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Ventralni indukce

e 2.vyvojova faze CNS

e 4-10.g.w

e Rozdéleni na hemisféry, utvareni komorového
systému, rozdéleni thalamu a hypothalamu,
vyvoj oka, Cichového ustroji i mozecku a

stredovych struktur obliceje = divertikulace
prosencefalon




Poruchy ventralni indukce

Normal ventral induction

5 .

Cleavage | |

Inward

rotation o
Dosel e
Holoprosencenphaly Sac g
0. ~Q_ Y
Failure of | ¢

Failure of

cleavage rotation



Holoprosencefalie- incidence,
etiologie

Incidence : 1:250 koncepci

Pouze 3 % plodu donoseny — celkova incidence
1:10 000 -1: 20 000
F:M 3:1(alobarni)

Etiologie: 25-50% HPE chromozomalni
anomalie, 18-25 % syndromické, mutace
pouze 1 genu

55% pridruzené anomalie




Holoprosencefalie — typy




HPE- prenatalni diagnostika

UZ jiz v 10. tydnu

Zakladni znaky: chybéni IH stérbiny,
monoventricle, absence septum pellucidum,
pritomnost dorsalni cysty a vady stfedni casti
obliceje

u 80% koreluje tize postizeni CNS a obliceje
FACE MAY PREDICT THE BRAIN




UZ x MR

Co vidi MR lépe?

Fornix, falx, hlubokou Sedou hmotu,
hypothalamus, thalamus

(Ne)pritomneé casti corpus callosum
Heterotopii Sedé hmoty
Zrakoveé nervy

U alobarni HPE — MR zbytecCna



Lobarni HPE

Dif.dg. : ageneze septum pellucidum ( asymptomaticka )



Semilobarni HPE

Absence septum pellucidum, falx a
interhemisfericka ryha naznaceny, thalamy a
bazalni ganglia oddéleny




Kasuistika 1 : Semilobarni HPE?

Pacientka, r. 93, 1. gravidita, nyni 29+2, prvni UZ
fysiologicky, 2. susp. semilobarni HPE

o




Kasuistika 1: Semilobarni HPE?




Semi/lobarni HPE?




Lobarni HPE?

CAVE : spravna uroven axialniho rezu !!



Diagnosa fMR

e Supratentorialni hydrocefalus , nejpise pri
obstrukci / dysplasii aqueductu

e Semilobarni HPE muzeme vyloudit, je

pritomno CSP , kompletné interhemisfericka
ryha

e Lehka forma lobarni HPE muze byt pritomna

(chybéni interventrikularniho septa )



Dalsi poruchy utvareni
stredocarovych struktur



Kasuistika 2 UZ
Pac. 30 g.w., na UZ susp. cysta occip. rohu PK




Kasuistika 2 UZ




Kasuistika 2 fMR




Komunikace s postranni komorou?
Mesialni kortex ?




Corpus callosum ?







Diagnosa fMR

Interhemisfericka cysta Il. typu

Cysta pinealni krajiny

Suspekce na anomalii mesialniho kortexu

Parcialni ageneze corpus callosum

Take home message: poruchy CC +
stfredocarova cysta nebo lipom se vyskytuji
soucasne




Kdy myslet na HPE? Jak ji spravne
hodnotit?

e \e stredni roviné neposuzovat pouze CSP a CC
nutna analyza |IH stérbiny ( novy termin DIHF )

e Pozor: existuje ageneze SP

e Komory spojeny — ¢astecnée/ uplné

e Hodnoceni hluboko ulozené sedé hmoty |

e Stfedové struktury obliceje ! A vice versa ©

e Nezameéenovat HPE a anomalie stredni Cary
(ageneze CC, interhemisfericka cysta ...)



Pro¢ indikovat f MR u podezreni na
poruchy ventralni indukce ?

e 40 % UZ u HPE inkonzistentnich s rozsahem
postizeni

e Rozsah postizeni/ formu HPE je potreba urdit
pro genetické poradenstvi co nejpresneji

Brain predict the function
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