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Santral sulkus ve Ulclincu ventrikul arasinda
tek tarafl acik tip sizensefali

Kader Karli Oguz, Aysenur Cila, Tuncay Hazirolan

K. Karl Oguz (=), A. Cila, T. Hazirolan ) N izensefali Yakolev ve Wandsword tarafindan serebral hemisfer
ggﬁfﬁ’l’(:rgn'vers'tes' Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim boyunca uzanan bilateral, hemen hemen simetrik yariklar olarak
tanimlanmustir (1,2). Yariklar lateral ventrikiil epandimi ile sereb-
ral hemisferin pial yiizii arasinda uzanmakta olup, gri cevher ile kapli-
dir. Olgumuzda {igiincii ventrikiille devam eden ac¢ik dudakl sizensefa-
li yari81 ve eslik eden diger kortikal migrasyon anomalileri, korpus kal-

lozum (KK) agenezisi MRG bulgulartyla sunulmaktadir.

Olgu bildirisi

On iki yaginda erkek hasta aralarinda akrabalik bulunmayan saglikli
ebeveynlerin ikinci ¢ocuguydu ve ilk cocuk saglikliydi. Otuzsekiz haf-
talik sorunsuz bir gebeligin ardindan tekrarlayan sezaryen ile dogmusg-
tu. Dogumda ve sonrasinda herhangi bir anormallik saptanmamais olup,
prenatal X 1g1n1, ila¢ kullanim1 veya infeksiyon hikayesi yoktu. Hasta-
nin {i¢ yasinda ilk afebril konviilziyon atagini gegirinceye kadar hafif
zeka geriligi disinda saglik sorunu olmamisti. Bu donemde yapilan la-
boratuvar incelemelerinde ve elektroensefalogramlarinda dikkat cekici
ozellik saptanmamisti. Konviilziyonlarin tekrarlamasi iizerine antiepi-
leptik tedavi baslanmis ve nobet sikliginda biiyiik ol¢iide azalma ol-
mustu.

Hasta 12 yaginda, iki yillik konviilziyonsuz donem sonrasinda halen
antiepileptik tedavi almaktayken konviilziyonlarin tekrar baglamasi ve
bu kez ila¢ tedavisine yanitsiz kalmasi iizerine beyin MRG tetkiki icin
boliimiimiize sevk edilmigti. Beyin MRG tetkikinde KK agenezisi (Re-
sim 1A) ve buna bagli sag lateral ventrikiil atrium ve oksipital boynu-
zunda genisleme (kolposefali), lateral ventrikiillerde paralellesme, yiik-
sek ve genis liciincii ventrikiil izlendi. Ayrica liclincii ventrikiille sol se-
rebral hemisferin pial ylizeyi arasinda uzanan agik tipte parasantral si-
zensefali yarig1 (Resim 1A,B) mevcuttu. Sizensefali yariginin anteri-
orunda yer alan heterotopik nodiiler gri cevher dokusu sol lateral vent-
rikiiliin korpus kesimine basi yapmaktaydi (Resim 1C). Sizensefali ya-
rigimi gevreleyen heterotopik gri cevher hem T1A hem de T2A seriler-
de acik¢a goriilmekteydi. Koronal goriintiilerde nodiiler heterotopi ve
sizensefali yariginin epandimal ucu sol Probst lifleri ve sol lateral vent-
rikiiliin lizerinde yer almaktaydi (Resim 1D). Sol serebral hemisferik
korteks temporal lob diginda tiimiiyle displazikti.
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Resim 1. Sagital T1 agirlikli gériintiide korpus kallozum agenezisi ve sizensefali goriilmektedir (A). Aksiyel FLAIR kesitte sizensefali yarigi (B), heterotopik nodiiler gri
cevher kitlesi (ok) (C) ve sol hemisferin displastik korteksi goriilmektedir (B,C). Koronal T2 agirlikli kesit (D) digiincii ventrikiille devam eden sizensefali yarigini ve Probst
lifleri tizerinde yer alan heterotopik gri cevheri gostermektedir (kalin ok sizensefali yangini, ince ok Probst demetlerini gostermektedir).

Tartisma

Noronal migrasyonun evreleri son
ylizy1l icinde tam olarak anlagilmigtir
(3). Lateral ventrikiillerin subepandi-
mal tabakasinda 7. haftada baslayan
mitotik aktivite sonucunda olugan ger-
minal matriksten serebral korteksi
olusturmak iizere 8. gestasyonel hafta-
da noronal gog baslar. Noronal gog ra-
dial glial hiicreler yoluyla gerceklesir
(4-7). Germinal matriksi doseyen
epandimin matiirasyon derecesinin
noronal migrasyon ve matiirasyonda
onemli rol oynayabilecegi ileri siiriil-
miistiir (8). Goce baslayan néronun
yola ciktig1 germinal matriks bolgesi
ile serebral kortekste olugturdugu kat-

man arasinda direkt bir iligki vardir.
En derin serebral kortikal tabakay1
olusturan noronlar goce ilk baglayan
noronlardir (5-7). Kok hiicre olusu-
mu, ayrimlagmasi, néronal migrasyon
veya kortikal organizasyon agamala-
rindan birinde hata olugturacak infek-
siyon, metabolik bozukluklar, iskemi
ve genetik defekt gibi patolojiler, li-
zensefali, pakigiri, sizensefali, hetero-
topi, polimikrogiri ve iinilateral mega-
lensefali gibi kortikal anomalileri
olusturur (9-11).

Sizensefalinin ilk tanimi ‘serebral
hemisferin pial yiizii ile lateral ventri-
kiiliin epandimi arasinda bilateral, he-
men hemen simetrik gri cevher ile

kapl yariklar’ gseklindedir. MRG’nin
migrasyon anomalilerinin goriintiilen-
mesinde kullanilmaya baglanmasin-
dan itibaren tek tarafli sizensefalinin
sanildig1 kadar seyrek olmadig1 anla-
sitlmistir (1,9). Sizensefali yariklari
genellikle perisylvian veya santral
yerlesimli goriiliirler. Yariklarm gri
cevher ile doseli olmasi enfarkt ve
araknoid kistten ayirici tanisinin ya-
pilmasini saglar. Cogunlukla yarik
cevresindeki gri cevher polimikrogi-
riktir, nadiren polimikrogiriden ziyade
displastiktir. Heterotopik gri cevher
de sizensefali yariklarinin iginde veya
cevresinde siklikla goriilebilir ve sun-
dugumuz olguda oldugu gibi ventrikiil
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cevresinde kitleye neden olabilir (10).
10g2.6 kromozomunda ‘Homeobox
EMX?2’ geninde agir sizensefalili bazi
hastalarda mutasyonlar bildirilmistir
(12,13). Sizensefali yalnizca transse-
rebral uzanan iki tabaka korteks ola-
rak goriilebilir (kapali dudak sizense-
fali) ya da ventrikiil ile subaraknoid
aralik arasinda genis devamlilik gorii-
lebilir (agik dudak sizensefali). Bizim
olgumuzda sizensefali yarig1 acik du-
dakli idi. Olgumuzu diger sizensefali
olgularindan farklilastiran 6zellik si-
zensefali yariginin tanimlandigi gibi
lateral ventrikiil ile degil iiciincii vent-
rikiil ile devam etmesidir. Son dénem
yayinlarda sizensefalinin beynin her
lokalizasyonunda olabilecegi bildiril-
se de ozellikle 3. ventrikiille devamli-
l1g1 vurgulanan sizensefali yarig1 daha
once yaymlanmamigtir. Go¢ eden no-
roblastlarin {retildigi germinal mat-
riks tiim epandim boyunca yer almak-
tadir, bu nedenle migrasyon anomali-
leri 3. ventrikiille de devamlilik goste-
ren sizensefali yarig1 ile sonuclanabil-
mektedir.
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KK gestasyonun 8 ile 20. haftalar
arasinda kommissiirasyon, kallozal
liflerin olugsmasi ve matiirasyonunu
iceren 3 ana adimda olugur. KK’nin
geligimi sirasinda tiim beyin ve beyin-
cigin, noronal go¢ yoluyla serebral
korteksin de gelisimi s6z konusu oldu-
gundan, ortak bir hasar KK anomali-
siyle birlikte baska anomalilere de yol
acmaktadir. Dandy-Walker malfor-
masyonu, Chiari tip 2 malformasyo-
nu, interhemisferik kistler, sefalosel,
orta hat defektleri, midfasiyal anoma-
liler, Aicardi sendromu, fetal alkol
sendromu eslik eden anomali ve send-
romlardan yalmzca birkagidir (14).
KK agenezisi izole oldugunda mikro-

sefali, gelisme geriligi, konviilziyon-
lar ile iligkili olsa da nadir olmayarak
asemptomatik de olabilir. Sizensefali
hastalarinda ise klinik bulgular sizen-
sefalinin acgik-kapali tipte olusu ve ge-
lisimin bozuk oldugu parankim mikta-
rina baghdir. Kapali tip sizensefalide
en sik bulgular hemiparezi ve motor
gerilik iken acik tipte hidrosefali, kon-
viilziyonlar olabilir (15). KK agenezi-
si, temporal bolge disinda tiim sol se-
rebral hemisferin korteks yapisinin
gelisimsel olarak bozuk olmasi hafif
mental gerilik ve antiepileptiklere ce-
vap vermeyen konviilziyonlar bizim
olgumuzdaki bulgulardi.

UNILATERAL OPEN LIP SCHIZENCEPHALY BETWEEN CENTRAL SULCUS AND THIRD

VENTRICLE (CASE REPORT)

Imaging findings of schizencephaly as well as other neuronal migration anomalies
have been well described. We present brain MR images of a 12-year-old boy who
had open lip schizencephaly in which the transcerebral cleft extended between the
third ventricle and the pial surface of the hemisphere. There were also other
accompanying neuronal migration anomalies and corpus callosum agenesis.
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