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OZET

Afebril konviilziyon yakinmasi olan 6 aylik erken
cocukta BT inceleme sonucu lizensefali tanisi kondu.
Bu olgunun BT ve MR bulgular bildirilmektedir.
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Nadir goriilen konjenital malformasyonlardan olan
lizensefali beynin migrasyon anomalileri grubundandir
(1.2).

Lizensefalide agirik veya agirik ve pakigirik bolge-
ler iceren serebral ylizey; beynin tam olmayan operkii-
larizasyonuna bagl oval veya kumsaat igériiniim; se-
rebral hemisferlerde beyaz ve gri cevher dagiliminin
anormalligi gibi karakteristik radyolojik bulgular mevcut-
tur (1-4).

OLGU BILDIRISi

6 aylhk erkek cocuk, 2 ay once ilk kez olan kon-
viilziyon yakinmasiyla basvurmustur. Hastaneye yatiri-
lan hastanin fizik inceleme ve rutin biyokimyasal tetkik-
leri normal sinirlarda; yapilan EEG tetkiki "Subkortikal
orijinli cok aktif jeneralize epileptik bozukluk" olarak so-
nuclanmistir.

Afebril konviilziyon tanisi ile Bilgisayarli Tomografi
linitemizde 10 mm. lik kesit kalinhigl ve ardisik kesitlerle
aksial planda, kontrastsiz kranial BT inceleme yapildi.
Elde edilen kesitlerin incelenmesinde:

Serebrumun oval goriiniimde, grusularin kaba ve
yuvarlak oldugu gérildi. Kortikal gri cevher artmis,
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SUMMARY

A 6 months old male child complaining of afebril
convulsion has been diagnosed with CT as lissence-
phaly. CT and Mr findings of this case are reported.
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beyaz cevher azalmis, silvian fissiirler sig olarak ge-
lismisti (Sekil 1A). Ozellikle oksipital hornlar olmak
lzere lateral ventrikillerin genis izlendi (Sekil 2). Bu
bulgularla agiri-pakigiri tanisi kondu. Kavum septi pellu-
sidi ve verge anomalisinin eslik ettigi dikkati cekti.
Hastaya Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Radyo-
diagnostik ABD'da aksial, koronal ve sagittal planlarda
yapilan magnetik rezonans inceleme sonucunda "Gi-
ruslarin kaba, diiz ve yuvarlak olarak izlendigi; beyaz-
gri cevher oranin gri cevher lehine arttigl ve kortikal su-

Sekil 1A. Aksial BT (A) ve T2 agirikli MR (B) kesitlerinde; kum-
saati goriiniimiinde serebrumda kaba, yuvarak giruslar ve sil-
vian fissirlerin sig oldugu izienmektedir. Kavum septi pelliisidi
anomalisi eslik etmektedir.
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Sekil 1B. Aksial BT (A) ve 12 agirhkli MR (B) kesitlerinde; kum-
saatl gériiniimiinde serebrumda kaba, yuvarlak giruslar ve sil-
vian fissirlerin sig oldugu iZenmektedir. Kavum septi pellusidi

Sekil 2. Aksial BT kesitinde kaba giruslar ve kortikal gri cevher
kalinliginda artma, beyaz cevherde azalma gézlenmektedir. Ka-
wum verge anomalisi dikkati cekmektedir.

baraknoid alanin genis oldugu" (Sekil 1B ve Sekil 3)
belirtilerek; agiri- pakigiri tanisi bildirildi.

TARTISMA

Lizensefalinin tam terminolojik anlami agiri yani
beyin giruslarinin olmamasidir. Buna ragmen lizensefali;
tamamen agirik beyin ile agirik ve pakigirk alanlari ice-
ren beyinlerin butiiniini icine alan bir anomalidir. Paki-
giri anlam olarak genis, diiz, kalin ve kaba sekilde az
miktarda girus bulunmasidir (1-4).

Lizensefali migrasyon bozuklugu sonucu olusan
beyin anomalileri grubundadir. Normalde noroblastlar 6-
15, gestasyon haftalarinda goc¢ ederek 6 tabakali neo-
korteksi olustururlar. Anormal migrasyon sonucunda; li-
zensefali, unilateral megalensefali, heterogiri, sizense-
fali ve polimikrogiri gibi anomaliler olusur (1,2).
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Sekil 3. Koronal T1 agirikli MR (A) ve sagittal TL agirhkh MR
(B) kesitlerinde kaba giruslar, lateral ventrikiillerin 6zellikle oksi-
pital hornlarindaki genisleme ve normal gériinimde posterior
fossa olusumlari iZlenmektedir.

Lizensefali fetiisiin beyin gelisiminin, migrasyon
safhasinin ge¢ donemde bozulmasi nedeniyle ortaya
cikar. Normal beyin primer, sekonder sulkus ve giruslar
ile 6 tabakal korteksten olusurken lizensefalik cocuk-
larda; sulkuslarin tamaminin veya bir kisminin olmadigl,
4 tabakali kortekse sahip beyin s6z konusudur
(1,2,4,5).

Lizensefali ana hatlariyla U¢ gruba aynlabilir:

Tip | lizensefali (Miller-Dieker, Norman-Roberts
veya Neu-Laxova sendromlari). Bu tip hastalar; karak-
teristik yliz gériiniimleri ve mikrosefali il edogumda ta-
nunrlar. Prognoz kétiudir; dogumda veyabir yil icinde



ic)

Tablo 1 Lizensefalide radyolojik bulgular (1).

Primer Bulgular
Serebral yiizey

-Agirl veya agir ve pagii
Serebral kortturiar

-Oval veya kumsaat Igériiniim
-S18 sivian fissiirler

GriHbeyaz cevher dagilimi
-Kalin kodeks
-Grl-beyaz cevher ayiriminin kaybi
-Grl cevherde artma ve beyaz cevherde azalma
seklinde anormal dagilim

ikincll Bulgular

Ventrikiiller
-Hafif veya slddetll dilatasyon
“Kolposefall

Korpus kalbzum
-Normal
-Hipoplastlk
-Parslyel veya tam yokiuk

Posterlor fossa
-Normal
-Deglslk derecelerde beyln kétii ve serebellumda atrofl
-Dandy-Walker anomailisl

kaybedilirler.Semptomlar inat¢i konvilziyon ve hipotonl
olarak dogumda baslar. Bu grupta en c¢ok goriilen Mil-
ler-Dieker sendromu 17. kromozomun delasyonu sonu-
cu gelisir. Norman-Roberts ve Neu-Laxova sendrom-
larinda otozomal resesif gecos s6z konusudur.

Tip Il lizensefali (Walker-Warburg veya serebroo-
kiiler muskiiler sendrom) de hidrosefaliye baghh makro-
sefali vardir. Bu tipte karakteristik yiiz géorunimu yoktur
ama retinal displazi ve konjenital muskiiler distrofi bu-
lunur. Dandy-Walker veya posterior sefalosel gibi pos-
terior fossa anomalileri mevcuttur. Prognoz birinci grup-
tan kotudur.

Tip Il lizensefali (izole lizensefali ve serebrosere-
beller lizensefali) de karakteristik yuz gérunumii olma-
dan mikrosefali ve hipotoni mevcuttur. Hipertoni, kon-
vilziyon ve mental retardasyon gelisir. Otozomal rese-
sif gecisli oldugu disiiniilmektedir, serebroserebellar
subtipinde hastalar dogumdan hemen sonra beyin sapi
reflekslerini ortadan kaldiran subtotal posterior fossa
atrofisi sonucu ex olurlar. izole lizensefalide normal
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posterior fossa bulunur ve en uzun yasam siresine
sahiptirler (6 yasa kadar) (1,2,3,5).

Bizim olgumuz karakteristik yliz goriinimu ve ma-
krosefali olmamasi nedeniyle ilk iki tip disinda kalmak-
tadir. Tip lllI'in serebroserebellar subtipinden posterior
fossanin normal olmasi ile ayrilmakta; Tip Wl izole li-
zensefali suptipinde yer almaktadir.

Tum lizensefali tiplerinde en 6nemli sorun ante-
mortem BT ve/veya MR ile tani konmasidir, radyolojik
uc primer bulgunan yani; anormal serebral yluzey ve
kontur ile bozulmus beyaz- gri cevher dagiliminin gos-
terilmesi ile tani konur. Radyolojik bulgular Tablo 1'de
gosterilmistir (1,3).

Lizensefalide izlenen beynin kumsaati veya oval
goriniimi ile silvian fissirierin sig olusu tam olmayan
operkiilarizasyona baghdir. Beyaz-gri cevher ayirimi
kaybolmustur, kortikal gri madde artmis ve serebral
hemisferlerdeki beyaz cevher azalmistir (2).

Lizensefali tanisinda; uU¢ duzlemde inceleme yapi-
larak orta hat yapilarinin ve posterior fossanin daha iyi
degerlendirilebilmesi; gri-beyaz cevher ayrimini net ya-
pilabilmesi ve iyonlzan radyasyon icermemesi nedenle-
riyle magnetik rezonans inceleme bilgisayarli tomogra-
fiye Ustundir (2,4).

Lizensefalide kromozal ve genetik temelin olmasi
aileyi risk faktorleri yonunden bilgilendirmeyi gerektir-
mektedir (2,3).
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