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OZET

Polimikrogri, nispeten sik gorulen gelisimsel kortikal malformasyonlardandir. Polimikrogrinin en sik géraldtgu yer perisil-
vian bolgedir. Bilateral perisilvian polimikrogri genellikle epilepsi, psédobulbar palsi ve bilissel bozukluklarla karakterize
bir sendromdur. Vakalarin bir kisminda artrogripozis bildiriimistir. Burada kongenital arthrogripozis ile birliktelik gdsteren
bilateral perisilvian polimikrogri sendromlu olgu bu birliktelige dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.
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ABSTRACT

Polymicrogria is a relatively common malformation of cortical development. The perisylvian region is the most common
location of the polymicrogria. Bilateral perisylvian polymicrogria is a syndrome characterized by epilepsy, pseudobulbar
palsy and cognitive impairment. Arthrogryposis has been reported in the minority of the cases. Here, a case with
bilateral perisylvian polymicrogria syndrome associated with congenital arthrogryposis is presented to draw attention

to this unity.
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GIiRIS

Polimikrogri, 1000 canli dogumda 0.01 g&érlime orani ile
nispeten sik gortilen gelisimsel kortikal malformasyonlardan
biridir (1). DUzensiz bir yapi gosteren korteks, ylizeysel sulkuslarla
bolinmus birgok kiugUk girustan olusmaktadir. Polimikrogri
fokal, diffiz, tek veya cift tarafli olabilir. Spesifik topografik
dagiim gosteren cesitli tipleri tanimlanmistir.  Polimikrogrinin
en sik goruldigu yer perisilvian bolgedir (2). Bilateral perisilvian
polimikrogri (BPP) genellikle epilepsi, psddobulbar palsi ve
bilissel bozukluklarla karakterize bir sendrom olarak karsimiza
clkmaktadir (3,4). Vakalarnn bir kisminda artrogripozis de
bildiriimigtir. Burada kongenital arthrogripozis ile birliktelik
gbsteren bilateral perisilvian polimikrogri sendromlu olgu bu
birliktelige dikkat cekmek amaciyla sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Onalti yasinda kiz hasta direncli nébetleri nedeniyle video-EEG
monitorizasyon yapiimasi amaaci ile yatirildi. Oykistinde nébet-
lerinin 8 yasinda basladigi, ndbetlerinde dnceden gelecegini
anladigl, her iki el ve kolunda uyusukluk hissettigi, bos bakma,
agdiz kenarinda ¢ekime ve agizdan salya gelmesi oldugu, dis
merkezde uygun dozda Ugll antiepileptik tedavisi (topiramat,
karbamazepin, levetirasetam) almasina ragmen ndbet kontroll
saglanamadigi 6grenildi.

Ozgecmisinde ve soygegmisinde aralarinda akrabalik olmayan
anne ve babanin ik gebeliginden, miadinda, normal vajinal
yolla dogdugu, dogdugunda alt ekstremitelerinde yaygin
kontrakturlerinin bulundugu, bu nedenle ¢cok sayida duzeltme
ameliyatl gegcirdigi, gelisim basamaklari konusma disinda
yagitlar ile uyumlu oldugu, konusmaya 4 yasinda basladig
ogrenildi.
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Fizik muayenesinde alt ekstremitesinde gecirdigi ameliyatlara
bagll cok sayida skarn mevcuttu. Norolojk muayenesinde
konusmasi dogaldi, dizartrisi yoktu. Kranial sinir muayenesi
dogaldi. Kas glcl alt ve Ust ekstremitede 4/5 olarak
degerlendirildi. Derin tendon refleksleri de hipoaktifti. Aksayarak
ve genis tabanl ylrtyordu.

Hasta video-EEG monitorizasyon amaci ile 5 gun yatinlarak
izlendi. Nobetleri kompleks parsiyel nébetler olarak degerlen-
dirildi. interiktal EEG’sinde sol hemisfer parasagital ve én tem-
poral bdlgelerde zaman zaman delta ve teta aktivitesi goraldu.
Hastanin iktal EEG’sinde bazi nobetlerinde lokalizasyon ve
lateralizasyon izlenmezken, bazi ndbetlerinde sol hemisfer fron-
tasantral bdlgeden baslayan ve sol temporal boélgeye yayilan
ritmik teta aktivitesi goruldt. Hastanin kranial MRG’de silvian
fissurlerin daha vertikal olarak yerlestigi, daha posteriora dogru
uzandigi, perisilvian bolgelerdeki korteksin belirgin - sekilde
kalinlastigi, giral paternin kayboldugu, polimikrogri gérintimdi-
nin oldugu goértlda (Sekil 1A,B). Goértnim bilateral perisilvian
sendromla uyumlu olarak degerlendirildi. Hastaya psikometrik
degerlendirme amaciyla Raven Standart Progresif Matrisler
(RSPM) uygulandi. Genel gelisim 6zellikleri agisindan yasiyla
uyumlu olarak deg@erlendirildi.

TARTISMA

Bilateral perisilvian polimikrogri genis bir spektrumda Kklinik
tablolara yol acabilen bir sendromdur. Serebral korteks silvian
fisstr cevresinde kalinlasmakta ve fisstrin derinlerinde ¢ok
sayida kugUk girus yer almaktadir. Bununla birlikte silvian fisstr
daha vertikal ve daha arkaya dogru uzanmaktadir. BPP tanis
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Sekil 1: Bilateral perisilvian
polimikrogrinin izlendigi aksiyel

(A) ve sagital (B) T1 agirikh
magnetik rezonans gdruntuleri.
Korteksin perisilvian bolgelerde
belirgin sekilde kalinlastidi, giral
paternin kayboldugu, polimikrogri
gorinUmuntin oldugu goértlmekte.

tipik MRG bulgularina dayanmaktadir (5). Hastamizda da bu
tipik kranial MRG bulgulart mevcuttu.

Klinik bulgularin siddeti perisilvian bdlgedeki lezyonun uzanimi
ile iligkilidir (6). Silvian fissir boyunca yerlesen lezyonlarda Klinik
daha agr olurken (6rnegin psddobulbar palsi ve epilepsi),
sadece arka bolgelerde yerlesen lezyonlarda daha hafif bir klinik
(konusmada gecikme) izlenmektedir (6,7).

Epilepsi BPP’li hastalarin % 43-93’Unde goértlmektedir (3,8).
Epilepsi ilk bir yasta baslayabilecegi gibi daha siklikla ik
dekadin sonlarina dogru baslamaktadir (9). Epilepsi ilk bir yasta
bagladiginda daha siklikla infantil spazm tipinde gérilmektedir
(10,11). Daha gec dénemde bagslayan epilepsilerde ise birgok
farkl nobet tipleri (genellikle parsiyel ndbetler) gdrulmektedir.
Hastalarin yarndan fazlasinda nobet kontrolli saglamak zor
olmaktadir. Birgok cocukta nébet sirasinda oromotor &zellikler
gdzlenmekte, bazlarinda gecici postiktal bulbar paraliziler
izlenmektedir (12). Bizim hastamizda da noébetler 8 yasinda
baslamisti ve antiepileptiklere direncliydi. Nobet sirasinda da
oromotor 6zellikler gdsteriyor, adiz kenarinda ¢ekilme, agizdan
salya akmasi gdzleniyordu.

Bilateral perisilvian polimikrogrili hastalarin bircogunda psédo-
bulbar palsi bulgular gértlmektedir. Bu hastalar dil hareket-
lerinde kisitlilik, beslenme problemleri, agizdan salya akmasi,
disartri seklinde sorunlarla karsilagsmaktadir (5,9). BPP'li hasta-
larda gelisimsel dil bozukluklar da izlenmektedir. Bazi vakalarda
konusmada gecikme bildirilmistir (3,9). Hastamizda psddobul-
bar palsi bulgulari izienmezken, konusmaya oldukca ge¢ bas-
ladigr 6grenildi.

Bizim vakamizda da oldugu gibi BPP’li vakalarin bir kisminda
(%13-33) artrogripozis multipleks congenita ile birliktelik



Kongenital Artrogripozis ile Birlikte Olan Bilateral Perisilvian Polimikrogri Sendromu

gortimastir (3,13). Son olarak yayinlanan ¢ok merkezli bir
calismada 78 BPP’li hastanin 10’unda kongenital artrogripozis
saptanmistir. Bu hastalarin besinde de yapilan elektrofizyolojik
calismalarla eslik eden alt motor néron veya periferik sinir
sistemi patolojileri gdsteriimis ve bu hasta grubunda sinir
sistemini iki farkl seviyede etkileyen genetik bir etiyolojinin varligi
kuwvetle dusunulmusttr (14). Hastamizda da EMG planlandi
fakat hastanin takibe gelmemesi nedeniyle yapilamadi.

Sonug olarak, BPP farkl klinik bulgularla karsimiza gelebilmek-
tedir. Ozellikle direncli epilepsili hastalarda kranial MRG gériin-
tuleri bu agidan degerlendiriimelidir ve bu hastalarda kongenital
artrogripozisin de eslik edebilecegi unutulmamalidir.
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