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ÖZET 

Beyin gelişim bozukluklarından nöronal migrasyon anomalileri, 3.-5. 
gestasyonel aylarda nöroblast göçünün bozulmasıyla oluşan konjenital 
ma/formasyon/ardır. 

18 yaşında bir erkek hasta bir yıl ara ile yalnızca iki kez jenera/ize to
nik-klonik nöbet nedeni ile incelenirken Bilgisayarlı Beyin Tomografi
si (BBT) ve Manyenik Rezonans (MR) görüntü/erne tekniklerinde "bi
lateral postsantral ve supramarjinal girus lokalizasyonlarında şizense
fali (closed lip) ve polimikrogirıya" saptandı. Major strüktürel anama
li saptanan ancak belirgin nörolojik defisiti olmayan bu olguyu litera
tür eşliğinde sunuyoruz. 
Anahtar kelime/er: Nöronal migrasyon anomalisi, şizensefali, MR 

GİRİŞ 

Nöronal migrasyon, memeiiierin beyinlerinde korti
kal larninasyon ve girusların oluşumu ile ilgilidir (1). 
Embriyoda, su hependimal germinal matriksten çıkan nö
roblastlar, radyal diziimiş glia hücre lifleri yoluyla sereb
ral kortekse göç ederler (1,2,3). Nöroblast göçü gestas
yonun yaklaşık 6. haftasında başlar ve yaşamın birinci 
yılına kadar sürer (1,3,4). Gestasyonun özellikle erken 
dönemlerinde infeksiyonlar, aşılanma, vasküler bozuk
luklar, travma, metabolik bozukluklar ya da kromozom 
anomalisi gibi nedenlerle hücre göçünün düzeni bozulur 
ya da durur (1,3,4). Bunun sonucunda ise kortikal lami
nasyonda ve girus oluşumunda anormallikler, subkorti
kal heteretopi ve diğer bazı fokal displaziler meydana 
gelir (1). Migrasyon anomalileri, lizensefali (agyria), pa
kigyria, polimikrogyria, heterotopia, şizensefali ve unila
teral megaloansefali adı altında toplanmaktadır (1,3-6). 

SB Istanbul Eğitim Hastanesi Nöroloji Kliniği ( 1) 

SB Göztepe Eğitim Hastanesi Nöroloji Kliniği (2) 

SB Nevşehir Hastanesi Nöroloji Kliniğı (3) 

SUMMARY 

Schizencephaly and migration abnormality: A case report 
Of disorders of brain development, neuronal migratian abnormalities 
are congenital malformatian s caused by impairment of neuroblast mig
ration in 3-5 th months of ge station. 
An 18 year old male patient was examined twice because of the gene
ralized tonic-clonic attack, with 1 year interval between these exami
nations, and in his computerized brain tomography and magnetic reso
nance screening analyses it was found that there were bilateral schi
zencephaly ( closed /ip) and poliymicrogria localized at postcentral and 
supramarginal gyrus.ln many syndromes, various migratian abnorma
lities are noted together with other systemic abnormalities. 
W e report this case, in the light of the literature, in whom there was 
major structural abnormality but no significant neurologica/ deficit. 
Key words: Neuronal migratian abnormality, schizencephaly, MR 

Migrasyon anomalilerinin klinik bulguları hafiften ağıra 
kadar değişme gösterebilen, gelişme geriliği, mental re
tardasyon, mikrosefali, fokal ya da jeneralize motor bo
zukluklar ve epileptik nöbetlerdir (4,5,7). 

Önceleri otopside ortaya çıkabilen migrasyon ano
malileri son yıllarda BBT ve özellikle MR kullanılması 
ile yaşayan olgularda da sapıanabilmektedir (4,5,8). 

OLGU 
18 yaşında erkek hasta, geçirdiği jeneralize tonik -klo

nik nöbet nedeniyle kliniğimize başvurdu. Olgumuzun ai
le öyküsünde herhangi bir özellik tespit edilmedi. Olgu
muzun doğumu normal olmuştu. Zamanında yürümüş ve 
konuşmuştu. Okul öncesi psikososyal durumu iyiydi. İl
kokul 5. sınıfı bi tirmiş ancak birkaç kez sınıfta kalmıştı. 
Son zamanlara kadar da bir iş yerinde çalışmaktaydı. 

Hastaneye gelişinden bir yıl önce 1-2 dakika süren 
kollarda ve hacaklarda tonik-klonik kasılmalarla giden 
ağızda köpürme ile dilde ısırmanın eşlik ettiği ve aynı 
zamanda bilinç kaybının da olduğu bir nöbet geçirdiği 
söylendi. Bir ay önce de bir kez kekeleme gibi nitelediği 
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Resim 1 

net söylenemeyen 2-3 dakika süren bir konuşma bozuk
luğu olduğu belirtildi. 

Fizik ve nörolojik muayene normaldi. Rutin kan tel
kiklerinde bir özellik yoktu. Akciğer grafisi ve EKG nor
maldi. 8 ay izlenen olguya iki kez EEG yapıldı ve normal 
bulundu. Kontrastsız ve intravenöz kontrastlı yapılan 

BBT' de santral sulkus bölgelerinde, kortekste bilateral 
kahnlaşma ve subkortikal beyaz maddeye doğru genişle
me izlendi. Daha sonra spin echo tekniği ile T 1 ağırlıklı 
sagital, aksiyal ve koranal planda 7 mm ve 5 mm kesitler
le, spin echo tekniği ile proton yoğunluğu ve T2 ağırlıklı 
aksiyal planda 7 mm' lik kesitlerle kranyal bölgenin man
yetik rezonans görüntülernesi yapıldı. Bilateral postsantral 
ve supramarjinal girus lokalizasyonlannda anormal venöz 
direnaj bulunan belirgin kortikal kahnlaşma (polimikrog
yria) ile bunun santralinde silvian fissür ile devamldığı 
olan gri cevherle çevrili şizensefali (closed lip) izlendi. 
Organik beyin testleri (8 ay ara ile) 2 kez yapıldı. Bender: 
Şüpheli organik araz bulguları; Benton: İdrak dikkat ve 
tesbit hafızası fonksiyonlan vasat düzeyde (skor: 12/15); 
Alexander: IQ: 82 (donuk normal zeka) düzeyinde bulun
du. Batın ultrasonografisi ve kemik grafileri normaldi. 

TARTIŞMA 

Nöronal migrasyon bu yüzyılın başından beri bilin
mektedir (3). Memeli beyini oluşturan nöronlar, embriyo
da ventrikül yüzeyi boyunca yerleşmiş proliferatif bölge
de ürerler. Böylece serebral embriyogenezis başlar (3). 
Gestasyonun ikinci ayının sonunda bu bölgede üremiş nö
roblastlar, radyal diziimiş glia hücre lifleri yoluyla, son 
periferik pozisyonlanna almak üzere göç etmeye başlarlar 
(3,4). Göç eden bu hücreler korteksin gelişmesini ve kıv
ramların oluşmasını sağlarlar (4). Hücre göçünün büyük 
kısmı yaklaşık bir ay içinde tamamlanır. Migrasyonun kü
çük bir kısmı ise 25. gestasyonel haftaya kadar sürer (3,4 ). 
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Kortekste, ilgili laminalara gelerek göçleri son bulan hüc
reler, diferansiye olmaya devam ederler. Zamanla nöron
lar, akson ve dendritleri gelişerek diğer nöronlarla sinaptik 
bağlantılarını yaparlar (1,3,4). Bu göç periyodu sırasında 
herhangi bir etkenle migrasyon dalgasının bozulması, bir 
nöronal migrasyon anomalisi olarak neticelenir (3,4). Nö
ronlar korteks içinde ya da dışında anormal lokalizasyon
lar gösterirler. Genelde kortekste kahnlaşma ve genişle
me, subkortikal beyaz madde de ise incelme gözlenir (3). 

Pakigyrianın ve polimikrogyrianın manyetik rezo
nans görüntüleme tekniği ile patolojik incelemesinin her 
zaman birlikte yapılamaması nedeniyle bu ikisinin histo
lojik olarak ayınını güçleşir. Bu nedenle Barkovich, lis
sensefali ve şizensefalinin eşlik etmediği polimikrogyria 
ve pakigyria olgulannın MRG ile tanınmasında "kortikal 
displazi" terimini kullanmayı önermiştir (9). Bu görüşü 
destekleyen başka yazarlar da olmuştur (10). 

Bizim olgumuzda önde gelen malformasyon postsantral 
girus ve submarginal girus lokalizasyonlannda bilateral 
( closed lip) şizensefali ile çevresindeki polimikrogyria idi. 

Şizensefali ilk kez 1887 de Wilmarth tarafından, pri
mer serebral fissür bölgelerinde, anormal serebral yarık
lar olarak tanımlanmıştır (7). Daha sonra 1946 da Ya
kovlev ve Wadworth şizensefali adını verdikleri bu ya
nkların patolojik detayını bildirmişler ve yarık kenarları
nın yan yana kaynamış durumda kapalı olanlarına Tip 1 
(closed lip) şizensefali; yank kenarlannın birbirinden ay
rı ve geniş olup içinde beyin omurilik sıvısı bulunanlara 
da Tip 2 (open lip) şizensefali demişlerdir (5,6). Şizense
falide yank kenarlannda kortikal gri madde mevcuttur. 
Çoğu kez de şizensefalinin içinde ya da yakınında poli
mikrogyria vardır (3,7,10,11,12). Şizensefali, ibsilateral 
simetrik, bilateral asimetrik ya da unilateral olabilir 
(7,12). Literatürde şizensefaliyi daha çok bilateral ve 
açık kenarlı (Tip 2) görüldüğü bildirilmektedir 
(4,5,7,1 1,12). Barkovich 20 olguda şizensefali lokalizas
yonuna en fazla frontal bölgede (% 44), en az ise (1 ol-
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gu) parietal bölgede rastlanmıştır (12). Şizensefaliye ba
zen korpus kollozum 1 septum pellusidum anomalileri, 
mikrosefali, ventriküler divertikül 1 ventriküler genişle
me, septooptİk displaziler ve subependimal heterotopia
lar eşlik edebilir (6,7,1 1 ,12). 

MRG ile kolaylıkla tanınabilen şizensefali, BT' de 
her zaman saptanamayabilir. Brodtkorb, 4 şizensefali ol
gusundan 2' sinin BT incelemesini normal bulduğu diğer 
ikisininde ise şüpheli bulgular gördüğünü bildirmiştir 
(4). Yazarlar migrasyon anomalilerin tanınmasında en 
iyi yöntemin MRG olduğunu vurgulamaktadır (3,5). Şi
zensefali MRG' de genellikle aksiyal planda iyi görülür
ken, yarığın ventrikül duvarı ile ilişkisinin tam olduğu 
özellikle ( open lip) şizensefalide anamali koronal planda 
daha iyi görülür. T 1 ağırlıklı imajlar migrasyon anama
Iiierin anatomik özelliklerini, T 2 ağırlıklı imajlar ise do
sed lip şizensefaliyi göstermeye yardım eder (5). Şizen
sefalide klinik tablo çeşitli olmakla birlikte önde gelen 
bulgular epileptik nöbetler, gelişme geriliği, mental re
terdasyon ve motor defisitlerdir (7,11,12). 

Barkovich, şizensefalinin lokalizasyonu ve boyutları 
ile klinik bulgular arasında istatistiksel olarak korelasyon 
saptandığını bildirmektedir. Yazar, yarık boyutları ile ve 
frontal tutulumu ile motor disfonksiyonunu istatistiksel 
olarak ilişkili bulmuştur. Yine küçük ve açık tip unilate
ral ya da kapalı tip unilateral şiensefalide ise mental re
terdasyon ve gelişim geriliğini ılımlı ya da ciddi bulmuş
tur (12). Olgumuzda motor defisit klinik olarak saptana
mamıştır. Bu durum şizensefalinin parietal bölgede bu
lunması, kapalı tipte ve büyük boyutlarda olmaması ile 
açıklanabilir. 

Olgumuzda gelişme geriliği ve belirgin mental retar
dasyon tespit edilmedi. 8 ay arayla uygulanan organik be
yin testlerinde IQ: 80 (donuk normal zeka) idi. Çeşitli ya
yınlarda gelişme geriliği ve mental retardasyonun olmadı
ğı ya da hafif görüldüğü vardır (4,7 ,13). Olgumuz bize bir 
yıl arayla geçirdiği iki jeneralize tonik-klonik nöbet nede
ni ile başvurmuştu. Hastamız ilk nöbeti 17 yaşında geçir
mişti. Henüz antiepileptik tedaviye başlanmayan hasta ta
kibe alındı. Şizensefalide jeneralize tonik-klonik, komp
leks parsiyel motor nöbetler sıklıkla görülmektedir 
(4,7,12,13). Olgularda nöbet başlangıç yaşı oldukça değiş
ken bildirilmektedir. Brown' ın 26 yaşında, Bardtkorb' un 
ise 12. ayda nöbet geçirmeye başlayan olguları vardır 
(4,13). Bugüne kadar şizensefalilerin sporadik görüldüğü 
ve literatürde bu olgularda kahtımsal bir geçiş ya da kro
mozom anormalliği rastlanmadığı bildirilmektedir (3,10). 
Şizensefalideki anormal neokortikal yapılanma (polimik
rogyria) şizensefalinin daha çok bir nöronal migrasyon 
bozukluğu sonucu olduğunu göstermektedir. Bu da, şizen
sefalinin genellikle erken gestasyonel dönemde (8.-16. 
haftalarda) meydana geldiğine işaret etmektedir (10). 

Önceleri otopside tanınan ve ender olarak görülen şi
zensefali olguları, son zamanlarda BT ve MRG' nin hız
la kullanılmasıyla giderek bir artma göstermektedir. Ya
yınlanan bu olgular, bizim malmigrasyon konusunda kli
nik bilince sahip olmamızı, olguların prognozunu tayin 
edebilmemizi ve bekli de bu bozuklukların önlenmesin
de yararlı ipuçları elde etmemizi sağlayacaktır ( 4, 10). 
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