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Subkortikal bant heterotopisi - olgu sunumu
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Ozet

Heterotopi sinirl1 veya yaygin bir ndronal migrasyon bozuklugudur. Klinikte hafif mental retardasyon,
epileptik nobetler, psikiyatrik belirtiler veya sistemik bozukluklarla seyredebilir. Epileptik ndbetler olgularin
yaklasik %90'1nda gozlenir ve genellikle tedaviye direnclidir. Heterotopinin klinik belirti ve bulgulari eriskin
yasa kadar herhangi bir dénemde goriilebilir. Bu yazida epileptik nobet ve hemiparezi ile seyreden ve
monoterapi ile nobetlerin oldukga iyi bir sekilde kontrol edildigi bir heterotopi olgusu sunulmaktadir.
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Abstract

Subcortical band heterotopia- case report

Heterotopia is a localized or diffuse neuronal migration disorder. Clinically it may be associated with mental
retardation, epileptic seizures, psychiatric symptoms or systemic disorders. Epileptic seizures are seen in

about 90% of cases and are usually resistant to treatment. The disorder may present itself at any age, up to
adulthood. In this paper, we report a case of heterotopia presenting with epileptic seizures and hemiparesis

in which seizures were fairly well controlled with monotherapy.
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Girig

Kortikal gelisim bozukluklar1 kronik ekstratemporal
epilepside en sik rastlanilan epileptojenik lezyon
olarak tanimlanmustir. Kortikal gelisim bozukluklari
noéron ve glialarin anormal proliferasyonu, anormal
noronal migrasyon veya anormal kortikal
organizasyon seklinde olabilir. Heterotopi lokalize
veya difiiz bir néronal migrasyon bozuklugudur.
Klinikte hafif mental retardasyon, epileptik nobetler,
psikiyatrik belirtiler veya sistemik bozukluklarla
seyredebilir (1). Bu belirti ve bulgular eriskin yasa
kadar herhangi bir donemde goriilebilir (2).
Bu yazida ilk klinik bulgularm; ¢ocukluk ¢aginda
veren bir heterotopi olgusu sunulmaktadir.

Olgu

Ates, biling kayb1 ve ndbet gecirme sikayetleri ile
acil servise getirilen sekiz yasinda kiz ¢ocugu
meningo-ensefalit tanisi ile hastaneye kabul edildi.
Dért yil 6nce gecirilmis febril konviilziyon disinda
0z gecmisinde ve soy geg¢misinde 6zellik yoktu.
Subfebril atesi olan hastanin nérolojik muayenesinde
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Glaskow koma skoru 7 (E1, M5,V1) idi; solda santral
fasial paralizisi ve hemiparezisi vardi, Babinski
pozitifti. Sol kolda ve bacakta fokal motor klonik
nobetleri izlendi. Laboratuar incelemelerinde tam
kan, tam idrar, rutin biyokimya incelemeleri normal
siirlardaydi. Beyin-omurilik sivisinda hiicre, protein,
glukoz ve klor diizeyleri normal sinirlardaydi.
Kraniyal manyetik rezonans goriintiilemesinde (MRG)
hafif diizeyde 6dem, sol serebral hemisferde vertekste
en belirgin olmak iizere bilateral bant tarzinda
heterotopi alanlar1 ve sag hemi-megalensefali gozlendi
(Resim1). Rutin elektroensefalografi (EEG)
incelemesinde belirgin amplitiid asimetrisi saptandi
(Resim 2). Daha sonra tekrarlanan EEG’de farkli
bulgu izlenmedi.

Hastaya antiddem tedavi uygulandi. Fokal motor
nobetler fenobarbitalle kontrol altina alindi. Yatiginin
ikinci giintinde bilinci agildi, ancak hemiparezisi
mevcuttu. Olast kognitif yan etkileri nedeniyle
fenobarbital azaltilip kesilerek valproat ile tedavisine
devam edildi. Kontrollerinde silik hemiparezisi devam
ediyordu, ancak tekrarlayan nobetleri gdzlenmedi.
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Sekill.Aksiyal T2-agirlikli MRG incelemesinde sag megalensefali,
bilateral subkortikal bant heterotopisi;
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Sekil 2.Rutin elektroensefalografik kayitta sag tarafta diisiik amplitiidle
karakterli asimetri

Tartigma

Heterotopi noronal migrasyon sirasinda, néronlarin
anormal lokalizasyonlarda yigilmasidir. Bu néronlar
morfolojik olarak normaldir ve laminar organizasyon
gosterirler, ancak sinaptik baglantilarinda bozukluk
vardir (3). Heterotopi difiiz veya lokalize olabilir.
Difliz olan formu subkortikal bant veya periventrikiiler
nodiiler heterotopi seklindedir. Lokalize formlari ise
uni- veya bilateral subepandimal veya subkortikal
yerlesim gdsterebilir. Radyolojik olarak kolayca
taninabilen bu bozuklukta heterotopi alanlarindaki
noéronlarin normal gri madde ile ayn1 metabolik
aktiviteye sahip oldugu gosterilmistir (4). Heterotopi

olgularinda zeka normal olabildigi gibi sinirda bir
mental retardasyon da goézlenebilir. Psikiyatrik
morbidite ve inme riski fazladir. Bazi olgularda klinik
goriiniim patent duktus arteriosus, konjenital
strabismus ve gastrointestinal motilite defekti ile
Ozellenebilir (5). Bizim olgumuzda, tanimlanan sinir
sistemi bulgular1 disinda baska bir bozukluk
saptanmamistir.

Heterotopinin bir diger tipi olan periventrikiiler
heterotopide Xq28 lokalizasyonundaki filamin A
geninde mutasyon oldugu bildirilmistir (6). Hastalik
daha c¢ok kadinlar1 etkilemektedir (7). Migrasyon
defektinde muhtemelen mutant periventrikiiler
heterotopi aleli digavurmaktadir. Mutasyona ugrayan
genin erkeklerde dliimeciil oldugu ileri siiriilmektedir
.

Perivenrikiiler ve subkortikal heterotopili olgularin
yaklasik % 88’inde epileptik nobetler izlenebilir. Bu
nobetler parsiyel, tonik, klonik, atonik veya tonik-
klonik tipte olabilir ve ¢ogunlukla hayatin ikinci ve
ticlincii onyilinda ortaya cikar (5,8).

Bizim olgumuzda tan1t MRG ile konulmustur. Daha
once klinikte daha nadir karsilagilan bu tip geligsimsel
bozukluklar gelismis goriintiileme yontemleri ile artik
daha sik ve kolay sekilde taninmaktadir. Heterotopili
olgularda EEG’nin normal olabilecegi veya
malformasyonla ayni tarafta fokal veya lateralize
anormalliklerle uyumlu bulgular saptanabilecegi
bildirilmistir (8). Nobet aktivitesi heterotopik korteks,
etrafindaki serebral korteks veya her ikisinden de
kaynaklanabilir (8). Bizim olgumuzda EEG’de
amplitiid asimetrisi disinda bozukluk izlenmemistir.
Heterotopili hastalarda nobetler oldukga yiiksek
oranda tedaviye direnclidir, ancak bu olguda tekli
antiepileptik ilag tedavisi ile ndbetler kontrol altina
almabilmistir (2).
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