementarna i niepelna. Wigkszos¢
informacji wiagzacych sie z deficytem
kory moézgowej wynikalo z badan
neurologicznych patologii mézgowych.
W dobie XXI wieku sytuacja ta ulegla
zmianie. Wraz z rozwojem technik
diagnostycznych poszerza si¢ poziom
wiedzy specjalistow wielu dziedzin,
dzieki czemu rodzi si¢ nadzieja na
szybszg i efektywniejsza pomoc osobie,
ktérej problem ten dotyka. Jednym z
przykladéw wady rozwojowej kory
moézgowej jest dysplazja korowa.
Zaburzeniarozwojowekorymoézgowej
(ZRK) byly tematem wielu dyskusji i prac
juz w XIX wieku. Do ich opisu stosowano
wiele nazw nawiazujacych do makro
- 1 mikroskopowych cech. Aktualnie
nazwe ta uwaza si¢ za najlepsza dla
okreslenia zakresu zmian kryjacych sie
pod ta terminologig. Nazewnictwo to jest
bowiem préba uszczegétowienia obrazu
neuropatologicznego i klinicznego
proceséw patologicznych bedacych istota
zaburzenia (Jankowicz, Drozdowski,
2003).

Dysplazje czy dysgenaezje kory
moézgowej- FCD (ang. focal cortikal
dysplazja) ,w nazewnictwie polskim
ODK - ogniskowa dysplazja korowa,
naleza do wad rozwojowych moézgu,sa
one czeScia ZRK. Stanowia jedna
z  najpowszechniej wystepujacych
patologii korowych prowadzacych do
epilepsji lekooporne;.

Pojecie ~ FCD  wprowadzit —w
1971 roku Taylor wraz ze swoimi
wspotpracownikami. Zoperowali oni
10 pacjentow cierpigcych na  ciezka
epilepsje, nastepnie wykonali badania
histopatologiczne ich mézgéw. Wyniki
tych badarn ujawnily istnienie zmian
mikroskopowych, w postaci zaburzen
warstwowosci kory, zatarcia granic
pomiedzy istota szara i bialg, istnienia
wadliwych komoérek glejowych, a w
kilku przypadkach komoérek olbrzymich
i balonowatych (Jankowicz, Drozdowski,
2003).

Za przyczyne dysplazji uwaza sie
dwojakiego rodzaju czynniki: genetyczne
i srodowiskowe, dzialajace w czasie
rozwoju kory mézgowej.

Te pierwsze nie budza zadnych
watpliwoéci neurologéw, epileptologéw
czy neurogenetykéw. Mutacje okreslonej
liczby genéw czy chromosomalnych
loci ze zréznicowanym modelem
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dziedziczenia i pokoleniowym
wystepowaniem lezg u podtoza dysplazji
korowej.

Nieco inaczej wyglada przekonanie
specjalistow co do roli czynnikéw
srodowiskowych w etiologii dysplazji
korowej. Wspomina si¢ o mozliwym
wplywie urazow mozgowo -
czaszkowych, infekcji czy zatru¢ na
rozwdj i funkcjonowanie kory, niemniej
jednak zagadnienie to wymaga dalszych
studiow. Gléwne pytanie zadawane
przez specjalistow wielu dziedzin
dotyczy faktu, czy ODK moze powstac
po urodzeniu, czy tez zaburzenia ZRK
tego typu powstaja tylko i wylacznie w
okresie zycia pltodowego?(Jankowicz,
Drozdowski, 3003).

Obraz neuropatologiczny dysgenezji
kory moézgowej nie jest jednorodny.
Zmieniajacy sie¢ stopien dojrzatosci
tkanki nerwowej wplywa na rodzaj i
zakres uszkodzen.

Korowa dysplazja jest efektem
przerwania migracji komorkowej w korze
i nastepnych zaburzen poprawnego
procesu rozwoju.

Histogenaeza migracja
neuronalna) trwa od okolo 8 - 10
do 26 tygodnia zycia plodowego i
jest ona nierozerwalnie zawigzana z
procesem  réznicowania  dojrzalych
neuronéw. Do najwiekszej aktywnosci
tego procesu dochodzi w okolicach
3 - 4 miesigca rozwoju plodowego.
Migracja komorek glejowych przebiega
do drugiego trymestru cigzy. Komory
(tworzace uklad komorowy) sg centrum
macierzystych komoérek nerwowych
oraz komorek gleju. Po tzw. korytarzach
migracyjnych, zbudowanych z komérek
gleju, mlode komérki nerwowe
migruja do docelowych miejsc w korze
moézgowej. Komoérki glejowe petnia
role drogowskazu, a takze zaopatruja
neurony w energie (Kutakowska, 2003).
Przemieszczanie si¢ neurondéw jest
zdeterminowane przez geny oraz inne
czynniki zewnetrzne, np. substancje
chemiczne. Do poszczegdlnych okolic
kory neurony docieraja w r6znym tempie
i czasie. Proces migracji rozpoczyna

sie jednoczes$nie zaréwno w starej,
jak i nowej korze, ale w tej pierwszej
przebiega on szybciej, w zwiazku z
czym struktury starej kory réznicuja
sie¢ i dojrzewaja najwczesniej. Migracja
neuronéw  do  szeSciowarstwowej
kory mézgu ma swodj poczatek w
drugiej potowie drugiego miesiagca
zycia  plodowego. Przemieszczanie
sie neuronéw przebiega od wewnatrz
ku obwodowi (Dambska, 2005).
Najintensywniejszy = proces migracji
neuroblastéw do kory obserwuje w III
i IV miesigcu zycia plodowego, w V
juz slabnie, by w kolejnych tygodniach
powoli wygasaé 1 ostatecznie sie
zakonczyé. Takze w obrebie kory
moézgowej proces migracji przebiega
w réznym tempie i czasie. Wczedniej
dokonuje sie w korze wzrokowej i
ruchowej, niz w korze czotowe;j.
Konsekwencja tych nieprawidlowosci
sa zmiany architektury kory nowej
oraz patologie komoérkowe. Najbardziej
typowymi dla ODK  zmianami
komoérkowymi sa komoérki olbrzymie
i  komoérki balonowate. Dla tych
pierwszych  charakterystyczne  jest
nieregularne powiekszenie rozmiardéw,
co wynika ze zwiekszonej zawartosci
DNA. (Jankowicz, Drozdowski, 2003).
Natomiast komoérki balonowate sa
to olbrzymie twory, skupiajgce sie na
granicachistoty szarejibialej. Wystepuja
one we wszystkich warstwach kory.
Powstaja ~w wyniku zaburzen w
réznicowani neurondéw. Obecnosé w
korzekomorekbalonowatych, odkrytych
przez wczeéniej wspomnianego Taylora,
dzieli ODK na typ I bez komoérek
balonowatych i typ II z komérkami
balonowatymi.(Zwolinski i wsp., 2003).
Czestotliwoé¢ wystepowania ODK
w poszczegdlnych ptatach mézgowych
jest kwestia dyskusyjna. Niektérzy
autorzy twierdza, ze wiekszo$¢ zmian
umiejscawia sie w placie czolowym i
ciemieniowym (Guerrini i wsp., 1992
za: Zwolinski i wsp., 2003), zdaniem
innych uszkodzeniu ulega gléwnie plat
skroniowy  (Jankowicz, Drozdowski,
2003). Istnieje jednak zgodnos$é co do
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zmian w okolicach potylicznych, w
przypadku dysplazji korowej wystepuja
one tam najrzadzie;j.

Moéwiac o charakterze  zmian
korowych, wspomnie¢ nalezy, iz w
wiekszoséci opisywanych przypadkéw
dysplazje byly rozlane (46%), tuz za
nimi klasyfikowaty sie ogniskowe (44%),
najrzadziej za$ wystepowaly dysplazje
wieloogniskowe  (10%)  (Jankowicz,
Drozdowski, 2003).

Reasumujac, obecnos¢ w  korze
nieprawidtowych, balonowatych
lub  glejowatych  komoérek, czesto
niewtasciwie zlokalizowanych, prowadzi
do anomalii w jej strukturze, efektem
czego jest wystepowanie dysplazji
korowej (Dambska, 2005).

Obraz kliniczny dysplazji korowej
jest zréznicowany i zalezny od nasilenia
i rozlegtoéci zmian. U pacjentow z
ODK dominujagcym objawem jest
epilepsja, zwykle oporna na leczenie
farmakologiczne. Napady padaczkowe
moga sie pojawi¢ juz pierwszego dnia
zycia lub w pierwszych jego latach,
$rednio wystepuja zas w 7 miesigcu zycia
(Zwolinski i wsp., 2003).

Poczatkowo napady te majg charakter
cze$ciowo prostych, ztozonych i / lub
uogolnionych. Pojawiaja sie gromadnie
lubseryjnie. Czestotliwo$¢ wystepowania
napadow nie jest jednolita. Zdarza sig, ze
u niektdrych pacjentéw ataki epilepsji sa
bardzo czeste, u innych zas wystepuja
niezwykle rzadko (Palmini i wsp., 1995
za:Zwolinski i wsp., 2003).

Obok gtéwnego objawu klinicznego
- epilepsji, pojawic¢ sie moga ogniskowe
symptomy ubytkowe, do ktérych naleza
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min. zaburzenia mowy czy niedowtady
reki. Spotyka sie takze wrodzony zesp6t

porazenia rzekomoopuszkowego,

. ZySz z zeni
ktéremu towarzys aburzenie
polykania i dyzartia.

Z dysplazja korowa wigzac si¢ moga
takze zmiany skorne, takie jak np. mnogie
naczyniaki. Wystepuja one na catym ciele,
glownie pojawiaja si¢ w okolicach glowy
i szyi. Zmiany dysplastyczne sa zwykle
polozone po tej samej stronie co zmiany
skérne, moga by¢ one takze obustronne,
chociaz zdarza sig, ze intensywnos¢
zmian nie jest taka sama po obu stronach
(Andermann, 2003). U pacjentéw z
dysplazja korowa stwierdza si¢ zwykle
niedorozw6j umystowy (Dambska,
2005).

Diagnoza zaburzenn kory moézgowej
dotyczy badania patologii funkcji oraz
patologii struktury. Dzieki nim mozliwe
jest doktadne zlokalizowanie obszaru
epileptogennego  oraz  anatomiczne
umiejscowienie, tzw. kory elekwentnej,
ktéra powinna by¢ nie naruszona w
trakcie zabiegu (Roszkowski, Zwolinski,
2003). Nie nalezy jednak zapominaé
o obserwacji objawéw  klinicznych
wystepujacych u  danego pacjenta,
gdyz to one w wielu przypadkach sa
podstawowym krokiem do rozpoczecia
bardziej szczegolowej diagnozy
problemu. W tym przypadku bardzo
wazna funkgje pelnineuropsychologiczna
diagnoza mozliwosciitrudnosci pacjenta,
ktéra obok szczegdtowej diagnostyki
medycznej stanowi podstawowy element
niezbedny dla okreslenia leczenia i
terapii pacjenta.
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