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ARAfiTIRMA YAZISI

L izensefali kortikal malformasyonlar›n önemli bir gurubunu oluş-
turur ve terim olarak beyin yüzeyinde düzleşmeyi ifade eder. Gi-
rus ve sulkuslar say›ca azalm›şt›r. Spektrum, beyin yüzeyinde gi-

ruslar›n tamamen yokluğundan (agiri, komplet lizensefali) az say›da
geniş ve düzleşmiş giruslar (pakigiri, inkomplet lizensefali) aras›nda
değişir. Normalde 3-4 mm olan korteks kal›nl›ğ› ileri derecede artar.
Tutulum tek veya iki tarafl› olabilir (1-3, 4).

Lizensefaliler iki temel guruba ayr›lmaktad›r: 1. Klasik tip (tip I) li-
zensefaliler, 2. "Kald›r›m taş›" (tip II) lizensefaliler. Baz› otörler mik-
rosefali veray› da mikrolizensefali ad›yla lizensefaliler gurubuna dahil
etmektedirler (2,5,6). Çal›şman›n bundan sonraki k›sm›nda lizensefali
denildiğinde, diğer tipler belirtilmedikçe, klasik tip lizensefali kastedil-
mektedir.

Lizensefali görülme s›kl›ğ› 11.7/1.000.000 olarak bildirilmiştir ve er-
kek ve k›zlarda yaklaş›k eşit oranda görülür (7). Klinik bulgular çoğun-
lukla diğer serebral anomalilerle benzerlik gösterir. Baş çevresi doğum-
da normal veya küçük olabilmekle birlikte çocuk büyüdükçe progresif
olarak mikrosefali ortaya ç›kar. Kognitif fonksiyonlarda belirgin geri-
lik mevcuttur. Olgular doğumda hipotonik olup sinir sistemi maturas-
yonuyla birlikte spastik bulgular ortaya ç›kar. Baz› olgularda yenido-
ğan döneminde nöbetler görülebilmekle birlikte, infantil spazm şeklin-
deki nöbetler çoğunlukla hayat›n ilk aylar›nda ortaya ç›kar ve zaman
ilerledikçe tedaviye dirençli fokal motor epilepsi, absans nöbetler ve
grand mal epilepsi gelişir. EEG bulgusu değişkendir, ancak en s›k yük-
sek voltajl› ve h›zl› ritmli alfa-beta aktivitesi görülür. İnfantil spazm
olan olgularda ise hipsaritmi ortaya ç›kar. Lizensefalili olgularda diğer
organ tutulumlar› ve sistemik anomalilere s›k rastlan›r. Pakigiride bul-
gular agiriye göre daha hafiftir. Semptomlar tutulum şiddetine göre ye-
nidoğan döneminde veya daha sonra ortaya ç›kabilir (3,8,9).

Bu olgularda s›kl›kla psikomotor sosyal gerilik, mikrosefali ve/veya
dirençli epilepsi gibi semptomlar›n aç›klanmas› için görüntüleme yön-
temlerine başvurulmaktad›r. Günümüzde MRG gelişimsel ve nörolojik
hastal›klar›n değerlendirilmesinde rutin olarak kullan›lmakta olup se-
rebral yap›lar›n mükemmel görüntülenmesini sağlar. MRG’nin kullan›-
ma girmesinden sonra kortikal malformasyonlar›n düşünüldüğünden
daha da fazla olduğu anlaş›lm›şt›r (2,10-12). MRG ile bu grup hastal›k-
lar›n gerek tan›s› ve lokalizasyonu, gerekse eşlik eden anomaliler de-
tayl› olarak ortaya konabilmektedir.

Bu çal›şmada kliniğimizde lizensefali tan›s› alan 14 olgunun MRG
bulgular› sunuldu.

AMAÇ
Klasik tip (tip I) lizensefali (agiri-pakigiri) tan›s›
alan 14 olgunun MRG bulgular›n› tart›flmak.

GEREÇ VE YÖNTEM
Mikrosefali ve dirençli epilepsi nedeniyle MRG  is-
tenip klasik tip lizensefali tan›s› konulan 14 olgu
retrospektif olarak de¤erlendirildi. 1.5 T MR ciha-
z›yla T1A aksiyel ve sagittal, T2A aksiyel, T2A veya
FLAIR koronal kesitler elde olundu. Serebral hemis-
ferlerde agiri ve pakigiri bölgeleri, korteks kal›nl›-
¤›, ventriküler sistem ve miyelinizasyon durumu ile
birlikte efllik eden di¤er serebral anomaliler araflt›-
r›ld›. Kontrol grubu olarak çeflitli nedenlerle elde
olunan ve normal olarak rapor edilen ayn› yafl gru-
bundaki 20 çocu¤un kraniyal MRG’lerinden korteks
kal›nl›¤› ölçüldü.

BULGULAR
Yap›lan MRG sonucu on dört olgunun alt›s›nda agi-
ri izlendi. Bunlar›n üçünde yayg›n tutulum izlenir-
ken, üç olguda agiri-pakigiri alanlar› birlikteydi.
Yaln›zca pakigiri izlenen sekiz olgunun dördünde
yayg›n, di¤er dördünde ise k›smi tutulum mevcut-
tu. Kontrol grubunda, korteks kal›nl›¤› sa¤ frontal
lod ortalama 3.2 mm iken, lizensefalili olgularda en
kal›n bölgelerden yap›lan ölçümde 8-23 mm (orta-
lama 12.5 mm) aras›nda de¤iflmekteydi. Üç olguda
buna efllik eden inkomplet band heterotopi ve bir
olguda flizensefali (solda aç›k-kenar) tespit edildi.

SONUÇ 
Çocukluk ça¤›nda mikrosefali ve dirençli epilepsi
etiyolojisinde lizensefalinin de düflünülmesi gerek-
ti¤i ve bu hastal›k grubunun tan› ve ay›r›c› tan›s›n-
da temel inceleme yönteminin MRG oldu¤u vur-
gulanmak istendi.

Klasik tip lizensefali: MRG bulgular›
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Gereç ve yöntem
Çocuk Nöroloji polikliniğinden

mikrosefali ve dirençli epilepsi nede-
niyle takip edilip yap›lan MR incele-
meleri sonucu Dobyns ve arkadaşlar›-
n›n (13) tarif ettiği şekilde lizensefali
tan›s› alan 8 k›z ve 6 erkek toplam 14
olgunun (1 ay-13 yaş aras› ve ortala-
ma 3.9 yaş) dosyalar›nda kay›tl› klinik
bulgular› retrospektif olarak değerlen-
dirildi. Olgulara karakteristik MRG
bulgular›yla tan› konuldu. Agiri veya
pakigiri tan›s› için radyolojik kriter
olarak beyin yüzeyinde düzleşmeyle
birlikte anormal kal›n korteksin görül-
mesi, beyaz cevherden düzgün bir s›-
n›rla ayr›lmas› ve beyaz cevhere par-
maks› uzan›mlar›n bulunmamas› gö-
zönüne al›nd›. Hiçbir olguda histopa-
tolojik inceleme yap›lmad›. Tüm ol-
gularda 1.5 T MR cihaz›yla en az aşa-

ğ›daki sekanslar uyguland›. T1A aksi-
yal ve sagittal, T2A aksiyal, T2A ve-
ya fluid-attenuated inversion recovery
(FLAIR) koronal. MR görüntülerde
serebral hemisferlerde agiri ve pakigi-
ri bölgeleri, korteks kal›nl›ğ›, ventri-
küler sistem, miyelinizasyon durumu,
korpus kallozum yap›s›, posterior fos-
sa yap›lar› ile birlikte eşlik eden diğer
serebral anomaliler araşt›r›ld›. Olgular
tutulum şekline ve şiddetine göre

Dobyns ve arkadaşlar›n›n (14) yapt›ğ›
şekilde evrelendi (Tablo 1). Korteks
kal›nl›k ölçümü film üzerinde hasta
yaş›na uygun sekansta aksiyael kesit-
lerde kalibre kullan›larak korteksin en
kal›n olduğu bölgeden yap›ld›. Karş›-
laşt›rma için ayn› yaş grubunda (2 ay-
12 yaş; ortalama 4 yaş) mikrosefali ve
epilepsi d›ş›nda herhangi bir nedenle
kranyal MRG incelemesi yap›lan ve
MRG görüntüleme bulgular› normal

Resim 1. Agiri (Olgu 1). T1A sagital (A) ve T2A
aksiyal (B) MR görüntülerde serebral hemisfer d›fl
yüzeyi düz olarak izleniyor. ‹nce d›fl kortikal tabaka
iç nöron tabakas›ndan hücreden fakir tabaka ile
ayr›lm›fl. Silviyan fissürlerin vertikal yerleflimi ve
s›¤l›¤› dolay›s›yla tipik olarak beyin "8"
görünümünde izlenmektedir. Her iki serebral
hemisferde band heterotopi (beyaz oklar) dikkati
çekiyor. (Siyah ok: d›fl hücresel tabaka, y›ld›z:
hücreden seyrek tabaka, ok bafl›: iç hücresel
tabaka)

Resim 2. Agiri ve pakigiri (Olgu 5). T1A sagital (A) ve
T2A aksiyel (B) MR görüntülerde beyin posteriorunda
agiri mevcutken, anteriorda pakigiri izlenmektedir.
Özellikle agiri olan k›s›mlarda duraklayan nöronlar
kal›n bir tabaka oluflturuyor.

Tablo 1. Klasik tip lizensefalide morfolojik s›n›flama

Evre Tutulum Aç›klama Olgu say›s›

1 Diffüz agiri Beynin tamam› düz bir flekilde izleniyor                  3
(komplet lizensefali)

2 Diffüz agiri ile birlikte az say›da Anterior kesimde az say›da s›¤ sulkus mevcut 0
s›¤ sulkuslar

3 Mikst; agiri ve pakigiri birlikte S›kl›kla posteriorda agiri, anteriorda pakigiri 3

4 Diffüz veya parsiyel pakigiri Agiri alan› izlenmiyor 8

A B

A B
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rapor edilen rastgele seçilmiş 20 ço-
cuk kontrol grubu olarak al›narak kor-
teks kal›nl›ğ› ölçüldü.

Tüm olgular›n dosyalar›ndan aile
hikayeleri öğrenildi ve baş çevresi,
psikomental gelişim, motor defisit
varl›ğ› ve diğer nörolojik bulgular yö-
nünden değerlendirildi.

Bulgular
Olgular›n yap›lan nörolojik muaye-

nesinde 12 olguda belirgin mental ve
motor gerilik, 10 olguda dirençli epi-
lepsi, 13 olguda mikrosefali ve 5 olgu-
da spastik tetraparezi saptand›. Bir ol-
guda (olgu 6) minimal mental gerilik
mevcuttu. Bir ayl›k komplet agirili ol-
gu (olgu 3) mental durumun değerlen-
dirilmesi için uygun yaşta değildi.

Yap›lan MRG sonucu lizensefali ta-
n›s› alan 14 olgunun alt›s›nda agiri iz-
lendi. Bu olgular›n üçünde tüm loblar-
da diffüz tutulum (komplet agiri) (Re-
sim 1) izlenirken diğer üç olguda agi-
ri-pakigiri alanlar› birlikteydi (Resim
2). Sekiz olguda yaln›zca pakigiri iz-
lendi. Bunlar›n dördünde tüm loblar
yayg›n olarak tutulmuşken (Resim 3),
diğer dört olguda parsiyel tutulum
mevcuttu. Tüm olgularda tutulum iki
tarafl› idi. Olgular›n temel klinik özel-
likleri, tutulum bölgeleri ve eşlik eden
anomaliler Tablo 2’de özetlenmiştir.
Yapt›ğ›m›z evrelemede olgular›n üç
tanesi evre I, üç tanesi evre III ve se-
kiz tanesi evre IV idi. 

Korteks kal›nl›klar› en kal›n olan
bölgelerde 8-23 mm (ortalama 12.5

mm) aras›nda olup korteksin en kal›n
olduğu bölgeler olgular›n dördünde
frontal, beşinde oksipital, üçünde
temporal ve ikisinde paryetal loblarda
idi. Kontrol grubunda ölçümler sağ
frontal lobdan yap›ld› ve ortalama 3.2
mm (2.9 mm-3.8 mm) bulundu. Tüm
olgularda tutulum olan bölgede gri-
beyaz cevher bileşkesinde beyaz cev-
here parmaks› uzan›mlar›n olmamas›-
na özellikle dikkat edildi (Resim 1-3).

Olgular›n sekizinde lateral ventrikül
posterior kesimleri geniş olarak izlen-
di (kolposefali). Miyelinizasyon dört
olguda anormal veya gecikmiş iken
on olguda yaş› ile uyumlu idi. İki ol-
guda korpus kallozum agenetik, bir
olguda disgenetik idi. Üç olguda ver-
mis hipoplazisi ve bu olgular›n ikisin-
de birlikte serebellar hipoplazi, alt› ol-
guda beyin sap›nda atrofi izlendi. Üç
olguda eşlik eden bant heterotopi (Re-
sim 1B) ve bir olguda aç›k-kenar şi-
zensefali saptand›.

Tart›flma
Normal gelişen insan beyninde gi-

rus ve sulkuslar›n oluşumu doğrudan
nöronal migrasyon sonucu oluşmakta-
d›r. Bunun tamamlanmas›n› takiben
nöronlar›n etkileşimleri sonucu fonk-
siyonel üniteler ortaya ç›kmaktad›r.
Gelişen beyinde herhangi bir nedenle
migrasyonda duraklama olmas›yla li-
zensefali, şizensefali ve gri cevher he-
terotopileri gibi migrasyon anomalile-
ri ile sonuçlanmaktad›r. Lizensefali
oluşum mekanizmas›, gestasyonel 10-

14. haftadaki nöronlar›n migrasyo-
nundaki duraklamaya bağlanmaktad›r.
Bunun sonucunda serebral kortekse
göç eden nöron say›s› belirgin azal-
makta ve bu da girus say›s›nda drama-
tik azalmaya yol açmaktad›r (2,4,11).

Normal insan beyni alt› tabakal›
kortekse sahiptir. Lizensefalide ise ka-
rakteristik patolojik bulgu agiri olan
bölgelerde nöron dizilimi bozuk "dört-
tabakal›" korteks izlenmesidir: D›ştan
içe 1) moleküler tabaka, 2) d›ş hücre-
sel tabaka, 3) hücreden seyrek tabaka
("cell-sparse zone"), 4) iç hücresel ta-
baka (Resim 1B). D›ş hücresel tabaka
normal kişilerdeki üçüncü ve dördün-
cü tabakalar› oluşturan nöronlard›r ve
gerçek korteksi ifade eder. Kal›n iç
nöron tabakas› kortekse migrasyonlar›
esnas›nda prematür olarak duraklayan
disorganize genç nöronlar› temsil eder
ve epandimadan ince bir beyaz cevher
tabakas›yla ayr›l›r. Her iki hücresel ta-
bakay› birbirinden ay›ran geniş hücre-
den seyrek tabaka normal olarak mi-
yelinize olabilen beyaz cevher tabaka-
s›d›r (1-3,13). Pakigiride patolojik
bulgular ve temel oluşum mekanizma-
s› agiri ile benzer olmakla birlikte kor-
teks daha iyi organize olmuştur. Du-
raklayan hücre tabakas› ve onu kor-
teksten ay›ran hücreden seyrek tabaka
agiridekinden daha incedir ve daha
fazla hücre grubu bulundurur (3,6,
15).

Klasik lizensefalide hastal›k spekt-
rumu yaln›zca agiri (komplet lizense-
fali), agiri ve pakigiri alanlar›n birlik-

Resim 3. Yayg›n pakigiri (Olgu 10). T1A
sagital (A) ve T2 A (B) aksiyel MRG’ lerde
tüm loblarda giruslar›n kal›nlaflm›fl ve
say›ca az oldu¤u görülmektedir. (T2A
görüntüde kortekse komflu noktasal
hiperintensiteler parmaks› uzan›mla
kar›flt›r›lmamal›d›r.)

A B
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Tablo 2. Hastalar›n temel klinik ve MRG bulgular›

Olgu/Yafl/Cins Klinik Agiri bölgeleri Pakigiri bölgeleri Normal bölgeler* Di¤er MRG bulgular›

1/18 ay/K MMR, mikrosefali, konvülziyon, Yayg›n - - BH, kolposefali, KK displastik
spastik tetraparezi

2/2 ay/E MMR, mikrosefali, konvülziyon Yayg›n - - KK agenezi, serebellar hipoplazi, 
kolposefali, BS atrofik

3/1 ay/K Mikrosefali, hipotoni Yayg›n - - KK agenezi, serebellar hipoplazi, 
kolposefali, BS atrofik

4/7 ay/K MMR, mikrosefali Temporal, paryetal, Frontal - Kolposefali, BS atrofik
oksipital

5/2,5 yafl/K MMR, mikrosefali, konvülziyon, Paryetal, oksipital Frontal, temporal - Kavum septum pellusidum,
spastik tetraparezi kolposefali

6/12 yafl/E MMR, Konvülziyon Oksipital - Frontal, temporal, Beyaz cevher yayg›n hiperintens
paryetal

7/5 ay/K MMR, mikrosefali, - Yayg›n - Kolposefali, miyelinizasyonda
spastik tetraparezi gecikme, BS atrofik

8/3 yafl/E MMR, mikrosefali, konvülziyon - Yayg›n - Vermis hipoplazik, perivasküler 
mesafe genifl, BS atrofik

9/18 ay/E MMR, mikrosefali, konvülziyon - Yayg›n - Kolposefali

10/4 yafl/E MMR, mikrosefali, konvülziyon - Yayg›n - ‹nkomplet BH, kolposefali

11/11 ay/E MMR, mikrosefali, konvülziyon, - Frontal Temporal, paryetal, Aç›k kenar flizensefali, 
spastik tetraparezi oksipital miyelinizasyon gecikmifl, BS atrofik

12/13 yafl/K MMR, mikrosefali, konvülziyon, - Temporal Frontal, paryetal, 
spastik tetraparezi oksipital

13/10 ay/K MMR, mikrosefali - Frontal, temporal, Oksipital ‹nkomplet BH, miyelinizasyonda 
paryetal gecikme

14/13 yafl/K MMR, mikrosefali, konvülziyon - Frontal, temporal, Oksipital
paryetal

*Normal bölgeler, lizensefalili olgularda korteks kal›nl›¤› normal olan loblar› göstermektedir. 
MMR: mental ve motor gerilik, DTR: derin tendon refleksi, BH: band heterotopi, KK: korpus kallozum, BS: beyin sap›.

te bulunmas› veya yaln›zca pakigiri
(inkomplet lizensefali) şeklinde olabi-
lir. İnkomplet lizensefali, komplet li-
zensefaliden daha s›k görülmektedir
(14,16-18). 

Komplet lizensefalili olgularda
MRG'de patolojik bulgulara benzer
şekilde beyin total volümü az (mikro-
sefali), beyin yüzeyi düz ve korteks
belirgin kal›nd›r. Baz› olgularda orbi-
to-frontal ve inferior temporal bölge-
lerde giruslar oluşabilir. Gri-beyaz
cevher oran› beyaz cevher aleyhine
azalm›şt›r. İnce d›ş kortikal tabaka,
kal›n iç kortikal tabakadan normal
olarak miyelinize olan hücreden sey-
rek tabaka ile ayr›lm›şt›r. Operkuli-
zasyon yokluğuna bağl› silvian fissü-
rün aç›k görünümü ve vertikal yerleşi-
mi karakteristik bir bulgudur. Beyin
s›ğ ve vertikal yerleşimli silviyan fis-
sür sebebiyle "8" görünümündedir.
Ancak bu görünümün 30. gestasyonel

haftaya kadar normal olduğu ak›lda
tutulmal›d›r. İnsula aç›kta olup klast-
rum ve ektrem kapsül bulunmayabilir.
Beynin gros görünümü fetusta sulkus-
lar›n normal olarak oluşmaya başlad›-
ğ› 20. gestasyonel haftadaki gibidir (1-
4,14,18,19). Olgular›m›z›n alt›s›nda
tarif edildiği şekilde agiri alanlar›
mevcuttu. Bu olgular›n üçünde tüm
beyin tutulmuşken (komplet agiri), üç
olguda pakigiri alanlar› agiri alanlar›-
na eşlik etmekteydi. 

Pakigiride radyolojik bulgular tutu-
lumun şiddetine ve dağ›l›m›na göre
değişmektedir. Korteksin kal›n olmas›
yan›nda giruslar›n geniş ve sulkuslar›n
s›ğ olmas› temel radyolojik bulgular-
d›r. Tutulum agiride olduğu gibi fokal
veya diffüz olabilir ve hemen daima
bilateraldir (2,6,14). Çal›şmaya ald›ğ›-
m›z tüm olgularda da tutulum iki ta-
rafl› idi. MR görüntülerinde yaln›zca
pakigiri alanlar› bulunduran sekiz ol-

gumuzun dördünde tüm beyin yayg›n
olarak tutulmuşken, diğer dört olguda
parsiyel tutulum izlenmekteydi. 

Hastal›ğ›n topografik dağ›l›m›na
bak›ld›ğ›nda özellikle posterior ke-
simlerin daha s›k tutulduğu bildiril-
mektedir. Agiri ve pakigiri birlikte ise
kesin bir kural olmamakla birlikte agi-
ri alanlar›n›n daha çok beyin posterior
ve verteksinde, pakigiri alanlar›n›n ise
anteriorda yerleştiği gösterilmiştir.
Benzer şekilde agiri olmaks›z›n fokal
pakigiri olduğunda da tutulan k›s›m
s›kl›kla paryeto-oksipital bölgedir (1,
2,14). Olgular›m›z›n onunda literatür-
le uyumlu olarak beyin posterioru eşit
oranda veya daha belirgin olarak tu-
tulmuştu.

Lizensefalili olgularda diğer sereb-
ral malformasyonlar da s›k görülür.
Korpus kallozumda parsiyel veya
komplet yokluk izlenebilir. Ventrikül
trigonu ile birlikte oksipital ve tempo-



T a n › s a l  v e  G i r i fl i m s e l  R a d y o l o j i ● 567

ral hornlar geniştir (kolposefali). Bu
durum herhangi bir obstrüksiyona
bağl› değildir ve ventriküllerin normal
olarak geniş olduğu fötüs beynini yan-
s›t›r. Kolposefalinin oluşum nedeni
korpus kallozumun disgenezisi ile
kalkarin sulkusun tam oluşmamas›na
ve hipokampüsün yetersiz inversiyo-
nuna bağlanmaktad›r. Miyelinizasyon
çoğu olguda normaldir. Serebellar he-
misferler ve vermis normal veya kü-
çük olabilir. Özellikle dentat nükleus-
lar anormal yap›dad›r, ancak bu rad-
yolojik olarak belirgin olmayabilir.
Benzer şekilde beyin sap› da normal
görünümde veya nöronlardaki dejene-
rasyon sonucu kortikospinal ve korti-
kobulber traktlar›n tam oluşmamas›na
bağl› olarak hipoplaziktir (2,3,8,9).
Olgular›m›z›n ikisinde korpus kallo-
zum agenetik, birisinde disgenetik idi.
Sekiz olguda kolposefali, dördünde
miyelinizasyonda gecikme izlendi. Üç
olguda vermis hipoplazisi ve bunlar›n
ikisinde birlikte serebeller hipoplazi,
alt› olguda beyin sap› atrofisi izlendi.

Lizensefalili olgularda diğer nöro-
nal migrasyon anomalilerinin de daha
s›k görülebileceği bildirilmektedir (2,
5,9,17). Olgular›m›z›n üçünde de has-
tal›ğa eşlik eden band heterotopi, bir
olgumuzda şizensefali (solda aç›k-ke-
nar) saptand›.

Lizensefali izole bir hastal›k olarak
bulunabilir (izole lizensefali) veya de-
ğişik sendromlar›n bir komponenti
olabilir. Bu sendromlar›n çoğu mikro-
sefali, belirgin mental gerilik, epilep-
si, hipotoni yan›nda dismorfik krani-
yofasiyal özellikleriyle tan›n›rlar. An-
cak kesin tan› için genetik çal›şmalar
gerekebilir (7,13-16). İzole lizensefa-
lide kraniyofasiyal görünüm bitempo-
ral çukurluk ve küçük çene d›ş›nda
normaldir. 17. kromozomda küçük
delesyonlar bulunabilir. Miller-Dieker
sendromu 17. kromozom k›sa kolunda
büyük delesyonlara (17p13.3) bağl›
ortaya ç›kmaktad›r. Olgularda karak-
teristik yüz görünümü olarak mikrose-
fali, k›sa ve yukar›ya dönük burun de-
likleri, epikantal k›vr›mlar ve mikrog-
nati mevcuttur. Tutulum şekli agiri
ve/veya pakigiri şeklinde olabilir. Se-
rebellum normal yap›da iken korpus

kallozum s›kl›kla disgenetiktir. İlave
konjenital malformasyonlar da s›k
olarak eşlik eder (13,16).

X-geçişli lizensefalide (XLIS) tutu-
lum 22. kromozomdad›r (Xq22.3-
q23). Bu olgularda serebellar vermis
tutulumu s›kt›r. XLIS’teki mutasyon-
lar sonucu etkilenen erkeklerde izole
lizensefali, kad›nlarda ise lizensefali-
ye eşlik eden band heterotopisi ortaya
ç›kmaktad›r. Altta yatan kromozom
anomalilerine göre tutulum yerleri
farkl›l›k gösterebilir. XLIS’te diğer
klasik lizensefali formlar›ndan farkl›
olarak beyin anterior kesimi daha faz-
la tutulur. Klasik lizensefalili bir olgu-
da beyin anterior kesimi posteriordan
daha fazla tutulmuş veya kromozom
17p13.3 normal ise epilepsi hikayesi
olan kad›n yak›nlar› band heterotopi
yönünden araşt›r›lmal›d›r (8,16,20).

Nadir görülen bir diğer hastal›k
ikinci kromozomda inversiyon (2p12-
q14) sonucu oluşan Ramer-Lin send-
romudur. Bu olgularda iris kolobomu,
tipik yüz görünümü, trigonosefali ve
mental retardasyon görülür (21). Bah-
si geçen hastal›klar d›ş›nda Norman-
Robert Sendromu, Neu-Lexova Send-
romu gibi nadir görülen diğer baz›
klasik tip lizensefali sendromlar› da
bildirilmiştir (20,22). Kromozom ça-
l›şmas› yap›lmayan olgular›m›z›n bu
sendromlara uyar tipik yüz görünüm-
leri mevcut değildi.

Tip II (kald›r›m taş› "cobblestone")
lizensefali klinik, patolojik ve radyo-
lojik özellikleriyle klasik tipten farkl›-
d›r. Bunun oluşum mekanizmas› nö-
ronlar›n aş›r› migrasyonudur (over-
migration). Kal›n kortekste tabakalaş-
ma olmaks›z›n organizasyon bozuklu-
ğu söz konusudur. Bu olgularda s›k-
l›kla muskuler distrofiler (Walker-
Warburg sendromu, Fukuyama konje-
nital muskuler distrofisi, muscle-bra-
in-eye sendromu, vs) birlikte bulunur.
Miyelinizasyonda gecikme, göz ano-
malileri ve hidrosefali s›kt›r (2,23).
Karakteristik görünümü korteksin d›ş
yüzeyi düzgünken, iç yüzeyde alttaki
beyaz cevhere doğru irregüler projek-
siyon gösterir. Çal›şmam›za tip II li-
zensefalili olgular dahil edilmedi.

Pakigirinin baz› durumlarda poli-

mikrogiriden ay›r›m› zor olabilir. Dif-
füz polimikrogiride korteks minimal
kal›n (çoğunlukla 8 mm’den daha az)
iken, iç ve d›ş yüzeylerde düzensizlik
ve parmaks› uzan›mlar görülür. Bu
durumda daha çok tip II lizensefali ile
kar›şabilir. Fokal polimikrogiride gö-
rünüm son derece değişkendir. Kor-
teks yüzeyinde çok say›da küçük gi-
ruslar görülebileceği gibi, bunun aksi-
ne d›ştaki moleküler tabakan›n sul-
kuslar düzeyinde füzyonuna bağl› ola-
rak korteks düzgün bir şekilde izlene-
bilir. Bu şekilde giruslar›n çok küçük
olmas› ve füzyonu dolay›s›yla rutin
spin eko incelemede pakigiriden ay›r›-
m› her zaman mümkün olmayabilir
veya normal olarak değerlendirilebi-
lir. Bu durumda kesin tan› ancak yü-
zeyel koil kullanarak yap›lan yüksek
sinyal/gürültü oran›na sahip ince ke-
sitli (3 mm veya daha az) inceleme ile
mümkün olabilmektedir. Pakigiride
korteks-beyaz cevher bileşkesi düz-
gün iken, polimikrogiride irregülerdir
ve beyaz cevhere doğru parmaks› uza-
n›mlar izlenir. Baz› olgularda pakigiri
ve polimikrogirinin birlikte olabilece-
ği de belirtilmektedir (2,3,6,15). Ça-
l›şmam›zda tüm olgular›m›zda kor-
teks-beyaz cevher bileşkesinde par-
maks› uzan›mlar›n olmamas›na özel-
likle dikkat edildi. Ancak çal›şmam›z-
da histopatolojik inceleme yapmama-
m›z ve MRG'lerin rutin parametreler-
le yap›lm›ş olmas› nedeniyle bir k›s›m
olgularda yanl›ş değerlendirmenin söz
konusu olabileceğini belirtmekte ya-
rar görmekteyiz.

Sonuç olarak MRG günümüzde li-
zensefali ve diğer gelişimsel ve nöro-
lojik hastal›klar›n tan› ve ay›r›c› tan›-
s›nda temel inceleme yöntemi olup,
özellikle mikrosefali ve epilepsi klini-
ği ile başvuran olgular›n etiyolojisin-
de lizensefalinin de düşünülmesinin
ve bu hastalar›n incelenmesinde mut-
laka MR değerlendirmenin detayl›
olarak yap›lmas›n›n gerekli olduğu
vurgulanmak istendi.
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CLASSICAL TYPE LISSENCEPHALY: MR IMAGING FINDINGS

PURPOSE: To evaluate the MR imaging findings of 14 cases with classical type (type
I) lissencephaly (agyria-pachygyria).

MATERIALS AND METHODS: We retrospectively reviewed brain MR studies of 14
patients with classical lissencephaly who underwent MR imaging for evaluation of
microcephaly and intractable epilepsy. All MR studies were performed on 1.5 T MR
units. Axial T1- and T2-weighted, sagittal T1-weighted and coronal T2-weighted or
FLAIR sequences were obtained. MRI scans were scrutinized to determine the
presence and locations of agyria and pachygyria, cortical thickness, ventricular
system, myelination and other associated anomalies. For comparison, cortical
thickness was measured in 20 age-matched patients on whom MRI scans were
performed for various reasons and reported as normal. 

RESULTS: MR imaging findings revealed agyria in 6 out of the 14 patients. Three
patients with agyria had involvement of the entire brain, the other three had agyric
areas accompanied by pachygyria. While four of the eight incomplete lissencephaly
patients had pachygyria of entire brain, the other four had partial involvement.
While the thickest part of the cortex varied between 8-23 mm (average 12.5 mm) in
patients, average cortical thickness in control subjects was 3.2 mm in the right
frontal lobe. Associated brain malformations were incomplete band heterotopia in
three patients and open-lip schizencephaly in one patient.

CONCLUSION: Lissencephaly should be considered in the differential diagnosis of
patients with microcephaly and intractable epilepsy in the pediatric age group, and
MR imaging is the primary diagnostic modality in the assessment of these patients.
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