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fi izensefali Yakolev ve Wandsword taraf›ndan serebral hemisfer

boyunca uzanan bilateral, hemen hemen simetrik yar›klar olarak

tan›mlanm›şt›r (1,2). Yar›klar lateral ventrikül epandimi ile sereb-

ral hemisferin pial yüzü aras›nda uzanmakta olup, gri cevher ile kapl›-

d›r. Olgumuzda üçüncü ventrikülle devam eden aç›k dudakl› şizensefa-

li yar›ğ› ve eşlik eden diğer kortikal migrasyon anomalileri, korpus kal-

lozum (KK) agenezisi MRG bulgular›yla sunulmaktad›r.

Olgu bildirisi 
On iki yaş›nda erkek hasta aralar›nda akrabal›k bulunmayan sağl›kl›

ebeveynlerin ikinci çocuğuydu ve ilk çocuk sağl›kl›yd›. Otuzsekiz haf-

tal›k sorunsuz bir gebeliğin ard›ndan tekrarlayan sezaryen ile doğmuş-

tu. Doğumda ve sonras›nda herhangi bir anormallik saptanmam›ş olup,

prenatal X ›ş›n›, ilaç kullan›m› veya infeksiyon hikayesi yoktu. Hasta-

n›n üç yaş›nda ilk afebril konvülziyon atağ›n› geçirinceye kadar hafif

zeka geriliği d›ş›nda sağl›k sorunu olmam›şt›. Bu dönemde yap›lan la-

boratuvar incelemelerinde ve elektroensefalogramlar›nda dikkat çekici

özellik saptanmam›şt›. Konvülziyonlar›n tekrarlamas› üzerine antiepi-

leptik tedavi başlanm›ş ve nöbet s›kl›ğ›nda büyük ölçüde azalma ol-

muştu.

Hasta 12 yaş›nda, iki y›ll›k konvülziyonsuz dönem sonras›nda halen

antiepileptik tedavi almaktayken konvülziyonlar›n tekrar başlamas› ve

bu kez ilaç tedavisine yan›ts›z kalmas› üzerine beyin MRG tetkiki için

bölümümüze sevk edilmişti. Beyin MRG tetkikinde KK agenezisi (Re-

sim 1A) ve buna bağl› sağ lateral ventrikül atrium ve oksipital boynu-

zunda genişleme (kolposefali), lateral ventriküllerde paralelleşme, yük-

sek ve geniş üçüncü ventrikül izlendi. Ayr›ca üçüncü ventrikülle sol se-

rebral hemisferin pial yüzeyi aras›nda uzanan aç›k tipte parasantral şi-

zensefali yar›ğ› (Resim 1A,B) mevcuttu. Şizensefali yar›ğ›n›n anteri-

orunda yer alan heterotopik nodüler gri cevher dokusu sol lateral vent-

rikülün korpus kesimine bas› yapmaktayd› (Resim 1C). Şizensefali ya-

r›ğ›n› çevreleyen heterotopik gri cevher hem T1A hem de T2A seriler-

de aç›kça görülmekteydi. Koronal görüntülerde nodüler heterotopi ve

şizensefali yar›ğ›n›n epandimal ucu sol Probst lifleri ve sol lateral vent-

rikülün üzerinde yer almaktayd› (Resim 1D). Sol serebral hemisferik

korteks temporal lob d›ş›nda tümüyle displazikti. 

Santral sulkus ve üçüncü ventrikül aras›nda
tek tarafl› aç›k tip flizensefali
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Tart›flma 
Nöronal migrasyonun evreleri son

yüzy›l içinde tam olarak anlaş›lm›şt›r

(3). Lateral ventriküllerin subepandi-

mal tabakas›nda 7. haftada başlayan

mitotik aktivite sonucunda oluşan ger-

minal matriksten serebral korteksi

oluşturmak üzere 8. gestasyonel hafta-

da nöronal göç başlar. Nöronal göç ra-

dial glial hücreler yoluyla gerçekleşir

(4-7). Germinal matriksi döşeyen

epandimin matürasyon derecesinin

nöronal migrasyon ve matürasyonda

önemli rol oynayabileceği ileri sürül-

müştür (8). Göçe başlayan nöronun

yola ç›kt›ğ› germinal matriks bölgesi

ile serebral kortekste oluşturduğu kat-

man aras›nda direkt bir ilişki vard›r.

En derin serebral kortikal tabakay›

oluşturan nöronlar göçe ilk başlayan

nöronlard›r (5-7). Kök hücre oluşu-

mu, ayr›mlaşmas›, nöronal migrasyon

veya kortikal organizasyon aşamala-

r›ndan birinde hata oluşturacak infek-

siyon, metabolik bozukluklar, iskemi

ve genetik defekt gibi patolojiler, li-

zensefali, pakigiri, şizensefali, hetero-

topi, polimikrogiri ve ünilateral mega-

lensefali gibi kortikal anomalileri

oluşturur (9-11). 

Şizensefalinin ilk tan›m› ‘serebral

hemisferin pial yüzü ile lateral ventri-

külün epandimi aras›nda bilateral, he-

men hemen simetrik gri cevher ile

kapl› yar›klar’ şeklindedir. MRG’nin

migrasyon anomalilerinin görüntülen-

mesinde kullan›lmaya başlanmas›n-

dan itibaren tek tarafl› şizensefalinin

san›ld›ğ› kadar seyrek olmad›ğ› anla-

ş›lm›şt›r (1,9). Şizensefali yar›klar›

genellikle perisylvian veya santral

yerleşimli görülürler. Yar›klar›n gri

cevher ile döşeli olmas› enfarkt ve

araknoid kistten ay›r›c› tan›s›n›n ya-

p›lmas›n› sağlar. Çoğunlukla yar›k

çevresindeki gri cevher polimikrogi-

riktir, nadiren polimikrogiriden ziyade

displastiktir. Heterotopik gri cevher

de şizensefali yar›klar›n›n içinde veya

çevresinde s›kl›kla görülebilir ve sun-

duğumuz olguda olduğu gibi ventrikül

A B

C D

Resim 1. Sagital T1 a¤›rl›kl› görüntüde korpus kallozum agenezisi ve flizensefali görülmektedir (A). Aksiyel FLAIR kesitte flizensefali yar›¤› (B), heterotopik nodüler gri
cevher kitlesi (ok) (C) ve sol hemisferin displastik korteksi görülmektedir (B,C). Koronal T2 a¤›rl›kl› kesit (D) üçüncü ventrikülle devam eden flizensefali yar›¤›n› ve Probst
lifleri üzerinde yer alan heterotopik gri cevheri göstermektedir (kal›n ok flizensefali yar›¤›n›, ince ok Probst demetlerini göstermektedir).



22 � M a r t  2 0 0 4

çevresinde kitleye neden olabilir (10).

10q2.6 kromozomunda ‘Homeobox

EMX2’ geninde ağ›r şizensefalili baz›

hastalarda mutasyonlar bildirilmiştir

(12,13). Şizensefali yaln›zca transse-

rebral uzanan iki tabaka korteks ola-

rak görülebilir (kapal› dudak şizense-

fali) ya da ventrikül ile subaraknoid

aral›k aras›nda geniş devaml›l›k görü-

lebilir (aç›k dudak şizensefali). Bizim

olgumuzda şizensefali yar›ğ› aç›k du-

dakl› idi. Olgumuzu diğer şizensefali

olgular›ndan farkl›laşt›ran özellik şi-

zensefali yar›ğ›n›n tan›mland›ğ› gibi

lateral ventrikül ile değil üçüncü vent-

rikül ile devam etmesidir. Son dönem

yay›nlarda şizensefalinin beynin her

lokalizasyonunda olabileceği bildiril-

se de özellikle 3. ventrikülle devaml›-

l›ğ› vurgulanan şizensefali yar›ğ› daha

önce yay›nlanmam›şt›r. Göç eden nö-

roblastlar›n üretildiği germinal mat-

riks tüm epandim boyunca yer almak-

tad›r, bu nedenle migrasyon anomali-

leri 3. ventrikülle de devaml›l›k göste-

ren şizensefali yar›ğ› ile sonuçlanabil-

mektedir.

KK gestasyonun 8 ile 20. haftalar›

aras›nda kommissürasyon, kallozal

liflerin oluşmas› ve matürasyonunu

içeren 3 ana ad›mda oluşur. KK’n›n

gelişimi s›ras›nda tüm beyin ve beyin-

ciğin, nöronal göç yoluyla serebral

korteksin de gelişimi söz konusu oldu-

ğundan, ortak bir hasar KK anomali-

siyle birlikte başka anomalilere de yol

açmaktad›r. Dandy-Walker malfor-

masyonu, Chiari tip 2 malformasyo-

nu, interhemisferik kistler, sefalosel,

orta hat defektleri, midfasiyal anoma-

liler, Aicardi sendromu, fetal alkol

sendromu eşlik eden anomali ve send-

romlardan yaln›zca birkaç›d›r (14).

KK agenezisi izole olduğunda mikro-

sefali, gelişme geriliği, konvülziyon-

lar ile ilişkili olsa da nadir olmayarak

asemptomatik de olabilir. Şizensefali

hastalar›nda ise klinik bulgular şizen-

sefalinin aç›k-kapal› tipte oluşu ve ge-

lişimin bozuk olduğu parankim mikta-

r›na bağl›d›r. Kapal› tip şizensefalide

en s›k bulgular hemiparezi ve motor

gerilik iken aç›k tipte hidrosefali, kon-

vülziyonlar olabilir (15). KK agenezi-

si, temporal bölge d›ş›nda tüm sol se-

rebral hemisferin korteks yap›s›n›n

gelişimsel olarak bozuk olmas› hafif

mental gerilik ve antiepileptiklere ce-

vap vermeyen konvülziyonlar bizim

olgumuzdaki bulgulard›.

UNILATERAL OPEN LIP SCHIZENCEPHALY BETWEEN CENTRAL SULCUS AND THIRD
VENTRICLE (CASE REPORT)

Imaging findings of schizencephaly as well as other neuronal migration anomalies
have been well described. We present brain MR images of a 12-year-old boy who
had open lip schizencephaly in which the transcerebral cleft extended between the
third ventricle and the pial surface of the hemisphere. There were also other
accompanying neuronal migration anomalies and corpus callosum agenesis.
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