
Nöroblastların periventriküler germinal ma-
trikste proliferasyonu ve kortikal tabakaya mig-
rasyonu  gebeliğin  yaklaşık  altıncı  haftasında
başlar ve gebeliğin 24. haftasına kadar devam eder
(1). Nöroblastlar proliferasyonunu tamamlayıp
kortikal tabakaya ulaştığında radiyal gliyal fib-
rillerden ayrılır. Migrate olan ilk hücreler korteksin
derin tabakasına, daha sonra migrate olan hücreler
ise daha yüzeyele yerleşir (1-3). Gebeliğin ikinci
yarısında histogenetik aktivite devam eder.
Perfüzyon yetmezliği/hipoksi, enfeksiyonlar, trav-
ma, metabolik ve/veya kromozomal bozukluklar
gibi durumlar histogenezin bozulmasına neden ola-
bilirler (4). Nöronal migrasyon bozukluğunun yeri
ve dağılımı, oluşma dönemine göre değişmektedir.

Migrasyon anomalisinin derecesi; şiddetli komplet
agiriden izole alanda kortikal heterotopiye kadar
farklı tiplerde olabilmektedir.

Konvulziyon geçirme yakınması ile getirilip,
kraniyal tomografisi (BBT) normal bulunan fakat
kraniyal manyetik rezonans görüntülemede (KM-
RG) sağda kortikal heterotopi saptanan kız hasta
nadir görülmesi nedeniyle sunulmuştur.

Olgu Sunumu
Sağ fokal kovulziyon geçirme yakınması ile

getirilen 4,5 yaşında kız hastanın öyküsünden; has-
tanemize başvurmadan üç ay önce ateşli dönemde
beş dakika kadar süren sağ fokal klonik nöbetinin
olduğu; üç ay boyunca iki kez aynı tip nöbetlerinin
ateşsiz dönemde de görüldüğü; ilk konvulziyondan
sonra oral 4 mg/kg/gün fenobarbital başlandığı
öğrenildi. Özgeçmişinde; prenatal, natal ve postna-
tal dönemde özellik saptanmayan hastanın gelişi-
minin normal olduğu, annesinin 24 yaşında,
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Özet
Yirminci haftadan önce intrauterin dönemdeki enfeksi-

yonlar, hipoksi, travma, metabolik ve/veya kromozomal
bozukluklar gibi nedenler nöronal migrasyonun bozulmasına
neden olabilmektedir. Nöronal migrasyonun lokal olarak
bozulması sonucu gelişen nadir patolojilerden biri de kortikal
heterotopilerdir. Etyolojisinde, intra uterin enfeksiyonlar,
genetik hastalıklar ve dejeneratif bozukluklar gibi birçok fak-
tör rol oynamaktadır. Konvulziyon geçirme yakınmasıyla ge-
tirilip kraniyal manyetik rezonans görüntülemede fokal kor-
tikal heterotopi saptanan 4,5 yaşında kız hasta nadir görülmesi
nedeniyle rapor edildi.
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Summary
Conditions such as infections, hypoxia, travma, metabo-

lic and/or chrosomal abnormalities before the 20th gestational
week, may impair neuronal migration. One of the rare patholo-
gies due to local neuronal migration impairment is cortical he-
terotropia. A plenty of factors as well as intrauterine infections,
genetic and degenerative diseases may play a role in the etio-
logy. A 4,5-years-old girl with convulsion who was diagnosed
to have focal cortical heterotropia by magnetic resonance ima-
ging is reported for it is a rare occlusion.
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babasının 27 yaşında sağ ve sağlıklı olduğu, ailede
febril ya da afebril konvülziyon öyküsünün ol-
madığı bildirildi.

Fizik incelemede; ağırlık 15 kg (%10-25), boy
99 cm (%25-50), baş çevresi 50 cm (%50), genel
durumu iyi, şuuru açık, koopere, tonusu normal,
ışık refleksi+/+, göz dibi, sistemik ve nörolojik in-
celeme bulguları normal idi.

Labaratuvar incelemelerinde; hemoglobin 12,2
gr/dl, beyaz küre 6500/mm3, trombosit
238000/mm3, periferik kan yayması, tam idrar
tetkiki, kan şekeri, serum elektrolit ve kalsiyum
düzeyleri normal idi. Kanda TORCH serolojisi
menfi, serum amonyak düzeyi ve idrar-kan amino
asitleri normal bulundu. Kraniyal tomogrofide pa-
toloji saptanmayan hastanın EEG'sinde sol tempo-
ralde fokal keskin ve yavaş dalga bulgusu gözlendi.

Fokal konvulziyon geçirmesi, EEG'de sol tem-
poralde fokal bulgular görülmesi nedeniyle kra-
niyal tomografisi normal olmasına karşın kraniyal
manyetik rezonans görüntüleme (KMRG) incele-
mesi yapıldı. KMRG'de sağ serebral hemisferde
temporal horn etrafından başlayarak posteriyor

paryetal alana kadar uzanan subkortikal ve periven-
triküler beyaz cevher içinde serebral korteksle aynı
sinyal özellikleri gösteren heterotopik gri maddeye
ait görünüm dikkati çekmekte ve diğer alanlar nor-
mal görünmekte idi. (Şekil 1,2). Karbamazepin te-
davisi başlanan ve nöbetleri kontrol altına alınan
hastanın izlem ve tedavisi devam etmektedir.

Tartışma
Nöronal migrasyon bozuklukları; gebeliğin 6

ile 24'ncü haftaları arasında nöroblastların migras-
yonunda bozulma sonucu oluşan konjenital malfor-
masyonlardır. Nöronal migrasyonun lokal olarak
bozulması sonucu gelişen patolojilerden biri de gri
cevher heterotopileridir. Gri cevher heterotopileri
prognoz ve klinik bulgularına göre; subepandimal,
fokal subkortikal ve diffüz heterotopiler olarak üç
grubta incelenmektedir (5). Subepandimal hetero-
topiler; düzgün kenarlı, lateral ventriküle bitişik,
sıklıkla ventriküllere basıya neden olan heterotopi-
lerdir. Fokal subkortikal heterotopiler; bazen
tümörleri andıran, serebrospinal mayi ve damarsal
yapılar içeren heterotopilerdir (6). Geniş subkor-
tikal heterotopisi olan olgularda üstündeki korteks

Şekil 1,2. KMRG'de  sağ  serebral  hemisferde  temporal  horn etrafından başlayarak posteriyor paryetal alana kadar uzanan sub-
kortikal ve periventriküler beyaz cevher içinde serebral koteksle aynı sinyal özellikleri gösteren heterotopik gri maddeye ait
görünümler.
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incelmiş olarak izlenebilir, komşu olduğu vent-
rikülü ve interhemisferik fissürü itip kitle etkisi ya-
pabilir. Bu nedenle intrakraniyal tümörlerden
ayırıcı tanısı yapılmalıdır (7). Diffüz gri cevher het-
erotopileri ise bant heterotopi yada laminar he-tero-
topiler olarak adlandırılmaktadır (5). Laminar het-
erotopiler¸ gri cevherin altında sentrum semiovale
çevresinde, bilateral ve simetrik olarak izlenir (5).
Bant heterotopiler (double korteks); serebral kor-
tekste, derinde, gri cevheri çevreleyen biçimde
izlenir ve korteksten normal, ince bir beyaz cevher
tabakası ile ayrılır (8). Olgumuzda sağ serebral
hemisferde beyaz cevher içinde lokal olarak kor-
teksle izointens kortikal heterotopi saptandı.
Heterotopinin lokal olması, ventriküle bası yapma-
ması ve üstündeki kortekste incelmeye neden ol-
maması ile fokal kortikal heterotopi tanısı konuldu.

Kortikal heterotopili olgular mental retardas-
yon ve diğer konjenital anomaliler olmaksızın par-
siyel epilepsilerle seyrederler. Nadiren mental re-
tardasyon, lissensefali ve konjenital anomalilerle
birlikte seyreden kız hastalarda Xq28 kromo-
zomunda anormallik tanımlanmıştır (9-10). Son
yıllarda lissensefali ile beraber izlenen kortikal he-
terotopili olguların çoğunluğunda X'e bağlı domi-
nant taşınma, 17. kromozoma bağlı kalıtım ve kro-
mozomal patoloji olmayan üç farklı kromozomal
yapı tanımlanmıştır (11). Fushiki S yaptığı hayvan
modeli çalışmasında gebeliğin 20. haftasından önce
düşük doz iyonizan radyasyonun nöronal migras-
yonu bozduğunu göstermiştir (12). Olgumuzda pre-
natal X-ray'e maruz kalma öyküsünün olmaması,
mental ve entellektüel fonksiyonlarının normal ol-
ması ek diğer malformasyonların ve agiri ya da
pakigiri gibi lissensefali bulgularının görülmemesi
nedeniyle kromozomal inceleme yapılmadı.

Bu grup hastalıkların tanısında BBT ve özel-
likle KMRG nin değeri büyüktür. Nöronal migras-
yon bozukluğu şüphesi olan olgularda tanı için
seçilecek görüntüleme tekniği KMRG olmalıdır
(13). Heterotopiler; subepandimal, periventriküler
yada subkortikal bölgede KMRG’de tüm sekanslar-
da gri cevherle izointens, nodüler ya da düz olarak
izlenir. Heterotopileri tümörden ayıran en önemli
bulgu, etrafında ödem olmaması ve gri cevherle
izointens olmasıdır. Olgumuzda da BBT normal ol-
masına karşın KMRG de kortikal heterotopi sap-

tandı, heterotopinin olduğu tarafta ödem yoktu ve
gri cevherle izointens görülmekte idi.

Heterotopili olgular asemptomatik ya da fokal
konvülziyonlarla birlikte görülebilmektedir.
Olgumuz da fokal konvülziyon geçirme yakın-
maları ile hastanemize başvurmuştu.

Nadir görülen bu patolojiler sporadik olabile-
ceği gibi ailesel de olabilmektedir. Ailesel görülen
olgularda; özellikle kromozomal çalışma yapılmalı
ve genetik danışma verilmelidir. Olgumuzda aile
öyküsünün olmaması sporadik olabileceği
düşündürdü. Fokal konvulziyonla getirilen hasta-
larda migrasyon anomalileri yönünden de aile
öyküsü ayrıntılı olarak alınmalı, etyolojiyi sapta-
mak için ileri görüntüleme yöntemleri kullanıl-
malıdır. Ailesel migrasyon anomalisi saptananlarda
kromozomal çalışmalar yapılmalı ve aileye genetik
danışma verilmelidir.
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