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Dysembryoplastic neuroepithelial tumour (DNT) is a rare benign tumour of central ner-
vous system. It is diagnosed mainly in children and adolescents. The main symptoms
are drug-resistant seizures, and a neurological examination does not normally indicate
any symptoms of central nervous system damage. The tumour has typical appearance in
the magnetic resonance imaging (MRI). Neurosurgical treatment is usually successful,
although there are reported cases of failure after surgery or malignant transformation.
This paper presents the case of a 9-year-old boy, referred to the hospital because of
episodes of paroxysmal numbness and tremors of the right upper limb and right cheek
initially interpreted as tetany. We describe the conducted differential diagnosis including
disorders of calcium-phosphate metabolism, seizure disorders, ischaemic changes and
organic changes in the central nervous system. The paper also discusses differentiation of
tetany and partial seizures associated with the presence of a tumour in the central ner-
vous system. The patient was diagnosed with epilepsy which, despite partial tumour
removal, needs further pharmacological treatment. The management strategy for this case

L]
Tetany of drug-resistant epilepsy caused by DNT localised in the eloquent brain area is presented.
© 2017 Polish Pediatric Society. Published by Elsevier Sp. z o.0. All rights reserved.
-neuronalnych nowotworéw osrodkowego uktadu nerwowego
Wstep o niskim stopniu ztosliwosci (G I) [1]. Opisany zostat po raz
pierwszy w 1988 roku przez Daumas-Duport i wsp. [2]
Dysembrioplastyczny guz nerwowo-nabtonkowy (dysem- W grupie pacjentéw operowanych z powodu niepoddajacych
bryoplastic neuroepithelial tumour; DNT) jest zaliczany wedtug sie leczeniu cze$ciowych napadéw padaczkowych. Guz ten
klasyfikacji Swiatowej Organizacji Zdrowia do glejowo- jest najczesciej rozpoznawany u dzieci i mtodych dorostych.
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Jest zlokalizowany zwykle w okolicy skroniowej [3, 4].
Najczestszym objawem s3g nawracajgce pomimo leczenia
farmakologicznego napady drgawkowe majace zwykle cha-
rakter napadéw czeSciowych. W badaniu neurologicznym
nie stwierdza sie objawéw ogniskowego uszkodzenia osrod-
kowego uktadu nerwowego [5-7]. W badaniach metoda
rezonansu magnetycznego (MR) guzy te dajg najczesciej
charakterystyczny obraz zmiany hipointensywnej w obrazach
T1-zaleznych i hiperintensywnej w obrazach T2-zaleznych,
bez cech obrzegku i efektu masy, czesto z licznymi pseudotor-
bielkami [4, 6-9]. Leczenie neurochirurgiczne DNT daje zwykle
dobre efekty, ale opisywane sg takze rzadkie przypadki
wznowy po leczeniu chirurgicznym i/lub transformacji zlosli-
wej [9-11].

Opis przypadku

Prezentujemy chlopca w wieku 9 lat skierowanego do Kliniki
Pediatrii i Endokrynologii Warszawskiego Uniwersytetu Me-
dycznego z powodu podejrzenia tezyczki. Wywiad okotopo-
rodowy byl nieobcigzony. Chlopiec dotychczas zdrowy, nie
otrzymywat na state zadnych lekéw. W wywiadzie od okolo
1,5 roku nawracajgce epizody dretwienia i drzen prawej
konczyny gérnej, poczatkowo tylko palcéw, nastepnie dloni
i nadgarstka, a nastepnie catej koniczyny gérnej az do barku
oraz prawego policzka. Objawy pojawialy sie z czestotliwo-
$cig okolo 1 raz w tygodniu i samoistnie ustepowaly. Czes-
toé¢ wystepowania nie miata zwigzku z porg dnia, aktyw-
noscig fizyczng ani z wykonywanymi czynno$ciami. Napady
nie pojawialy sie w nocy, przebiegaly bez zaburzen swiado-
mosci, nigdy nie towarzyszylo im bezwiedne oddanie moczu
lub katlu. Od okolo miesigca napadom towarzyszyto niekiedy
przejSciowe ograniczenie ruchéw dowolnych i ,,wykrzywia-
nie” konczyny. Tuz przed przyjeciem dotgczyly sie okresowe
zaburzenia mowy polegajace na nieprawidlowej artykulacji
i trudnosci z dobraniem odpowiedniego slowa. Wielokrotnie
pacjent przeczuwal rychle wystgpienie napadu. Przy przy-
jeciu do Kliniki Pediatrii i Endokrynologii chlopiec byt
w dobrym stanie ogblnym, w badaniu przedmiotowym nie
stwierdzono odchylen. W czasie hospitalizacji wystapit
krétki, 1,5-2-minutowy, epizod pod postacia dretwienia
prawej konczyny gérnej z drzeniem dloni, palce ustawitly sie
w przeproscie, dton byta chiodna. Objawy byty jednostronne,
dotyczyty tylko prawej konczyny gérnej. Obserwowany epi-
zod klinicznie nie miat charakteru napadu tezyczkowego. Na
podstawie wykonanych badan biochemicznych wykluczono
hipokalcemie, hipomagnezemie i zaburzenia réwnowagi
kwasowo-zasadowej. W diagnostyce réznicowej uwzgled-
niono zaburzenia napadowe, niedokrwienne oraz mozliwosé
wystepowania zmian organicznych w o$rodkowym ukladzie
nerwowym. Przeprowadzono konsultacje neurologiczna.
W badaniu neurologicznym nie stwierdzono objawéw ognis-
kowego uszkodzenia ukladu nerwowego ani zaburzen czu-
cia. W badaniu elektroencefalograficznym (EEG) wykonanym
W czuwaniu stwierdzono obecno$¢ zmian rozsianych, czu-
tych na hiperwentylacje, bez przewagi strony, ale interpreta-
cje otrzymanego zapisu utrudniala obecnos$¢ artefaktow.
W badaniu ultrasonograficznym (USG) stwierdzono prawidlo-
we przeplywy w naczyniach szyjnych i kregowych — prawa

tetnica kregowa Srednicy ok. 2,5 mm, lewa ok. 4,5 mm, bez
cech zwezen na swych przebiegach wewnatrzczaszkowych
oraz tetnicach: podobojczykowej, pachowej, ramiennej
i tetnicach przedramienia po stronie prawej. W badaniu MR
kregostupa szyjnego z kontrastem nie stwierdzono nieprawi-
dlowosci. Wykonano takze MR glowy z kontrastem. Badanie
glowy wykonane w sekwencjach SE i IR, obrazy T1- i T2-
-zalezne uwidocznilo w lewej okolicy ciemieniowej dobrze
odgraniczong, pseudotorbielowatg, wieloguzkowg zmiane.
Sygnal ze zmiany byt obnizony w obrazach T1-zaleznych
(Ryc. 1A), podwyzszony w obrazach T2-zaleznych (Ryc. 1B)i o
mieszanej intensywnosci w sekwencji FLAIR. Nie stwierdzo-
no cech obrzeku, efektu masy ani wzmocnienia kontra-
stowego. Pozostale struktury mézgu, mézdzek i piet mézgu
byly prawidlowe. Na podstawie cech morfologicznych guza
w badaniu MR opisujgcy radiolog zasugerowat rozpoznanie
dysembrioplastycznego guza nerwowo-nabtonkowego. W ba-
daniu angio-MR nie stwierdzono obecnosci tetniczych mal-
formacji naczyniowych, badanie angio-MR w opcji zylnej
uwidocznilo prawidlowy sygnat przeplywu w gléwnych we-
wnatrzczaszkowych pniach zylnych. Po konsultacji neurochi-
rurgicznej chlopca zakwalifikowano do operacyjnego usunie-
cia guza i przekazano do Kliniki Neurochirurgii IP-CZD.
W Klinice Neurochirurgii powtérzono badanie EEG, w ktérym
wykazano zmiany o charakterze uszkodzenia w lewej okolicy
czolowo-ciemieniowej z uogélnianiem sie ich pod wplywem
hiperwentylacji na calg lewg pétkule oraz powtérzono bada-
nie MR (Ryc. 1). Na podstawie wywiaddéw i przeprowadzo-
nych badan rozpoznano padaczke objawowg z napadami
czeSciowymi ztozonymi i wtgczono karbamazepine. W ocenie
neuropsychologicznej stwierdzono praworeczno$¢ i pra-
wooczno$¢ oraz bardzo dobry poziom rozwoju psycho-rucho-
wego, W tym pamieci i funkcji mowy. Jedynym odchyleniem
byta obnizona praksja pozy obu rgk. Ze wzgledu na lokaliza-
cje zmiany w bezposrednim sgsiedztwie lewej bruzdy $rod-
kowej u pacjenta praworecznego wykonano badanie czyn-
nosSciowe MR i traktografie MR drogi ruchowej. Pacjenta
operowano z wykorzystaniem systemu neuronawigacji.
Pomimo utrzymywania sie nieprawidiowych zapiséw $rédo-
peracyjnej elektrokortykografii z powierzchni otaczajacej guz
kory moézgowej nie rozszerzano obszaru resekcji. Byt on
Scile ograniczony przez osrodek ruchowy dla reki i wtékna
drogi ruchowej. Po operacji stan neurologiczny nie ulegl
zmianie - nie stwierdzano niedowladu ani zaburzen mowy.
Badanie neuropatologiczne uzyskanego materialu ujawnilto
obecno$¢ DNT z towarzyszacg dysplazjg korows (focal cortical
dysplasia; FCD) typu Illb. W badaniu kontrolnym uwidocz-
niono pozostawiong resztke guza. W celu opanowania napa-
déw padaczkowych konieczne bylo wlaczenie kolejnych
lekéw (walproinianu, okskarbazepiny). Ze wzgledu na bardzo
wysokie ryzyko wystgpienia pooperacyjnego niedowladu
dominujgcej reki i zaburzen mowy decyzje o reoperacji
W porozumieniu z pacjentem i jego rodzicami odroczono.

Omoéwienie

Przedstawiany przez nas pacjent prezentowal typowy obraz
kliniczny charakterystyczny dla padaczki wywotanej przez
ognisko polozone w sasiedztwie czynnosciowo waznych
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