Fokal Kortikal Heterotopi: Olgu Sunumu

FOCAL CORTICAL HETEROTROPIA: A CASE REPORT

Dr.Recep ERDOGAN*, Dr.Sefer KUMANDAS**, Dr.Bahri ELMAS*

*  Aras.Gor., Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri AD,

** Doc., Pediatrik Nérolog, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatri AD, KAYSERI

Ozet

Summary

Yirminci haftadan 6nce intrauterin dénemdeki enfeksi-
yonlar, hipoksi, travma, metabolik ve/veya kromozomal
bozukluklar gibi nedenler néronal migrasyonun bozulmasina
neden olabilmektedir. Noronal migrasyonun lokal olarak
bozulmasi sonucu gelisen nadir patolojilerden biri de kortikal
heterotopilerdir. Etyolojisinde, intra uterin enfeksiyonlar,
genetik hastaliklar ve dejeneratif bozukluklar gibi birgok fak-
tor rol oynamaktadir. Konvulziyon gegirme yakinmasiyla ge-
tirilip kraniyal manyetik rezonans goriintiilemede fokal kor-
tikal heterotopi saptanan 4,5 yasinda kiz hasta nadir gériilmesi
nedeniyle rapor edildi.
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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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Noroblastlarin periventrikiiler germinal ma-
trikste proliferasyonu ve kortikal tabakaya mig-
rasyonu gebeligin yaklasik altinc1 haftasinda
baglar ve gebeligin 24. haftasina kadar devam eder
(1). Noroblastlar proliferasyonunu tamamlayip
kortikal tabakaya ulastiinda radiyal gliyal fib-
rillerden ayrilir. Migrate olan ilk hiicreler korteksin
derin tabakasina, daha sonra migrate olan hiicreler
ise daha yiizeyele yerlesir (1-3). Gebeligin ikinci
yarisinda histogenetik aktivite devam eder.
Perfiizyon yetmezligi/hipoksi, enfeksiyonlar, trav-
ma, metabolik ve/veya kromozomal bozukluklar
gibi durumlar histogenezin bozulmasina neden ola-
bilirler (4). Noronal migrasyon bozuklugunun yeri
ve dagilimi, olugsma dénemine gore degismektedir.
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Migrasyon anomalisinin derecesi; siddetli komplet
agiriden izole alanda kortikal heterotopiye kadar
farkli tiplerde olabilmektedir.

Konvulziyon gegirme yakinmasi ile getirilip,
kraniyal tomografisi (BBT) normal bulunan fakat
kraniyal manyetik rezonans goriintiilemede (KM-
RG) sagda kortikal heterotopi saptanan kiz hasta
nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

Olgu Sunumu

Sag fokal kovulziyon gecirme yakinmasi ile
getirilen 4,5 yasinda kiz hastanin dykiisiinden; has-
tanemize bagvurmadan {i¢ ay once atesli donemde
bes dakika kadar siiren sag fokal klonik nobetinin
oldugu; ii¢ ay boyunca iki kez ayni tip nobetlerinin
atessiz donemde de goriildiigi; ilk konvulziyondan
sonra oral 4 mg/kg/glin fenobarbital baslandig1
ogrenildi. Ozgegmisinde; prenatal, natal ve postna-
tal donemde Ozellik saptanmayan hastanin gelisi-
minin normal oldugu, annesinin 24 yasinda,
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Sekil 1,2. KMRG'de sag serebral hemisferde temporal horn etrafindan baslayarak posteriyor paryetal alana kadar uzanan sub-
kortikal ve periventrikiiler beyaz cevher i¢inde serebral koteksle ayni sinyal &zellikleri gdsteren heterotopik gri maddeye ait

gOriintimler.

babasmin 27 yasinda sag ve saglikli oldugu, ailede
febril ya da afebril konviilziyon Oykiisiiniin ol-
madig1 bildirildi.

Fizik incelemede; agirlik 15 kg (%10-25), boy
99 cm (%25-50), bas ¢evresi 50 cm (%50), genel
durumu iyi, suuru agik, koopere, tonusu normal,
151k refleksi+/+, goz dibi, sistemik ve norolojik in-
celeme bulgular1 normal idi.

Labaratuvar incelemelerinde; hemoglobin 12,2
gr/dl, beyaz kire 6500/mm3, trombosit
238000/mm?, periferik kan yaymasi, tam idrar
tetkiki, kan sekeri, serum elektrolit ve kalsiyum
diizeyleri normal idi. Kanda TORCH serolojisi
menfi, serum amonyak diizeyi ve idrar-kan amino
asitleri normal bulundu. Kraniyal tomogrofide pa-
toloji saptanmayan hastanin EEG'sinde sol tempo-
ralde fokal keskin ve yavas dalga bulgusu gozlendi.

Fokal konvulziyon ge¢irmesi, EEG'de sol tem-
poralde fokal bulgular goériilmesi nedeniyle kra-
niyal tomografisi normal olmasina karsin kraniyal
manyetik rezonans goriintiileme (KMRG) incele-
mesi yapildi. KMRG'de sag serebral hemisferde
temporal horn etrafindan baslayarak posteriyor
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paryetal alana kadar uzanan subkortikal ve periven-
trikiiler beyaz cevher iginde serebral korteksle ayni
sinyal ozellikleri gosteren heterotopik gri maddeye
ait goriiniim dikkati cekmekte ve diger alanlar nor-
mal goriinmekte idi. (Sekil 1,2). Karbamazepin te-
davisi basglanan ve nobetleri kontrol altina alinan
hastanin izlem ve tedavisi devam etmektedir.

Tartisma

Noronal migrasyon bozukluklari; gebeligin 6
ile 24'nci haftalar1 arasinda noroblastlarin migras-
yonunda bozulma sonucu olusan konjenital malfor-
masyonlardir. Noronal migrasyonun lokal olarak
bozulmas1 sonucu gelisen patolojilerden biri de gri
cevher heterotopileridir. Gri cevher heterotopileri
prognoz ve klinik bulgularina gore; subepandimal,
fokal subkortikal ve diffiiz heterotopiler olarak ii¢
grubta incelenmektedir (5). Subepandimal hetero-
topiler; diizgiin kenarli, lateral ventrikiile bitigik,
siklikla ventrikiillere basiya neden olan heterotopi-
lerdir. Fokal subkortikal heterotopiler; bazen
tiimorleri andiran, serebrospinal mayi ve damarsal
yapilar igeren heterotopilerdir (6). Genis subkor-
tikal heterotopisi olan olgularda iistiindeki korteks
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incelmis olarak izlenebilir, komsu oldugu vent-
rikiilii ve interhemisferik fissiirii itip kitle etkisi ya-
pabilir. Bu nedenle intrakraniyal tiimorlerden
ayirici tanisi yapilmalidir (7). Diffiiz gri cevher het-
erotopileri ise bant heterotopi yada laminar he-tero-
topiler olarak adlandirilmaktadir (5). Laminar het-
erotopiler, gri cevherin altinda sentrum semiovale
gevresinde, bilateral ve simetrik olarak izlenir (5).
Bant heterotopiler (double korteks); serebral kor-
tekste, derinde, gri cevheri cevreleyen bigcimde
izlenir ve korteksten normal, ince bir beyaz cevher
tabakasi ile ayrilir (8). Olgumuzda sag serebral
hemisferde beyaz cevher icinde lokal olarak kor-
teksle izointens kortikal heterotopi saptandi.
Heterotopinin lokal olmasi, ventrikiile bast yapma-
masi1 ve listiindeki kortekste incelmeye neden ol-
mamasi ile fokal kortikal heterotopi tanist konuldu.

Kortikal heterotopili olgular mental retardas-
yon ve diger konjenital anomaliler olmaksizin par-
siyel epilepsilerle seyrederler. Nadiren mental re-
tardasyon, lissensefali ve konjenital anomalilerle
birlikte seyreden kiz hastalarda Xq28 kromo-
zomunda anormallik tanimlanmistir (9-10). Son
yillarda lissensefali ile beraber izlenen kortikal he-
terotopili olgularin ¢ogunlugunda X'e bagli domi-
nant taginma, 17. kromozoma bagl kalitim ve kro-
mozomal patoloji olmayan {i¢ farkli kromozomal
yap1 tanimlanmistir (11). Fushiki S yaptig1 hayvan
modeli ¢alismasinda gebeligin 20. haftasindan 6nce
diisiik doz iyonizan radyasyonun ndronal migras-
yonu bozdugunu gostermistir (12). Olgumuzda pre-
natal X-ray'e maruz kalma Oykiisliniin olmamasi,
mental ve entellektiiel fonksiyonlarinin normal ol-
mast ek diger malformasyonlarin ve agiri ya da
pakigiri gibi lissensefali bulgularmin goriilmemesi
nedeniyle kromozomal inceleme yapilmadi.

Bu grup hastaliklarin tanisinda BBT ve 6zel-
likle KMRG nin degeri bliyliktiir. Noronal migras-
yon bozuklugu siiphesi olan olgularda tani igin
secilecek goriintiileme teknigi KMRG olmalidir
(13). Heterotopiler; subepandimal, periventrikiiler
yada subkortikal bolgede KMRG’de tiim sekanslar-
da gri cevherle izointens, nodiiler ya da diiz olarak
izlenir. Heterotopileri tiimorden ayiran en onemli
bulgu, etrafinda 6dem olmamasi ve gri cevherle
izointens olmasidir. Olgumuzda da BBT normal ol-
masina karsin KMRG de kortikal heterotopi sap-
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tandi, heterotopinin oldugu tarafta 6dem yoktu ve
gri cevherle izointens goriilmekte idi.

Heterotopili olgular asemptomatik ya da fokal
konviilziyonlarla  birlikte  goriilebilmektedir.
Olgumuz da fokal konviilziyon gecirme yakin-
malari ile hastanemize basvurmustu.

Nadir goriilen bu patolojiler sporadik olabile-
cegi gibi ailesel de olabilmektedir. Ailesel goriilen
olgularda; 6zellikle kromozomal ¢alisma yapilmali
ve genetik danisma verilmelidir. Olgumuzda aile
Oykiisiinlin  olmamas:1  sporadik olabilecegi
diisiindiirdii. Fokal konvulziyonla getirilen hasta-
larda migrasyon anomalileri yoniinden de aile
Oykiisli ayrintili olarak alinmali, etyolojiyi sapta-
mak i¢in ileri goriintiileme yontemleri kullanil-
malidir. Ailesel migrasyon anomalisi saptananlarda
kromozomal ¢alismalar yapilmali ve aileye genetik
danisma verilmelidir.
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