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Ozet

Hidranensefali; serebral korteks ve bazal ganglionlarin tamami
nin ya da tamamma yakininin yikimm ile karakterize dogumsal
(konjenital) bir malformasyondur. Kanitlanmig olmamasina ragmen,
internal karotid arterin tikanmasina baglh masif beyin nekrozu sonucu
gelistigi diisiiniilmektedir.

Bu ¢alismada; Adli Tip Kurumu Morg Ihtisas Dairesi’nde, 6liim
nedeninin saptanmasi amaci ile otopsi yapilan, 5 yasindaki kiz olgu
sunuldu. 105 cm boyunda, 19 kg agirhgindaki olgunun dis muayene-
sinde kafatasinin genislemis oldugu goriildii. Beynin makroskopik
incelemesinde; sag hemisferin biiyiik bir kisminda parenkim doku
kaybt ve kistik goriiniim izlendi. Cok ince beyin parenkimi ve
araknoid zar ile cevrili, icinde 350 cc beyin omurilik sivis1 bulunan
membrandz kese mevcuttu. Beynin mikroskopik incelemesinde sag
hemisfere ait kesitlerde parenkimin ¢ok inceldigi, parankim icinde
kistik bosluklar, bunun cevresindeki parenkimde hemosiderin yiiklii
makrofajlar, miyelin yitimi, ak madde (beyaz cevher) hasari, glial
hiicre proliferasyonu saptandi. Bu bulgular esliginde olgu hidranense-
fali ve buna baglh gelisen hidrosefali olarak degerlendirildi.

Hidranensefalinin ender goriilmesi ve santral sinir sistemini tu-
tan dogumsal anomalilerde ayirici taniya giren bir antite olmasi nedeni
ile olgu sunulmaya deger goriildii.
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Abstract

Hydranencephaly is a congenital malformation characterized by
total or near-total destruction of cerebral cortex and basal ganglia.
Although not proven definitively, massive internal carotid artery
occlusion is thought to lead to massive brain infarction.

Our study reports a 5 year old girl autopsied at the Morgue De-
partment of the Council of Forensic Medicine. The girl weighed 19 kg
and was 105 cm long, the skull vault was enlarged. Macroscopic
examination of the brain at the autopsy revealed cystic view and loss
of parenchyma on the right hemisphere. There was a large membra-
nous sac occupying the cranial cavity containing 350 cc cerebrospinal
fluid. The membrane consisted of pia-aracnoid overlying a glial layer.
Microscopic examination of the brain showed loss of parenchyma on
the right hemisphere, with cystic areas due to necrosis, hemosiderin
laden macrophages, and loss of myelin, white matter damage, and
proliferation of glial cells. In the light of these findings, the case was
considered as hydrocephaly resulting from hydranencephaly.

Based on the rare occurrence of hydranencephaly, an entity of
differentiating diagnosis in congenital abnormalities of the central
nervous system, the case was found worth for publishing.
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Dogumsal (konjenital) bir hastalik olan
hidranensefali, beyinde gri maddenin
yapisal bozuklugu sonucu olusan hastalik-
lar grubunda yer almaktadir."” Gri madde dejene-
rasyonu ile giden hastaliklar arasinda hidranensefa-
linin yam sira po-rensefali, perisilviyan polimik-
rogri, ulegria, multikistik ensefalomalasi sayilabilir.®

Gelig Tarihi/Received: 11.09.2006 Kabul Tarihi/Accepted: 16.11.2006

Yazigma Adresi/Correspondence: Uz.Dr. Isil PAKIS
Adalet Bakanligi
Adli Tip Kurumu, ISTANBUL
isilpakis@yahoo.com

Copyright © 2007 by Tirkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri J Foren Med 2007, 4

Hidranensefali etiyolojik ve morfolojik olarak
porensefalinin daha agir formudur.* Genellikle
azalmis perfiizyon ve diisiik oksijen basincina bagh
hipoksi ve iskemi sonucu gelisir. Prematiir veya
term bebeklerde, dogumsal kalp ya da akciger has-
taliklan ile birlikte goriilebilir. Hidranensefali ge-
nellikle 22-27. gestasyonel haftalar arasi masif
intrauterin hemisferik nekroz sonucu gelisir. Etiyo-
lojisinde travma, abortus girisimi, TORCH enfek-
siyonu, evde kullanilan gazlara bagl zehirlenmeler
(intoksikasyon) sayilabilir. Ancak bazi olgularda
etiyoloji saptanamamaktadir. ikiz gebeliklerde risk
artisindan soz edilmektedir. Bebeklikte mortalite
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yiiksektir.” Kranyal kavite beyin omurilik sivisi ile
dolu genis membrandz keseye doniismiistiir.
Talamus ve traktuslar, serebral hemisferler
atrofiktir. Bazal ganglionlar degisik oranlarda etki-
lenir. Bazi olgularda kortikal kalintilar bulunabilir.
Genellikle yan (lateral) ventrikiillerle de iliskilidir.
Karotid arterlerin etkilenmesi sonucu alt temporal
ve oksipital loblar tutulur. Yikimla orantili klinik
tablo goriiliir. Yasayan olgularda aquaduktus’ ta
skar gelisimine bagli hidrosefali gelisir. Hidra-
nensefalinin proliferatif vaskiilopati ile giden ailesel
formu da tanimlanmustir.

Olgu

Calismamizda, Adli Tip Kurumu Morg ihti-
sas Dairesi’nde otopsisi yapilan 5 yasindaki kiz
olgu degerlendirildi. Aileden alinan oykiide;
olgunun dogustan itibaren konusamadig, yiirii-
yemedigi, epilepsi hastalig1 nedeni ile takip edil-
digi 6grenildi. Hastane dosyasinda 6lii getirildigi
kayitliydi, onceki tibbi belgelere ise ulagilamadi.
Otopside; 105 cm boyunda 19 kg agirliginda kiz
olgunun dis muayenesinde kafatasinin genisle-
mis oldugu, kafatasi kemiklerinin en kalin yerde
4 mm, en ince yerde ise 1 mm kalinlikta oldugu
saptandi. Beynin makroskopik incelemesinde,
sag hemisferin biiylik bir kisminda parenkim
kaybi1 ve bu alanda i¢inde 350 cc beyin omurilik
s1vist iceren, beyin parenkimi ve araknoid zar ile
cevrili membran6z bir kese izlendi (Resim 1).
Sol hemisfere ait kesitlerde ise ventrikiillerin

Resim 1. Kafatasinda belirgin genisleme, kafatasi kemiklerin-
de incelme.
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Resim 2. Beyin sag hemisferde belirgin kayip, membrandz
kese olusumu, artmig beyin omurilik sivisi.

Resim 3. Beyin sag hemisferinde belirgin parankim kaybi,
araknoid zarla ¢evrili membranoz kese.

ileri derecede genislemis oldugu, beyin paren-
kiminin yer yer 0.5 cm’ye kadar inceldigi goriil-
dii (Resim 2, 3, 4). Serebellum ve beyin sapina
ait kesitlerde kivamda yumusama saptandi.
Histopatolojik incelemede; beyin sag hemisfere
ait kesitlerde parenkimin ¢ok inceldigi goriildii.
Parenkim i¢inde kistik bosluklar, bunun g¢evre-
sindeki parenkimde hemosiderin yiiklii mak-
rofajlar, miyelin kaybi, beyaz cevher hasari, glial
hiicre proliferasyonu saptandi (Resim 5). Cevre
meninkslerde vaskiiler proliferasyon ve bazilari
hemosiderin yiiklii ¢cok sayida makrofaj izlendi.
Bu bulgular esliginde olgu hidranensefali ve
buna bagli gelisen hidrosefali olarak degerlendi-
rildi.
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Resim 4. Sag ventrikiilde daha belirgin olmak tizere her iki
ventrikiilde parankim kaybu ile ileri derecede genisleme.

Resim 5. Parankimde kistik bosluklar, myelin kaybi, beyaz
cevher hasari, glial hiicre proliferasyonu (HEX200).

Tartisma

Hidranensefali serebral korteks ve bazal gan-
glionlarin tamamm ya da tamamina yakininin yikimi
ile ayirt edilen bir dogumsal malformasyondur.
Talamus, alt beyin yapilan1 ve koroid pleksus ko-
runmus olabilir. Kanitlanmis olmamasina karsin
internal karotid arterin ttkanmasina bagli masif
beyin nekrozu sonucu gelistigi diisiiniilmektedir.’
Olgumuzda, sag hemisferin tamamina yakininin
etkilendigi ve membrandz bir kese seklini aldigi
goriildii. Mikroskobik inceleme sirasinda, talamus
ve alt beyin yapilari net bir sekilde ayirt edilemedi.
Bu veriler, olgunun hidranensefalinin agir bir for-
mu oldugunu gostermektedir. Hidranensefali olgu-
larinda yikimla orantili bir klinik tablo olugmakta-
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dir. Karotid arterlerin etkilenmesi sonucu alt tempo-
ral ve oksipital loblar tutulmaktadir. Bazal gan-
glionlar degisik oranlarda etkilenmektedir. Bazi
olgularda kortikal kalintilar bulunabilmektedir. Ka-
fatas1 boslugu beyin omurilik sivisi ile dolu genis
zars1 bir keseye doniisebilmektedir.’ Yasayan olgu-
larda aquaduktusun daralmasina bagli hidrosefali
gelisir. Bu olguda hastane kayitlar1 ve tibbi belgeleri
elde edilemedigi i¢in klinik degerlendirme yapila-
mamakla birlikte otopside ileri diizeyde hidrosefali
gelistigi saptanmuistir.

Bircok degisik nedenler 6ne siiriilmekle birlik-
te hidranensefalinin nedeni kesin olarak bilinme-
mektedir. Olgularin ¢cogunda beyin iskemisine bag-
I1 gelisen infarkt, beyin parenkiminin yikimindan
sorumlu tutulmaktadir. Iskemi pek ¢ok nedene bagh
olarak gelisebilmektedir. Bunlar arasinda hipotansi-
yon, damarsal agenezi ya da disgenezi, emboliye
bagh arter tikanmasi, Galen veninin tikanmasi sa-
yilmaktadir. Anneye ait nedenler arasinda agir karin
travmasi, kan pihtilasma bozukluklar1 bulunmakta-
dir. Kromozom anomalilerinden trizomi 13’tin hid-
ranensefali ile birlikteligi bildirilmistir.” Sunulan
olguda; 6zgecmis ile ilgili aileden saglikli bilgi elde
edilemedigi, tibbi kayitlar bulunamadigi, genetik
olarak inceleme yapilip yapilmadig1 veya neler ya-
pildig1 konusunda da bilgi olmadig i¢in bu konuda
yorum yapilamanmustir.

Intrauterin taninm zor olmasina ragmen kay-
naklarda intrauterin tan1 konulmus olgular bulun-
maktadir.”® Intrauterin CMV infeksiyonuna bagh
aort topuzunun ateromla tikanmasi sonucu gelisen
hidranensefali olgusu bildirilmistir.” Olgumuzda
intrauterin bir infeksiyonun varligi konusunda bilgi
yoktur.

Olgularin kliniginde zeka geriligi, konvulsi-
yonlar, spastik kuadripleji goriilebilmektedir. Ol-
gunun ailesinden alinan 6ykiisiinde; konugamadig,
yiriiyemedigi, epilepsi nedeni ile izlendigi bildiril-
digi i¢in veriler ilgili kaynaklarin bilgileriyle u-
yumlu bulunmustur.

Bu olgularda yasam beklentisi diisiiktiir.
Mcbee ve ark. uzamis yasamlart olan 66 aylik ve
22 aylik 2 olgu bildirmektedirler.*” Covington ve
ark. ise 20 yasina kadar yasamis bir olgu bildir-
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mektedir.'” Sunulan olgu, 5 yasinda olup, uzun
yasam siiresine sahip olgular arasindadir.

Siipheli 6liim nedenleri arasinda dogumsal a-

nomalilerin olabilecegi akilda tutulmalidir. Klinik
inceleme ile tan1 konulmamis olgularda, hem olii-
me neden olan patolojinin saptanmasiyla siipheli
durumun ortadan kaldirilmasi hem de ileride yapi-
labilecek ithamlara baglhh hukuksal ve toplumsal
sorunlarin ortaya cikmasinin engellenmesi amaci
ile mutlaka otopsi yapilmalidir.
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