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: Hlavni stanovisko prace

Migracni poruchy jsou vyznamnymi morfologic-
¢ kymi podklady u vrozenych onemocnénf, kterd
: se projevuji epilepsii.

. SOUHRN

. FerdaJ, Tupy R. Kortex telencefala, normalni
© anatomie a migracni poruchy vyvoje korti-

i kalni Sedé hmoty typu kortikalni heterotopie
a polymikrogyrie, anatomické poznamky

i azobrazeni magnetickou rezonanci

i Vyvoj kortexu se dé&je postupné pomoci migra-
ce jednotlivych neurondlnich populaci tak, ze
: sevytvari laminace nejprve nejhlubsi vrstvy,

© poté postupné migruji neurony pfes ni a tvori
u neokortexu postupné jeho Sest vrstev. Mig-
i racni poruchy wvoje kortexu zahrnuji fokalni,
i lamindrnf a subkortikalni formu kortikln{

. heterotopie, lyssencefalii a mezi poruchy mig-
race a vrstveni kortexu patfii polymikrogyrie.
i Prehledovd prace poddva prehled o morfologii
i kortexu a jednotlivych typech migracnich
poruch a obrazu v magnetické rezonanci

Klicova slova: neokortex, poruchy migrace
¢ neuron(, kortikalni heterotopie, polymikrogy-
rie, magnetickd rezonance.

Major statement

Migration disordes are being the important
morphological substrates of epilepsy manife-
station

SUMMARY

Ferda J, Tupy R. Cortex of the telencephalon,
normal anatomy and impairment of the
gray matter development associated with
migration - cortical heterotopia and poly-
microgyria, anatomical notes and magnetic
resonance imaging

Development of the neocortex is the action
of the successive migration of the individual
neuronal populations in pattern, that the
deepest lamina is created at first, the others
are developer one by one migrating through
the previously formed, all six laminae are
developed at the end of migration. Migration
disorders are covered cortical heterotopias
(nodular, laminar, subcortical), lissencephaly
and also polymicrogyria. The article gives the
review of the cortical morphology and indivi-
dual migration disorders and their magnetic
resonance imaging.

Key words: neokortex, neuronal migration,

cortical heterotopia, polymicrogyria, magnetic
resonance.
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VZNIK KORTEXU A MIGRACE
NEURONU

Kortikdlni neurony telencefala se nevy-
viji ve vlastnim kortexu, ale v pfechodné
proliferujicich embryonalnich zénach -
ventrikuldrni zéné a subventrikularni
zOoné. Presny postup diferenciace bunék
a naslednd migrace jednotlivych linif
pfechodnych bunécnych populaci podél
radidlnich glidlnich bunék je podkladem
transformace neuroepitelu embryonal-
nitho mozku do adultniho cerebrdlniho
kortexu (1).

Casné pseudovrstevnaté uspofadani
neuralni trubice je definovano radialni
glif, ktera se rozprostird mezi ventriku-
l[drnim a pidlnim povrchem telencefala.
Neuroblasty a glioblasty se rozdéluji
mezi ventrikuldrni a subventrikularni
z6nu a migruji radialné a vytvari korti-
kalnivrstvu a podvrstvu (2).

Samy neurony, respektive neuro-
blasty ¢i neuronalni progenitorové
bunky, jsou pravdépodobné odvozeny
od radidlnich glii. Neurony se nejprve
prikladaji k radialnim gliovym bun-
kdam, rozpoznavaji polaritu vytvofenou
mezi ependymalnim povrchem komory
a povrchem mozku tvorenym pia mater.
Pozdéji se Sroubovité ovijeji kolem po-
vrchu gliové bunky a cekaji, dokud ne-
rozpoznaji svdj terminalni cil migrace,
nacez se od glie odpoutaji a ukonci svoji
migraci na misto definitivniho uloZeni.
Dokon¢i-li pak svoji migraci, dokoncuji
také svoji diferenciaci v pfislusny typ
neuronu. Terminalni umisténi jednotli-
vych neurond v jednotlivych lamindch
kortexu je pfedurcen pred nastupem
k migraci. Jednotlivé vrstvy neokortexu
se vytvareni podle schématu zvenci do-
vnitf ,outside-in“, tedy nejprve jsou ge-
nerovany populace vrstvy bunék vnitin{
vrstvy, jako posledni neurony vrstvy
zevni. Vyvoj jednotlivych neuronalnich
populaci a vrstev tedy probiha od cca
40. dne po fertilizaci, a je dokoncena
kolem 100. dne vyvoje (1, 2).

Sukcesivni (postupnd) migrace
neuroblastl z ventrikuldrni a subven-
trikuldrni zony je zakladem vzniku
vrstevnatého usporadani kortexu. Prvni
migrujici bunky vytvofi nejprve vrstvu
na povrchu - vytvofi prvni neurondlni
populaci v kortikalni vrstvé, dalsi mig-
rujici viny neuroblastd pak vzdy vytvoii
dalsi a dalsi vrstvu. Avsak vzdy vytvari
vrstvu zevné, migrujici bunky vzdy tedy
prostupuji skrze jiz vytvofenou vrstvu
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nebo vrstvy. Postupné dochaziv dobé
proliferacni faze nejprve ke zvétseni
subventrikularni zény. Tato zéna se
postupnou migraci pozdéji zmensuje

a naopak dochazi k rozsifovani kortikdlni
vrstvy a také vyrazné expanzi interme-
dialni zony, ktera se stdva zénou bilé
hmoty mozkové. Axony bunék kortexu se
§if vintermedialni z6né, tedy tvorici se
bilé hmoté. Jakmile je vytvorena prvni
kortikalni vrstva, dochazi také k tangen-
cialni migraci bunék, které vsak pocha-
zeji z gangliondlni eminence. Tyto bunky
jsou pak v kortikdlni vrstvé interneurony.
Interneurony v kortikalni vrstvé tak ne-
jsou derivdatem subventrikuldrni zény, ale
pochazeji z oblasti, kde v konecné fazi
vyvoje je vytvoreno pallidum (1-3).

Ackoliv neni znam biologicky ddvod
Loutside-in“ vzorce formovani kortexu,
je znamo, ze pokud dojde k poskozeni
procesu genetickymi nebo epigenetic-
kymi faktory, neurony vykazuji abnor-
mdlni funkci. Selhani nebo opozdéni
migrace je spojeno se vznikem Sirokého
spektra poruch vyvoje Sedé hmoty
od lissencefalie, pres kortikdlni dys-
plazii po schizofrenii, tedy od zfetelné
makroskopickych forem poruchy vyvoje,
pres poruchy diferencovatelné na histo-
logické trovni po Groven sledovatelnou
pouze na trovni funkce neokortexu,
které se projevuji pouze poruchami
chovani (4, 5).

V roviné kolmé na jednotlivé laminy
je pfitomna rozdilna hierarchie neuroni
v zavislosti na funkénim zafazeni neo-
kortexu. Struktura a podil jednotlivych
lamin je odliSna u motorického kortexu,
kortexu zaméfeného na unimodalitni
vnimani podnétl anebo u asociac-
nich oblasti mozku s multimodalitnim
vnimanim a vyhodnocenim informaci.
Jednotlivé funkénijednotky kortexu se
pak nazyvaji kolumny, ty maji prakticky
uniformni strukturu a dosahuji velikost
50-500 mikrometru. Columna, pokud je
provedena stimulace jehlou, vyvold jen
jedinou a jedinecnou periferni odpovéd.
Navzdory presnému vyvoji jednotlivych
columnae ve smyslu migrace neurondl-
nich populaci dle vrstev, je soucasné
pritomna dalsi, tangencidlni, migrace
bunék. Migrace v tangencidlnim sméru
je pomérné vyraznd, takze az 85 %
bunék migruje jednotlivymi laminami
do sousednich columnae. Vedle neu-
ron(, které vznikaji vertikdlni migraci
a presunu neuron( tangencialnim
smérem, je pfitomna také migrace neu-

v vz

rond z dalsi ¢asti zakladu telencefala

- eminentia ganglionalis. Témito neuro-
ny jsou GABA-ergni neurony, které takto
migruji do kortexu rovnéz tangencialné
a tvofi nasledné az 35-60 % neuroni

v populaci kolumny (6).

Postupny vyvoj je pozorovatelny
iumigrace gliové populace, po mig-
raci neuroblast( se aktivuji glioblas-
ty, které migruji do kortikalni vrstvy
a jsou podkladem populace astrocytd;
oligodendrocytické progenitorové
bunky se vytvareni po 19. az 22. tydnu
v subventrikuldrni zéné a postupné vy-
tvareji ventrodorzalni gradient migrace
oligodendrocytarnich prekurzord. Vyvoj
struktury mozkové je pak dotvaren také
progresi talamickych vybézkd, které
pucenim vnikaji do pfislusnych laminae
kortexu a podporuji vytvdreni spojd.
Konecnd faze vyvoje kortexu je pozoro-
vatelnd az kolem 35 let s dokoncovanim
myelinizace a konexe jednotlivych
asociacnich spojeni ve fazi konecné
socializace jedince.

NEOKORTEX A JEHO
USPORADANI

Cerebralni kortex je obvykle clenén
na fylogeneticky starsi casti achikortex
a palaeokortex a fylogeneticky novéjsi
struktury neokortexu, je zminovdna
i pfechodna vyvojova oblast kortexu na-
zyvana mezokortex, ulozend predevsim
v oblasti hlubsich strukturinzuldrniho
laloku. Rozdéleni kortikdlni Sedé hmoty
na jednotlivé typy je vyrazem organizac-
niho usporadani neurondlnich elementd
vjednotlivych oblastech. Fylogeneticky
nejstarsi casti savciho mozku jsou casti
kortexu kolem interventrikuldarniho
foramina, choroidalni fisury, lamina ter-
minalis a lobus piriformis. Tyto oblasti
odpovidaji archikortexu a jsou oznaco-
vany také pojmem allokortex, pro néjz
je typické uspofadani neurond jen do ti{
vrstev (laminae), naproti tomu oblast
neokortikdlni je charakterizovana
Sesti vrstvami neurondlni architektury
(laminae) a pouziva se pro ni nazev
izokortex. Zatimco allokortex ma tedy
vytvoteny jen tfi rozlisitelné vrstvy,
izokortex ma definovatelnych vrstev
Sest. Mikroskopicka struktura kortexu je
pak smési neuronalnich bunécnych tél,
vlaken, neuroglie a krevnich cév.
Neokortex, jehoz se nejcastéji tykaji
poruchy vyvoje, je v zakladé tvoren
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e (a) schéma postupné tvorby laminace migraci neuronalnich populaci; (b) rozdily mezi agranuldrnf (A) - motorickou, a granuldrni (G) senzoric-
kou klrou, oranzové vyrazné myelinizované ¢asti; (c) - rozdily v zobrazeni neokortexu pomoci sekvence T2 SPACE agranuldrni motoricky kortex
(Brodmanova area 4 - bild Sipka), granuldrni senzitivni kortex (Brodmanova area 3 - cerna Sipka), frontalni kortex (bila prerusovana Sipka), pa-
rietdlni kortex (Cernd prerusovana Sipka), nalezy laminace v riiznych sekvencich; (d) dobfe patrna laminace v motorickém agranuldrnim kortexu
na TIRM T2 FLAIR; (e, f) T1 MPRAGE zobrazen{ perisylvidnské Sedé hmoty v riznych sklonech a s r(iznym nastavenim kontrastu, v motorickém kor-
texu dobfe patrnd laminace (f); (g) difuzni zobrazeni RESOLVE — ADC mapa ukazuje vyrazné omezeni difuzivity v povrchovych ¢dstech motorickém
kortexu; (h) zobrazeni s b-hodnotou 800 v motorickém kortexu dobfe ukazuje usnadnénou difuzi v hluboké ganglionalni (pyramidové) vrstvé
(a) schema of the subsequential development of laminar structure of the neocortex; (b) schema of the agranular - motor cortex (A) and granu-
lar — sensory cortex (G); (c) differences of the structure in the region of motor cortex (white arrow), sensor cortex (black arrow), frontal cortex
(white interrupted arrow) and parietal cortex (black interrupted arrow); (d) - differences in laminar structure of the cortex in TIRM T2 FLAIR;

(e, f) MPRAGE T1 in differentinclination and windowing, note the laminar structure on f; (g) ADC map show restricted diffusion in dense structure
of superficial laminae of motor cortex; (h) - the improved diffusion seen in the inner ganglionic (pyramidal) lamina
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Nodularni kortikalni heterotopie, vyvoj nalezu u dvou déti v obraze TSE T2: (a, b) dité s Dandyovou-Walkerovou malformaci - zmény mezi
stavem kratce po narozeni (a) a ve véku 7 let (b); u druhého jedince intrauterinni vyvoj 8. mésic (c) a pri narozeni (d)

Nodular cortical heterotopia and intraindividual development during maturation on TSET2: (a, b) neonate with Dandy-Walker malformation,
and the same individualin the age of 7 y; (c, d) intrauterine and neonatal finding in the same individualin lateral ventricles

pyramidalni neurony, méné pocetné
neurony se nazyvaji nepyramidalni,
také hvézdicovité (stellatae), nebo gra-
nuldrni (granulares), rozlisuji se dale
na trnité (spiny) a netrnité (non-spiny).
Pyramiddlni neurony jsou neurony
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projekéni, maji bazalné mohutny axon,
ktery sméfuje do bilé hmoty, pyramidal-
ni burky se typicky vyskytuji ve vrstvach
III, IV a V. Trnité granularni buriky jsou
druhou nejpocetnéjsi populaci, povétsi-
nou jsou pritomny v laminé IV.

Vrstvy neokortexu

Vrstvy neokortexu se od sebe lisi za-
stoupenim bunék, tedy cytoarchitektu-
rou, ddle pak také mnoZstvim a orienta-
ci myelinizovanych vlaken - jak axoni,
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Nodularni kortikalni heterotopie u pacienta s lobarni formou holoprosencefalie - mladik 19 let, vyuceny zahradnik

Nodular cortical heterotopia in 19 years old gardener with lobar form of holoprosencephaly, MPRAGE T1

tak dendrit(i. MnoZstvi a orientace
myelinizovanych vlaken ma vyznam pro
zobrazeni magnetickou rezonandi. Ty
Casti, kde je Siroka vrstva horizontdlné
orientovanych vldken (paralelné s povr-
chem gyru), typicky vykazuji heterogen-
ni, pruhovanou strukturu (2).

Vrstva molekularni (I)

Obsahuje jen rozptylené horizontalni
bunky, jsou v ni uloZeny vicecetné axony
a dendrity téchto bunék a dale bunék

z hlubsich vrstev, kdy tyto vrstvy obsa-
huji velké mnoZstvi myelinu.

Lamina granularis eterna (II)

Obsahuje mnozstvi neuron( s malymi
somaty, jak bunék pyramidovych, tak
nepyramidovych, myelinizovany vldkna
jsou uloZena predevsim vertikalné.

Lamina pyramidalis externa (III)

Obsahuje pyramidové bunky riznych
velikosti, povrchovéji ulozené buriky
jsou mensi, hloubé&ji vétsi, mezi pyrami-
dovymi burikami jsou rozptylené dalsi
populace méné pocetnych bunék

Lamina granularis externa (IV)

Vrstva se vyznacuje velkou bunécnou
hustotou, kde se vyskytuje velké mnoz-
stvi stelarnich granuldrnich bunék.

Organizace myelinu je zde pfedevsim
horizontdlni, ktera vytvari takzva-

nou zevni Baillagerovu vrstvu ¢i pruh
(stripe). Lamina IV obsahuje predevsim
denzni kulatd téla bunék, soucasné

s rozptylenymi burikami pyramidalnimi.

Lamina pyramidalis interna seu
ganglionalis (V)

Obsahuje nejvétsi pyramidalni bunky ze
vsech vrstev, kdy nejvétsimi jsou Betzo-
vy obfi pyramidy. Mezi pyramiddlnimi
bunkami jsou rozptylené nepyramidalni
bunky. Myelinové pochvy jsou orien-
tovany jednak horizontdlné v central-
ni ¢asti vrstvy, kde vytvoren vnitini
Baillagerv pruh, dale pak ve vnitfnéjsi
¢asti dominuji myelinizovana vldkna
orientované vertikalné tvofena axony
pyramidalnich bunék.

Lamina multiformis (VI)

vevo

Nejvnitfnéjsi lamina splyva s bilou hmo-
tou a neni mozné ji spolehlivé od bilé
hmoty odlisit, jde o vrstvu s mnoholic-
nymi neurony rozlicnych tvar(.

Typy neokortexu

Na zakladé funkéni orientace kortexu
se rozeznava pét zakladnich vzorcl
vrstveni neokortexu - typd neokortexu.
Jednotlivé, méné vyznamné odlisnosti
struktury kortexu - architektoniky,

které vsak dobte definuji jejich funkc-
nivlastnosti, homogenitu struktury
vrstveni a funkéniho zapojent, vykazuji
okrsky tkané definované Brodmannovy-
mi areami (napiiklad area 1, 2 a 3 - sen-
zitivni oblast postcentrdlniho gyru, area
4 — precentralni motorickd a premoto-
rickd oblast, 42 a 43 — motorické fecové
centrum et cetera) (2).

Agranularni kortex

Neokortex s dominancivrstvy IIIa V,
potlacena je zejména vrstva IV, ktera je
typickda mohutnym zevnim Baillagero-
vym pruhem. Agranuldrni kortex odpo-
vida motorickym oblastem, vyskytuje se
vSak také v ¢astech limbického systému,
typické jsou jeho exekuéni funkce. Po-
tlaceny jsou asociacni vrstvy IT a IV.

Granularni kortex

V granuldrnim kortexu dominuji lamina
IT a1V, tedy asociacni vrstvy. Prevldda

v senzorickych oblastech postcentral-
niho gyru, primdrni sluchové a zrakové
kiire a ddle v malych oblastech gyrus
parahippocampalis. V granularnim
kortexu je zfetelny vyrazny pruh myeli-
nizovanych vldken paralelni's povrchem
gyru - zevni Baillangerdv pruh také
znamy jako stria alba gennati.
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Nodularni kortikalni heterotopie v obou postrannich komorach: (a) TSE T2; (b) TIRM T2 FLAIR

Nodular cortical heterotopia both ventricles in different sequences: (a) TSE T2; (b) TIRM T2 FLAIR

Pfechodné typy neokortexu

Oblasti, které nejsou vyhranéné urceny
pro vnimani podnétl nebo exekutivni
funkce, jsou poméry mezi vrstvami vy-
rovnanéjsi. Patii mezi né frontalni typ,
podobny agranuldarnimu kortexu, tedy
motorické oblasti. Dalsimi typy jsou
kortex parietdlniho typu a kortex polar-
ni, podobné kortexu granuldarnimu.

MIGRACNI PORUCHY
VYVOJE KORTEXU

Poruseni vyvoje kortexu mize byt
vyvoldna genetickymi i epigenetickymi
faktory u normalné se vytvarejiciho se
mozku, nebo mize byt spojena s dalsi-
mi poruchami vyvoje mozku z okruhu
poruch ventralni nebo dorzalniinduk-
ce. Lze rozezndvat poruchy migraéni

a poruchy histogeneze, kdy poruchy
vyvoje Sedé hmoty migracniho typu
zahrnuji predevsim kortikalni hetero-
topii, pachygyrii - lissencefalii. Naopak
poruchami histogeneze jsou poruchy,
které jsou navazdny na jiz normalni
prdbéh migrace (6, 7).
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Heterotopie Sedé hmoty

Jedna se o migracni poruchu vyvoje kor-
texu, typickym nalezem je okrsek Sedé
hmoty, normalniho vzhledu v abnormal-
ni lokalizaci. Makroskopicky se odlisuji
noduldrni a difuzni heterotopie (6-8).

Nodularni heterotopie se vyskytuje
v subependymalni oblasti - nazyva se
pak subependymalni. Jde o nejcastéj-
$ityp. Charakterizuji ji okrsky tkdné
obvyklého signdlu Sedé hmoty (jak
v T1, tak v T2), které prominuji z¢asti
do vnitfniho, likvorového, prostoru
postranni komory a z€4sti se vtlacuji
do prilehlé periventrikuldarni bilé hmoty.
Objevuji se v teritoriich, kde Sedd hmota
vznika, tedy ventrikuldrni a subventri-
kuldrni zény mozku.

Subkortikalni heterotopie vznikd
zastavenim migrace malé populace
neurond na cesté od povrchu komory
ke kortexu. Zpravidla je patrna dysge-
neze také bilé hmoty, nebot dochdzi
k poruse vyvoje nejen Sedé hmoty, ale
i podptrné gliové populace a vznika
dysmyelinizace radidlni struktury Sedé
hmoty.

Difuznimi heterotopie je pa-
sovita heterotopie, nazyvana také

double-cortex heterotopie. Jde o difuz-
ni lameldrni prouchu, ktera je vazana
na X-vazanou lissencefalii (chromozom
Xq22.3). Tento velmi vzacny typ se
vyskytuje ojedinéle v klinické praxi.
Difuzni, generalizovanou poruchou mi-
grace, kterd je vlastné difuzni kortikdlni
heterotopii, je lissencefalie typu 1a 2.
Lissencefalie nazyvand také pachygyrie
ma typicky kortex s mimoradné Sirokou
vrstvou az 20 mm, plochy bez gyrifikaci,
soucasné Casto s linedrni subkortikal-
ni (lameldrni) heterotopii. Vzhledem
pFipomind kortex povrchem povrch
fetdlniho mozku. Lissencefalie 2. typu
zahrnuje nalezy typu dlazdicové uspo-
fadaného kortexu s vyhlazenim Sylviovy
ryhy, nejvice vyjadreny frontdlné.
Lissencefalie je casto spojena s dalsimi
poruchami vyvoje kmene, mozecku,
hydrocefalem a podobné.

Laminarni heterotopie neni uzna-
vana vsemi autory. Jde o postizeni
s poruchou migrace vice subpopulaci
(kolumn) a vytvari subkortikalné
linedrni strukturu, ktera ma usporadani
kopirujici linii kortexu (3-8).



Polymikrogyrie

Stimulujicim faktorem je neuronalni
poskozeni po 20. tydnu téhotenstvi, je
pfitomna abnormalni formace a exce-
sivni zvlnéni povrchu kortexu. Dokonce
se Casto spojuji a propojuji vzdjemné
i povrchy gyr(. Nejcastéji je ulozena
v okoli sulcus centralis az v 80%, dale je
Casté i oboustranné postizeniaz v 60 %.
Z hlediska lalokU je nejcastéjsi postizent
Celnich lalokl az v 70 %, tedy precent-
ralni oblasti, usetfeny jsou gyrus rectus
a gyrus cinguli, nasleduje parietdlni
lalok v postcentralni krajiné, méné cas-
to je postizen lalok spankovy nebo tylni,
kdy typicky usetfeny jsou hippocampus
a vizualni kortex. Relativné casté je
spojeni se schisencefalii nebo dalsimi
poruchami vyvoje mozku (9, 10).
Schizencefalie jako vlastné jakési
dvojce poruchy vyvoje k polymikrogyrii
je porucha vyvoje mozku s abnormalni

komunikaci mezi komorovym likvorovym
prostorem a subarachnoidalnim likvo-
rovym prostorem. Komunikacni kanal
je lemovany sedou hmotou, ktera je
vytvofena pod obrazem polymikrogyrie.
Nejcastéji je frontalné a parietdlné - az
3, vSech pripad(. U schizencefalie i po-
lymikrogyrie jsou velice Casté asociace
s dal$imi poruchami vyvoje, jako jsou
septooptickd dysplazie, chybéni septum
pellucidum, dysgeneze corpus callosum.
Polymikrogyrie (PMG) je malformace
kortikdlniho vyvoje, pfi které je proces
normalniho kortikalniho vyvoje pre-
rusen béhem pozdnich stadii migrace
neuront a béhem stadii kortikalni orga-
nizace. Vysledkem je abnormalni vyvoj
hlubsich vrstev mozkové kiry a tvorba
vétsiho mnozstvi malych gyrd. U pacien-
tl s polymikrogyrii se mdze objevovat
retardace vyvoje, fokdlni neurologické
pFiznaky anebo epilepsie - v zavislosti
na postizené casti nebo oblasti mozku.
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Kombinace nodularni a subkortikalni
heterotopie spojené s nalezem polymi-
krogyrie s nalezem ,,zubd pily”: (a—c)
MPRAGE T1; (d, e) TSET2

Combination of nodular and subcortical
cortical heterotopia joined with polymi-
crogyria of saw-teeth-Llike type: (a—c)
MPRAGE T1; (d, e) TSE T2

Polymikrogyrie mGze byt spojena
s vrozenymi poruchami nebo familidrni-
mi syndromy - s Aicardiho syndromem,
s Zellwegerovym syndromem, se syndro-
mem megalencephaly, polymicrogyria,
and hydrocephalus (MPPH) (vSichni
pacienti ve skupiné kongenitalnich syn-
dromd maji podobnou lokalizaci polymi-
krogyrie), ddle mdze byt polymikrogyrie
nasledkem vrozené cytomegalovirové
infekce (CMV).

Polymikrogyrie ma fadu histologic-
kych obraz(. Vsechny maji spolecné
naruseni normdlni Sestivrstvé laminace
kliry s pridruzenou poruchou tvorby
sulkl. Je velmi pravdépodobné, ze
mikroskopicky morfologicky nélez
polymikrogyrie se mdze také lisit mozna
iv zdvislosti na zakladni pFiciné nebo
rozloZeni distribuce anomalni sulkace
studie vSak nebyly provddény, a dlikaz
o tom tedy chybi. Jsou uvadény riizné
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obrazy a zobrazovaci charakteristiky
této poruchy vyvoje klry na zakladé
analyzy soubor( velkého poctu pacientd
s polymikrogyrii, na jejichz zakladé byly
stanoveny, a specifické nalezy u jednot-
livych typ( sulkace a jejich variability.
Magneticka rezonance morfologie
polymikrogyrie umoznuje popsat rozdily
v sulkaci, které do jisté miry mohou ko-
relovat s typologii malformace (11-13).
U postiZeni, u nichZ neni zjevné
genetické nebo familiarni postizend,
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byly nélezy klasifikovany Barkovichem
(15-17) podle morfologie do deviti
kategorii:

1.
2.

3.
. bilaterdlni frontoparietalni polymik-

bilateralni perisylvialni polymikrogy-
rie

unilaterdlni hemisferdlni polymikro-
gyrie

bilateralni frontalni polymikrogyrie

rogyrie

. bilaterdlni parasagitalni parieto-

-okcipitdlni polymikrogyrie

Polymikrogyrie parietalniho laloku kombinovana s lamelarni hete-
rotopii az vzhledu double-layered cortex, MPRAGE T1 (a—c)

Polymicrogyria of parietal lobe combined with cortical heterotopia
of double layered cortex type - MPRAGE T1 (a—c)

. bilateralni laterdlni parietalni poly-

mikrogyrie

. bilateralni asymetricka polymikrogy-

rie

. fokalni polymikrogyrie (omezena

na méné nez jeden lalok jedné hemi-
sféry prestoze m(ze byt piitomna
na vice rlznych mistech)

. difuzni polymikrogyrie (zahrnujici

alespon tfi ze ctyr lalok( kazdé hemi-
sféry)
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Komplexni porucha vyvoje mozku - hemihypoplazie mozecku a pontu vpravo, soucasné schizencelfalie typu ,,closed lip” vlevo okcipitome-
dialné navazujici na oblast polymikrogyrie: (a-f) TSE T2

Hemihypoplasia of cerebellum and pons on the right side, schizencephaly closed-lip in the occipital lobe on the left side, schizencefaly
outlined by polymicrogyria: (a—f) TSE T2

Pravostranna peri-
sylivanska polymikro-
gyrie: (a) MPRAGE T1;
(b) TSET2
Right-sided peri-
sylvian polymicro-
gyria: (a) MPRAGE T1;
(b) TSET2
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° Frontoparietalni polymikrogyrie vlevo: (a) MPRAGE T1; (b, ¢) TSET2; (d) TIRM T2 FLAIR
Left-sided frontoparietal polymicrogyria: (a) MPRAGE T1; (b, c) TSE T2; (d) TIRM T2 FLAIR
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@ Bilateralni perisylvianska polymikrogyrie: (a—d) TSET2; (e, f) TIRM T2 FLAIR; (g) TIR T1; (h) TIRM T2 FLAIR; (i) MPRAGE T1
Bilateral perisylvian polymicrogyria: (a—d) TSET2; (e, f) TIRM T2 FLAIR; (g) TIR T1; (h) TIRM T2 FLAIR; (i) MPRAGE T1
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U polymikrogyrie se rozlisuje nékolik
gyralnich/sulkdlnich dysmorfism(, kte-
ré se déli do tfi hlavnich kategorii. Tyto
dysmorfismy se déli na hruby, jemny
a pilovity tvar polymikrogyrie.

Hruby tvar polymikrogyrie je rozsi-
feni kortexu na 5-7 mm s nepravidel-
nym povrchem jak na pidlni, tak na pfe-
chodech mezi Sedou a bilou hmotou.
Nejsou identifikované normalni sulky,
tedy nejsou patrné v mistech, kde se
obvykle tvofi normalni sulky definované
anatomickymi ndzvy, ale jsou vytvoreny
abnormalnivrasy dysmorfni kiry. Hruby
tvar polymikrogyrie se nachazi predevsim
u perisylvianni polymikrogyrie - at uz
jednostranné, nebo bilateralni, Objevuje
se tzv. hluboké vrasnéni fokalni poly-
mikrogyrie do pod Sedou hmotou lezici
bilé hmoty. Za zminku stoji, Ze mnoho
pacientd s hrubym tvarem polymikro-
gyrie ma rovnéz mnohocetné podélné
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