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Os autores revéem as Malformagdes do Desenvolvimento Cortical (MDC), identificadas

por Ressonincia Magnética (RM) numa populacio de doentes referidos por epilepsia num perfodo
de cinco anos. Estas MDC foram diagnosticadas em 7,1% dos doentes. A maioria das MDC era
focal ou multifocal e as mais frequentes foram a polimicrogiria (35,3% dos doentes), seguida da
heterotopia (29,4%) e da displasia cortical focal (29,4%). A localizag@o frontal foi a mais frequente.
As diferentes malformagdes encontradas reflectem a heterogeneidade das malformacdes do
desenvolvimente cortical reconhecidas como causa de epilepsia.
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Malformations of cortical development in patients with epilepsy
Neuroimaging study of 17 patients

This article reviews Malformations of Cortical Development (MCD) diagnosed by Magnetic
Resonance Imaging (MRI) in a series of patients with epilepsy. This study spans a five year
period. The frequency of these malformations was 7.1%. Most of these were focal or multifocal
and the most common ones were polymicrogyria (35.3% of the patients), heterotopia (25.4%),
and focal cortical dysplasia (29.4%). The frontal lobes were the most frequently affected regions.

The various MCD encountered reflect the wide spectrum of MCD leading to epilepsy.
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INTRODUCAO

Em virtude do desenvolvimento das técnicas de
imagem aplicadas & Ressondncia Magngtica, as
malformagdes do desenvolvimento cortical (MDC) séo
reconhecidas, cada vez com maior {requéncia, como causa
de epilepsia e atraso mental (Aicardi 1994, Barkovich
2000, Leventer et af 1999, Raymond ef al 1995). A sua
terminologia e classificagfio ¢ controversa. Recentemente,
foi proposto um novo sistema de classificagfio que integra
as caracterfsticas genéticas, embrioldgicas, imagioldgicas
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e patoldgicas das MDC (Barkovich et al 1996, Barkovich
2000}. Existem virios estudos publicados descrevendo os
tipos, frequéncias relativas, caracteristicas clinicas e
caracteristicas imagioldgicas das MDC em diferentes
grupos de adultos (Palmini ef ¢l 1991, Raymond et al 1995)
e criangas (Aicardi 1994, Leventer et af 1999).

O objective do presente estudo foi determinar o
espectro de malformagdes do desenvolvimento cortical
detectadas por RM numa populagio de doentes com
epilepsia.
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MATERIAL E METODOS

De uma populagdo de doentes com epilepsia,
constituida maioritariamente por adultos, que realizaram
estudo por RM nos Hospitais da Universidade de Coimbra
(H.U.C.) entre 1995 e 2000, seleccionaram-se os casos
com malformagdes do desenvolvimento cortical. A partida
ndo foram incluidas no estudo as lesdes neopldsicas
(DNET, ganglioglioma e gangliocitoma) e as escleroses
tuberosas.

Os elementos clinicos dos doentes foram revistos, com
especial atengfio para a idade de inicio e tipo das crises,
presenga ou auséncia de défice motor ou de atraso mental,
antecedentes pessoais e histéria familiar de epilepsia.

As RM foram realizadas num aparelho Siemens Mag-
neton 1,5 Tesla e o protocolo imagiolégico incluin
sequéncias GE T1 3D, planos sagitais directos com
partigdes de 1,4 mm e reconstrugdes coronais e axiais
com ! a 2 mm de espessura, sequéncias SE DP/T2 axiais e
coronais e IR T1 coronais, Em trés casos foram igualmente
realizados planos SE T1 axiais apds administragfio de
gadolinio.

As RM foram revistas e as malformagdes do
desenvolvimento cortical classificadas de acordo com a
classificaciio de Barkovich (Barkovich 2000).

RESULTADOS

Foram identificados, pelo método descrito, 17 doentes
com epilepsia e diagnéstico imagiolGgico de malformacao
do desenvolvimento cortical. Este grupe constituia 7,1%
do total de doentes epilépticos que realizaram RM no
periodo referido. A amostraincluia 5 homens e 12 mulheres
com idades compreendidas entre 11 ¢ 53 anos, sendo a
idade média de 29,4 anos. A idade de inicio da epilepsia
variava entre 1 e 34 anos, para um valor médio de inicio
de 14,2 anos. A classificacdo das crises epilépticas baseou-
se na informagdo clinica e nos resultados
electroencefalogrificos. Nesta populagio, as crises parciais
complexas eram as mais frequentes — o tinico tipo de cri-
$€s em oito casos, € em associagio com crises parciais
simples em trés casos. Dois doentes apresentavam
exclusivamente crises parciais simples. Todos estes
doentes, 3 excepedo de um, apresentavam, com pouca
frequéncia, generalizagio secundédria. Em quatro doentes
a informagdo clinica sé permitia o diagnéstico de crises
secundariamente generalizadas. Numa doente havia
igualmente hist6ria de convulsdes desencadeadas pela
febre. Nove dos 15 doentes (60%) que mantém seguimento
nos H.U.C. apresentam epilepsia refractiria. Seis dos
doentes (35,3%) tinham atraso mental. Uma doente
apresentava sindactilia dos 2°, 3° ¢ 4° dedos do pé esquerdo
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e trés doentes tinham défice motor, que consistia
respectivamente em disartria, parésia facial e sindrome
pseudobulbar associado a tetraparésia espéstica. Problemas
pré-natais / perinatais foram referidos em dois casos.
Quatro doentes tinham histéria familiar de epilepsia.

Nos 17 doentes estudados identificou-se um total de
19 MDC, apresentando dois dos doentes dois tipos de
MDC. A maioria das MDC detectadas era focal on multi-
focal (88,2% dos doentes). A localizagio frontal foi a mais
frequente (70,6% dos doentes), seguida, com frequéncias
decrescentes, pela parietal, temporal, insular e occipital.
Dois dos doentes apresentavam lesdes periventriculares
{Quadre I). Em todos os casos as lesdes apresentavam
isossinal com o cértex em T1.

As malformagdes do desenvolvimento cortical foram
classificadas segundo Barkovich (Barkovich 2000)
(Quadro II). As malformagdes devido a anomalia da

Quadre I - Distribuicdo das malformagées do
desenvolvimento cortical.

N” de doentes

Distribuiciio

Focal ou multifocal 15

Generalizada 4
Envolvimento lobar

Frontal 12

Parietal 9

Temporal 5

Insular 3

Occipital 3

Periventricular 2

Quadro 1I - Classificag¢do das malformacédes do
desenvolvimento cortical,

N” de doentes

Malformacio

Displasia cortical focal

Polimicrogiria perissilvica bilaterat
Polimicrogiria focal

Heterotofﬁa subcortical em banda

Displasia transmantica focal

Heterotgpia nedular periventricular bilateral
Heterotopia subependiméria nodular focal
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MALFORMAGCOES DO DESENVOLVIMENTO CORTICAL EM DOENTES COM EPILEPSIA...

Fig. 1 - Displasia cortical focal. Imagem axial T1 de doente de 34 anos
comt crises parciais simples motoras mostra espessamento cortical focal
Sfrontal direito.

Fig. 2 - Polimicrogiria perissilvica bilateral e esquizencefalia de ldbios
Jfechados em doente de 46 anos com sindrome perissilvico bilateral
congénito e atraso mental, A: Imagem sagital T1 mostra irregularidade
da superficie cortical e da transicdo cortico-medular com localizagdo
perissitvica e extensdo lobar frontal ¢ parietal. B: Imagens axiais T1
mostram igualmente alargamento das cisuras silvicas, agenesia do septo
peliicido e fendas de substdincia cinzenta que se estendem desde o cértex
aié aos ventriculos laterais.

Fig. 3 - Polimicrogiria focal. Imagem axial T1 de doente de 26 anos com
crises secundariamente generalizadas mostra polimicrogiria foecal
localizada no cortex parietal direito.

organizagdo cortical foram as mais frequentes. Foram
detectadas cinco displasias corticais focais (29,4% dos
doentes, Figura 1), seis polimicrogirias (PMG) (35,3% dos
doentes) e um esquizencefalia (Figura 2). As PMG eram
perissilvica bilateral (trés doentes, Figura 2), ou focal (trés
doentes, Figura 3). As anomalias da migracio neuronal
diagnosticadas foram as heterotopias, presentes em cinco
casos (29,4%). As heterotopias encontradas eram
subcorticais em banda (trés doentes, Figura 4),
subependimdria nodular focal (um doente) e nodular
periventricular bilateral (um doente, Figura 5). Foram
ignalmente diagnosticadas duas displasias transmanticas
focais (Figura 6). Dois doentes apresentavam a associagio
de duas malformacdes do desenvolvimento cortical (PMG

Fig. 4 - Heterotopia em banda. Imagem axial T1 de doente de 11 anos,
do sexo feminino, com atraso mental e crises parciais simples e complexas
mosira wng banda continua de substdncia cinzenta entre os ventriculos
laterais e o cortex, separada dos dois por substdncia branca.

Fig. 5 - Heterotopia nodular periventricular bilateral, Imagem axial Tl
de doente de-23 anos, do sexo feminino, com atraso mental, crises
secundaribmente generalizadas e sindactilia, que revela nédulos
heterotépicos que rodeiam quase completamente as paredes dos
ventriculos laterais.
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Fig. 6 - Displasia transmantica Jocal em doente de 22 anos com crises
Pparciais simples motoras. A: Imagem coronal T1 revela espessamento
Jfocal do cdtex do giro pré-central direito. B- Imagem coronal DP mostra
hipersinal do cortex do giro pré-central gue se estende até & Superficie
ventricular,

perissilvica bilateral e esquizencefalia, heterotopia sub-
cortical em banda e heterotopia subependimaria nodular
focal). _

Outras alteragdes encontradas foram lesdes hipoxico-
isquémicas perinatais, esclerose mesial ¢ agenesia do septo
pelicido associada a esquizencefalia e PMG perissilvica
bilateral (Figura 2)

DISCUSSAO

Este estudo ilustra os diferentes tipos de malformagdes
do desenvolvimento cortical diagnosticadas por RM em
doentes adultos com epilepsia. Estas MDC foram a cansa
da epilepsta em 7,1% dos doentes. A RM com sequéncias
de alta resolugfio permite hoje fazerum diagnéstico seguro
de MDC g, frequentem'ente, do tipo de MDC,

O nimero de doentes desta série ndo permite uma
andlise definitiva acerca da incidéncia dos diferentes tipos
de MDC. Salienta-se no entanto que a MDC mais frequente
neste estudo foi a polimicrogiria (35,3%), seguida da het-
erotopia (29,4%) e da displasia cortical focal (29,4%).
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Encontrdmos neste grupo de doentes uma percentagem de
displasias corticais focais superior & que foi descrita na
maior série de doentes adultos com MDC publicada
(Raymond ef al 1995). A incidéncia de heterotopias e
polimicrogirias foi inferior na nossa série, Constatimos
que a localizacfo frontal foi a mais frequente (70,6%), o
que estd de acordo com as descrigBes prévias em séries de
doentes adultos e criangas com malformagdes do
desenvolvimento cortical (Leventer ef al 1999, Raymond
et al 1993),

O alargamento deste estudo a um periodo maior de
tempo e a inclusdo de todas as MDC podera no futuro
pertnitir obter dados importantes sobre o espectro de MDC
em adultos com epilepsia.
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