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Ozet

Abstract

Sizensefali, hemisfer boyunca ependimal yizeyden korteksin
pia Ortisine kadar uzanan, gri madde ile cevrili bir yariktir.
Yariklarin gri cevher ile ortill duvarlarinin birbirine yakin olmasi
Tip 1 (kapali dudak), birbirinden uzak olmasi ise Tip 2 (agik dudak)
olarak adlandirihr. Gocuklardaki klinigi mental motor retardasyon,
nobetler ve fokal nérolojik bozukluklara kadar dedisen genis bir
araliga sahiptir. Epilepsi hastalarin ¢ogunda vardir, genellikle
fokal ndbetler ile karakterizedir. Sizensefalinin status epileptikus’a
neden olabilecei az sayida vakada bildiriimektedir. Bu yazimizda,
nobeti fokal baslayip jeneralize devam eden, status epileptikus
klinigi ile bagvuran yedi yasindaki bir sizensefali olgusu sunularak;
sizensefalinin epilepsi ve status epileptikustaki yeri vurgulanmaya
cahisiimistir.

Anahtar kelimeler: Elektroensefalografi, magnetik rezonans
gorlintileme, status epileptikus, sizensefali,

Schizencephaly is a slit covered with gray matter, that lies from
the ependimal surface to the piadressing a long the hemisphere. If
the walls of the slitscovered with gray matter of are close to each
other it is named as Type 1 (closedlip), if they are further from each
other, it is called astype 2 (openlip). Clinics in children has a large
range of spectrum from mental motor retardation, seizure to focal
neurological disorders. Most of the patients have epilepsy which
are usually characterized by focalseizures. There are only a few
cases where schizencephaly causes status epilepticus. Here in, we
report a schizencephaly case of a 7 year old boy who was accepted
with a status epilepticus clinics that started locally and progressed
generally. We emphasize the important role of schizencephaly in
epilepsy and status epilepticus.
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GiRis

Sizensefali, hemisfer boyunca ependimal yiizeyinden, korteksin
pia ortistne kadar uzanan, gri madde ile gevrili bir yariktir ve genetik
olarak porensefali olarak adlandirilir. Gri madde ile gevrili bu yariklar
displastiktir ve normal kortikal laminasyon sergilemez. Yariklar tek veya
cift tarafli olabilir ve en sik pre-postsentral girus yakinlarinda lokalizedir.
Aslinda bu bélgeler, kortikal displazi olusan bélgelerle hemen hemen
aynidir (1). Ingiltere’de yapilmig bir caligmada sizensefali sikligi %0.06-
0.16 olarak bulunmustur (2).

Cocuklardaki klinigi mental motor retardasyon, ndbetler ve fokal
norolojik bozukluklara kadar dedisen genis bir aralia sahiptir (3).
Ozellikle bu serebral anomaliler fokal baslangigli direngli nébetlere
neden olabililer. Bu yazimizda sizensefalinin neden oldugu bir
status epileptikus (SE) olgusu sunularak; sizensefalinin degisik klinik
yansimalarina dikkat gekilmek istenmistir.

OLGU

Yedi yasinda erkek hasta, dort saat 6nce sag viicut yarisindan
baslayip jenaralize olan ve status epileptikus olarak devam eden
ndbetlerle hastanemize refere edildi. Acil servise posiktal dénemde kabul
edildi. Hasta gocuk yogun bakim (initesine alinarak SE izlemi ve tedavisi
yapildi. Hastanin nérolojik muayenesinde sa§ hemiparezi belirlendi.

Baslanilmis olan fenitoin tedavisine devam edildi. Etyolojiye yonelik
olarak yapilan laboratuar galigmalari (tam kan sayimi, biyokimya ve
metabolik tarama testleri) normal bulundu. Stabilizasyondan sonra gekilen
elektroensefalografik gériintilemede (EEG) sol temporoparietooksipital
bolgede ortaya cikan ve zayif ikincil yayiim gosteren diken dalga/
keskin yavas dalga desarjlari izlendi (Sekil 1). Kraniyal manyetik
rezonans goriintlilemesinde (MRG) sol lateral ventrikiil posterior hornu
komsulugunda gri cevher heterotopisi, kapali dudak tip sizensefali ve sol
temporoparietooksipital bélgede polimikrogiri ile uyumlu alanlar saptandi
(Sekil2). Sag hemiparaziye yonelik olarak acil yapilan ekokardiyografi
normal bulundu. Hastanin 48 saatlik izleminde sa§ hemiparezinin
duizeldigi belirlendi ve bu durum Todd paralizisi olarak degerlendirildi.
Bes giinlik izleminde ndbeti olmayan hasta, karbamezapin tedavisi ile
taburcu edildi. Hastanin bir yillik izleminde nébeti olmamasina ragmen,
EEG’ deki nonkonvulzif anormalligi devam etti.

TARTISMA

Kortikal ~ gelisimsel ~malformasyonlar  (KGM), noronal  olusum
basamaklarindaki duraksamalar nedeniyle olusur ve bunlardan biri
de sizensefalidir. Sizensefali perisilvian veya santral yerlesimli olarak
gorulen, hemisferler arasindaki yariklardir. Sizensefali KGM'lerin %5’
ini olusturur (3). Polimikrogri ve mikrosefali siklikla eslik etmektedir (4).
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Aydin ve ark.

Sekil 1. Sol temporoparietooksipital bélgede ortaya ¢ikan
ve zayif ikincil yayihm gésteren diken dalga / keskin yavas
dalga desarjlari izlenmektedir.
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Yariklarin gri cevher ile ortlili duvarlarinin birbirine yakin olmasi Tip 1
(kapali dudak sizensefali), birbirinden uzak olmasi ise Tip 2 (acik dudak
sizensefali) olarak adlandirilir (5). Sizensefali de etyoloji kesin degildir.
Annedeki prenatal sorunlar, iskemik kortikal zedelenmeler, CMV, toksik
ve genetik nedenler, plasantal kanamaya bagli fetal hipotansiyon,
vaskiiler sorunlar, otoimmun trombositopeni sizensefaliye neden olabilir
(6).

Sizensefalinin baslica klinik bulgulari; nébetler ve degisen derecede
mental motor retardasyondur. Epilepsi, hastalarin gogunda vardir,
genellikle fokal nobetler ile karakterizedir ve 1/3 hastada nobetler ilaglara
direnglidir. Kortikal gelisim malformasyonu olan hastalarda yapilan bir
calismada, bu hastalarin izlemlerinin herhangi bir doneminde status
epileptikus gelisebilecedi bildirilmektedir (7,8). Bizim hastamizda da, ¢ok
seyrek ortaya ¢ikan iki fokal nébetten sonra, agir bir SE klinigi gelismisti.
Bu duruma, tedavideki uyumsuzluk kadar; sizensefali kompleksinin
potent epileptojenik katkisi da neden olmus olabilir. Klinik bu kadar agir
gelisse de, hastamizin anti epileptik tedaviye yaniti tatmin edici dlizeyde
oldu. Ancak bu hastalarin daha sonra tek yada ¢oklu antiepileptik ilag
tedavisine yanitlarinin azalabilecedi unutulmamalidir. Bundan dolayi bu
hastalarin yakin izlemi gerekmektedir.

Ozellikle fokal komponent igeren SE Kliniginde, fokal néroanatomik
nedenler arasinda kortikal gelisimsel malformasyonlarda arastirimalidir.
Bu malformasyonlarin direngli ndbetler yaninda, SE nedeni olabilecegi
unutulmamalidir. Bu durumlarda, epilepsi protokoline gére ince kesitli
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Sekil 2. Koronal T2A (A) ve T1A volimetrik (B) gérintilerde
kapall dudak sizensefaliye (beyaz oklar) sol temporoparietal
alanda polimikrogri (okbasi) ve gri cevher heterotopileri eslik
etmektedir.

MRG alinmali ve olasi epilepsi tedavi segeneklerine (epilepsi cerrahisi
gibi) hazir olunmalidir.
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