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Rezumat

Este prezentat un copil, béiat de 8 ani diagnosticat de la varsta de 6 ani cu epilepsie focala prezentata prin
convulsii gelastice. La Investigarea prin Rezonantd Magnetica cerebrala multiplanara s-a depistat o tumefiere
bine delimitatd in regiunea inferioara a hipotalamusului, cu implicarea corpului mamilar drept, cu semnal iden-
tic materiei cenusii in toate secventele, imagistic caracteristic pentru hamartom hipotalamic.

Cuvinte-cheie: hamartomul hipotalamic, rezonanta magnetica nucleara, imagistica

Summary. Hypotalamic hamartoma. Case report

We present a case of boy 8 years old diagnosed from the age of 6 years with focal epilepsy presented by
gelatic seizures. On Magnetic Rezonace Imaging of the brain, there was a well-defined mass in the inferior
region of the hypothalamus, with the involvement of the right mammary body, showing isointensity on TIW
images and hyperinetnsity on T2 W images compared with to the gray matter in all sequences, characteristic

for hypothalamic hamartoma.
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Pesrome. I'amaproma runoranamyca. KimmHuvecknii ciydaii

[Ipencrasien 8 neTHUI MATBIMK C TUATHO30M: 04aroBas SMUJIETICHS, IPUITAKN B BUJE IPUCTYTIOB HEKOH-
TPOJIMPYEMOT0 cMexa WK Iiada (renactudeckue araku). [lppy MPT ronoBHOro Mosra onpeznensiercs omyxoib
HWKHEW 4acTH FMIoTajlaMyca ¢ BOBJIEYEHHEM IPABOr0 COCLIEBUHOIO TENbIA, C YETKUM KOHTYPOM, CUTHAJIOM
UJEHTUYHBIM CEPOMY BEILECTBY, C XapaKTEPUCTUKAMH COOTBETCTBYIOIIMMHU THITOTAIAMHUYECKOM raMapToMe.

KuroueBbie ci1oBa: raMaproMa runorajgamyca, siiepHbIii MAarHUTHBIN PE30HAHC, TUAarHOCTHKA

Introducere. Hamartomul hipotalamic reprezinta
o malformatie congenitala rard cu aspect tumoral, ce
se manifestd cu un spectru de simptome clinice pre-
cum: pubertate precoce, convulsii gelastice si tulbu-
rari de comportament [1]. Aceasta leziune s-a dovedit
a fi cauza intrinseca a crizelor epileptice diencefali-
ce. Hamartomul hipotalamic reprezinta proliferarea
neoplazica a tesutului cerebral compus din neuroni,
celulele neurogliale, fibre nervoase in proportie si dis-
tributie polimorfa [2]. Imagistic se prezintd prin tu-
mefiere bine delimitata pe conturul inferior al hipota-
lamusului, cu semnal izointens in secventele T1W si
hiperintens in secventele T2 W si FLAIR, comparativ
cu materia cenusie. Localizarea clasica a procesului
patologic favorizeaza stabilirea diagnosticului. Di-
mensiunile hamartomului hipotalamic pot varia si pot
fi usor omise la examinarile prin Rezonanta Magneti-
ca de rutind. Din acest motiv, aplicarea unor secvente

cu rezolutie inalta este indicata la pacientii cu astfel
de convulsii sau pubertate precoce. Investigarea prin
Rezonantd magnetica 1, 5T sau 3T este metoda de
electie pentru diagnosticarea acestei maladii.

Hamartomul hipotalamic este o leziune care de
obicei nu are tendintd de crestere, dar simptomatolo-
gia poate progresa. Pubertatea precoce centrala poate
fi tratatd medicamentos sau chirurgical [6]. Trata-
mentul chirurgical este indicat pacientilor cu epilep-
sie farmacorezistenta. Tipul tratamentului chirurgical
(rezectie) sau gama knife este ales in dependenta de
morfologia leziunii [4].

Anamneza. Debutul crizelor de la 2 ani, cu zam-
bet fortat sau ras, frecventa 1-2, durata ~ 20 secunde.
De la 2 la 6 ani fara tratament antiepileptic, crizele
gelastice au crescut in frecventa, semiologia a evolu-
at. Prezinta pubertate precoce manifestatd prin: cres-
terea libidoului, masturbarea observata de la 2 ani.
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Fig. 1. IRM T2WI in plan coronar si axial prezintd formatiune bine delimitata in regiunea corpului mamilar drept

Deficit de atentie si tulburare comportamentald, prin
agresiune ce se agraveaza din decembrie 2015.

Semiologia crizelor convuslive:

Crize gelastice Tip I: pacientul simte inceputul
crizelor prin sentiment de fericire, cu dorintd de a
rade, care poate fi suprimat dar nu complet, frecventa
de aproximativ 10 pe zi, durata 5-10 secunde.

Crize gelastice Tip II: pacientul simte inceputul
crizelor, forteaza zambetul sau rade, senzatii epigas-
trice neplacute: greatd, dureri abdominale; frecventa
de aproximativ 14 pe zi, durata ~10-20 secunde.

Anamneza medicamentoasd. Pacientului i s-a
administrat:

Sirop Timonil, in perioada [unie 2015 pana in
mai 2016, cu efect de lipsa a convulsiilor pe o perioa-
da de 5 luni, dupa care crizele au reaparut in Noiem-
brie, cu intensificarea frecventei.

Levetiracitam, sirop — agravarea tulburarilor de
comportament, agresivitate.

Lamotrigina — a dus la agravarea starii, cresterea
frecventei crizelor pana la 20 pe zi.

Depakine, sirop — persistenta crizelor, cu diminu-
area frecventei pana la 10 pe zi.

Medicatia actuala:

Lamotrigin — 7, 5-0-5 mg/zi, cu scaderea dozei.

Depakine, sirop — 4-0-4 ml/ zi, cu cresterea do-
zel.

La investigarea prin RMN multiplanar la sistemul
de 3T Siemens Skyra s-au aplicat secvente cu rezolu-
tie Tnaltd, in plan coronar pe regiunea talamusului si
hipocampului. Pe imagini se determina o formatiune
bine delimitatd in regiunea corpului mamilar drept
cu semnal izointens cortexului cerebral in secventele
T1W si hiperintens in secventele T2W de 6x9 mm
(fig.2), sugestiv unui hamartom hipotalamic.

A i L
Fig. 2. IRM TI1WI prezinta formatiune bine delimitata
(sageata) in regiunea corpului mamilar drept cu semnal
izointens cortexului cerebral in secventele TIW

La EEG intercritic (in afara crizei): Traseu elec-
troencefalografic corespunde varstei, organizare fizi-
ologica, intermitent pe traseu descarcari paroxistice
epileptiforme cu aspect de complex varf unda tem-
poral pe stinga, complexe varf unda occipital bila-
teral, temporo-occipital pe stanga, activitate theta in
derivatiile centrale suprapusé cu activitate polimorfa
delta. Probele de stimulare nu modifica traseul.

EEG critic (in crizd): Activitate ritmica epilepti-
forma cu aspect de varf unda in derivatiile centrale si
centro-parietale pe dreapta, unice complexe varf unda
temporal pe dreapta, durata 10-15 secunde.

In urma unui examen complex, in plan de trata-
ment, s-a luat decizia de a efectua termocoagularea
stereotactici a hamartomului hipotalamic. In urma
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tratamentului chirurgical, starea copilului cu amelio-
rare, fara nici un deficit neurologic.

Fig. 3. IRM T2WI postoperatoriu in plan axial prezinta
defect cicatricial in regiunea corpului mamilar drept

Actual, copilul nu mai prezinta crize convulsive.
La EEG de dupa interventia efectuata, nu se determi-
na descarcari paroxistice epileptiforme.

Concluzii. Evaluarea complexa a pacientilor cu
crize gelastice, permite depistarea precoce a leziu-
nilor caracteristice ale hipotalamusului si aplicarea

tratamentului corespunzator. Localizarea clasicd a
procesului patologic favorizeaza stabilirea diagnosti-
cului, iar Investigarea prin Rezonantd Magnetica 1, 5
T sau 3T este metoda de electie pentru diagnosticarea
acestei maladii. Selectarea corectd a tipului de trata-
ment efectuat pacientilor cu hamartom hipotalamic
duce la eliberarea pacientilor de crize gelastice si re-
stabilirea confortului personal si social.
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