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Hidrosefali ile birlikte seyreden bilateral konjenital perisilviyan sendrom

Congenital bilateral perisylvian syndrome with hydrocephalus

Salih Hattapoglu?, Cihad Hamidi?, Cemil Goya?, Mehmet Guli Cetingakmak?, Memik Teke?

OzZET

Konjenital bilateral slyvian sendrom (KBPS) mental retar-
dasyon, epilepsi, konusma bozuklugu, psédobulbar palsi
gibi bulgularla kendini gbsteren, genetik ve genetik digi
nedenlerle ortaya cikan konjenital bir hastaliktir. Klinik
bulgularla birlikte, MR goruntileme ile karakteristik bul-
gularin (polimikrogiri gibi) ortaya konmasi, tani konulma-
sinda katki saglamaktadir. Yazimizda hidrosefali bulgusu
bulunan KBPS tanisi konulan 18 aylik kiz cocudu olgusu-
nu sunmay! amagladik.

Anahtar kelimeler: Epilepsi, konjenital perisilvian send-
rom, polimikrogri, hidrosefali, psédobulbar palsi

GiRIS

Konjenital bilateral slyvian sendrom ilk defa 1992
yilinda Shevell ve ark. Tarafindan tanimlanmistir.
KBPS mental retardasyon, epilepsi, konusma bo-
zuklugu, psodobulbar palsi gibi bulgularla kendini
gosterir ve manyetik rezonans gorintileme (MRG)
ile beyinde bilateral perisilviyan bdlgede ndéronal
migrasyon bozukluguyla karakterizedir.2®* Konusma
bozuklugu, mental retardasyon ve epilepsi 6n tani-
lari ile klinigimizde MRG incelemesi yapilan, ayni
zamanda hidrosefali ile seyreden, klinik ve radyo-
lojik bulgularla KBPS tanisi konulan olgumuzu sun-
may! amagcladik.

OLGU

18 aylik kiz gocugu konusma bozuklugu, mental
retardasyon ve epilepsi tanilariyla ¢ocuk noérolojisi
klinigine bagvurdu.

Olgumuz konusma bozuklugu, mental retar-
dasyon ve epilepsi ontanilari ile beyin MR gorun-
tilenmesi icin klinigimize yénlendirildi. 3 tesla MR
cihazi (Achieva,Philips Medikal sistemleri) ile gekim
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yapildi. Aksiyel T2W-TSE, T2W-FLAIR, T1W-FFE,
koronal T2W-TSE, sagittal TIW-FFE kesit ve se-
kanslarla gorunttler elde edildi.

Aksiyel T2 agirhkh goérintilerde, bilateral sy-
Ivian fisstrin derinliginin artmis olup (Resim 1)
vertekse dogru vertikal seyir gosterdigi (Resim 3),
polimikrogri ile uyumlu kutglk gyrus gorunumleri
(Resim 1,2), perisilvian alandaki kortekste ve bilate-
ral frontal bolgede gyruslarin sayisinda artis izlendi
(Resim 1,2). Ayrica aksiyel ve koronal T2 agirhkl
gorintilerde ayni dizeylerde yer yer kortikal kalin-
lagsmalar segcildi (Resim 1,2,3). Lateral ventrikillerin
dilate oldugu izlendi (Resim 2,3).

Ayrica her iki serebral hemisferde bilateral
frontal-paryetal subkortikal ve periventrikiler beyaz
cevherde T2A goruntulerde hiperintens sinyal degi-
siklikleri saptandi(Resim 1,2). Beyaz cevheri tutan
sinyal degisiklikleri, epilepsi 6ntanili hastada me-
tabolik hastalik agisindan stuphe uyandirdi. Ayirici
taniya yonelik single voksel MR spektroskopi tetkiki,
tarafimizdan onerildi. 3 tesla MR cihazi (Achieva,
Philips Medikal sistemleri) ile ¢ekimi yapilan MR
spektroskopi tetkikinde, sol paryetal periventriki-
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ler beyaz cevhere yerlestirilen 144 ms sireli single
voksel spektroskopide kolin pikinde iliml artis secil-
di (NAA/Cr:1.82, Cho/Cr:1.45, NAA/Cho:1.25) (Re-
sim 4). Bu bulgularla beyaz cevher hiperintensitesi-
nin oncelikle gliozis ile uyumlu oldugu dusunulda.

Resim 1. T2 agirhkli aksiyel MR géruntisui: Saga ve sola
blkuli ok= genislemis silvian fissir; Yukari bukdlt ok =
kortekste kalinlasma; Kesintili ok=gliozise bagli hiperin-
tensiteler; Besgen ok=hidrosefali; Yukari ok=polimikrogiri

Resim 2. T2 agirlikli aksiyel MR géruntusu: Sada ve sola
blkuli ok= genislemis silvian fissir; Yukari bukdli ok =
kortekste kalinlasma; Kesintili ok=gliozise bagl hiperin-
tensiteler; Yukari ok=polimikrogiri

Resim 3. T2 agirlikh koronal MR goriintisi: Sag ok,sol
ok= sylvian fissurin vertekse dogru vertikal seyri; Besgen
ok=hidrosefali

Olgumuzda, mental retardasyon, konusma bo-
zuklugu, epilepsi klinigi mevcut olup, beyin MRG
incelemede de bilateral perisilviyan bdlgede poli-
mikrogiri saptanmasi nedeniyle “Bilateral Konjenital
Perisilvian Sendromu” tanisi konuldu. Konjenital
perislviyan sendromu hidrosefali ile birlikteligi litera-
tirde nadir olup klinik ve gdrtntileme bulgulari ile
sunmayi amagladik.

TARTISMA

Polimikrogri, histolojik olarak ¢ok sayida kuguk kor-
tikal kivrimlar ve dizensiz kortikal laminasyonlarla
karakterize, kortikal gelisimin en yaygin malformas-
yonlarin biridir.*

Polimikrogri MR gérintilemede genellikle 3 ka-
rakteristik bulguyu ortaya koymaktadir. Cok sayida
anormal giral desen, artmis kortikal kalinlik ve kor-
teks-beyaz cevher bileskesinde dizensizlik.

Polimikrogirinin en yaygin yerlesim yeri slyvian
fisstr cevresi, Ozellikle posterior kesimidir.> Poli-
mikrogrinin X’e bagli gecis gosterdigi gibi, genetik
olmayan (plesental perfiizyon bozuklugu ve konje-
nital enfeksiyon gibi) sebeplerden de kaynaklandigi
bildirilmistir.®

Polimikrogri, bilateral perislyvian yerlesimli ol-
dugunda, "orofarengial disfonksiyon ve disartri’ ile
karakterize psddobulbar palsi, epilepsi,mental re-
tardasyon gibi klinik bulgular ile ortaya c¢iktiginda
KBPS olarak adlandirilir.3’
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Resim 4. MR spektroskopi goruntisu: Kolin (Cho) pikinde ilml artis

Bizim olgumuzda 18 aylik kiz gocugu konusma
bozuklugu, mental retardasyon ve epilepsi sikayet-
leri ile bagvurdu. MR gorintilemede her iki sylvi-
yan fissirin derinliginin artmis oldugu ve vertekse
dogru vertikal seyir gosterdigi gorulda. Perisilviyan
alandaki kortekste ve bilateral frontal bdlgede poli-
mikrogiri hali, kortekste kalinlagmalar izlendi. Ayrica
her iki lateral ventrikllde dilatasyon ve bilateral se-
rebral beyaz cevherde periventrikiler gliozis alanla-
ri goruldi. Mental retardasyon, konusma bozuklu-
du, epilepsi klinigi ve beyin MRG inceleme bulgulari
ile “Bilateral Konjenital Perisilvian Sendromu” tanisi
konuldu.

Sonug olarak epilepsi, mental retardasyon gibi
bulgulari olan hastalarda MR goérintileme yol gos-
terici olup, yuksek anatomik ve patolojik detay elde
etme, MR spektroskopi gibi uygulamalarla ayirici
taniya gitme gibi Ozellikleri sayesinde, tani konul-
masinda ¢ok énemli katkilar sunmaktadir.
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