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ARASTIRMA YAZISI

Klasik tip lizensefali: MRG bulgulari

Abdulhakim Coskun, Sefer Kumandas, Okkes i. Karahan, Serif Isin, Omer Oztiirk, Ahmet Hasbzler

AMAC
Klasik tip (tip 1) lizensefali (agiri-pakigiri) tanisi
alan 14 olgunun MRG bulgularini tartismak.

GEREC VE YONTEM

Mikrosefali ve direncli epilepsi nedeniyle MRG is-
tenip klasik tip lizensefali tanisi konulan 14 olgu
retrospektif olarak degerlendirildi. 1.5 T MR ciha-
ziyla T1A aksiyel ve sagittal, T2A aksiyel, T2A veya
FLAIR koronal kesitler elde olundu. Serebral hemis-
ferlerde agiri ve pakigiri bolgeleri, korteks kalinh-
g1, ventrikiiler sistem ve miyelinizasyon durumu ile
birlikte eslik eden diger serebral anomaliler arasti-
rildi. Kontrol grubu olarak cesitli nedenlerle elde
olunan ve normal olarak rapor edilen ayni yas gru-
bundaki 20 cocugun kraniyal MRG'lerinden korteks
kalinhg olciildii.

BULGULAR

Yapilan MRG sonucu on dort olgunun altisinda agi-
ri izlendi. Bunlarin lclinde yaygin tutulum izlenir-
ken, lic olguda agiri-pakigiri alanlari birlikteydi.
Yalnizca pakigiri izlenen sekiz olgunun dérdiinde
yaygin, diger dordiinde ise kismi tutulum mevcut-
tu. Kontrol grubunda, korteks kalinligi sag frontal
lod ortalama 3.2 mm iken, lizensefalili olgularda en
kalin bélgelerden yapilan 6l¢ciimde 8-23 mm (orta-
lama 12.5 mm) arasinda degismekteydi. U¢ olguda
buna eslik eden inkomplet band heterotopi ve bir
olguda sizensefali (solda acik-kenar) tespit edildi.

SONUC
Cocukluk caginda mikrosefali ve direncli epilepsi
etiyolojisinde lizensefalinin de diisiiniilmesi gerek-
tigi ve bu hastalik grubunun tani ve ayiric tanisin-
da temel inceleme yonteminin MRG oldugu vur-
gulanmak istendi.
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izensefali kortikal malformasyonlarin 6nemli bir gurubunu olus-

turur ve terim olarak beyin yiizeyinde diizlesmeyi ifade eder. Gi-

rus ve sulkuslar sayica azalmigtir. Spektrum, beyin yiizeyinde gi-
ruslarin tamamen yoklugundan (agiri, komplet lizensefali) az sayida
genis ve diizlesmis giruslar (pakigiri, inkomplet lizensefali) arasinda
degisir. Normalde 3-4 mm olan korteks kalinlig1 ileri derecede artar.
Tutulum tek veya iki tarafli olabilir (1-3, 4).

Lizensefaliler iki temel guruba ayrilmaktadir: 1. Klasik tip (tip I) li-
zensefaliler, 2. "Kaldirim tag1" (tip II) lizensefaliler. Baz1 otorler mik-
rosefali veray1 da mikrolizensefali adiyla lizensefaliler gurubuna dahil
etmektedirler (2,5,6). Calismanin bundan sonraki kisminda lizensefali
denildiginde, diger tipler belirtilmedikge, klasik tip lizensefali kastedil-
mektedir.

Lizensefali goriilme siklig1 11.7/1.000.000 olarak bildirilmigtir ve er-
kek ve kizlarda yaklagsik esit oranda goriiliir (7). Klinik bulgular ¢cogun-
lukla diger serebral anomalilerle benzerlik gosterir. Bag ¢cevresi dogum-
da normal veya kiiciik olabilmekle birlikte cocuk biiyiidiikce progresif
olarak mikrosefali ortaya ¢ikar. Kognitif fonksiyonlarda belirgin geri-
lik mevcuttur. Olgular dogumda hipotonik olup sinir sistemi maturas-
yonuyla birlikte spastik bulgular ortaya ¢ikar. Bazi olgularda yenido-
gan doneminde nobetler goriilebilmekle birlikte, infantil spazm seklin-
deki nobetler cogunlukla hayatin ilk aylarinda ortaya ¢ikar ve zaman
ilerledik¢e tedaviye direncli fokal motor epilepsi, absans ndbetler ve
grand mal epilepsi gelisir. EEG bulgusu degiskendir, ancak en sik yiik-
sek voltajl1 ve hizli ritmli alfa-beta aktivitesi goriiliir. Infantil spazm
olan olgularda ise hipsaritmi ortaya ¢ikar. Lizensefalili olgularda diger
organ tutulumlar1 ve sistemik anomalilere sik rastlanir. Pakigiride bul-
gular agiriye gore daha hafiftir. Semptomlar tutulum giddetine gore ye-
nidogan doneminde veya daha sonra ortaya c¢ikabilir (3,8.,9).

Bu olgularda siklikla psikomotor sosyal gerilik, mikrosefali ve/veya
direncli epilepsi gibi semptomlarin agiklanmasi i¢in goriintiileme yon-
temlerine bagvurulmaktadir. Giiniimiizde MRG gelisimsel ve norolojik
hastaliklarin degerlendirilmesinde rutin olarak kullanilmakta olup se-
rebral yapilarin miikemmel goriintiilenmesini saglar. MRG nin kullani-
ma girmesinden sonra kortikal malformasyonlarin diisiiniildiigiinden
daha da fazla oldugu anlagilmistir (2,10-12). MRG ile bu grup hastalik-
larin gerek tanisi ve lokalizasyonu, gerekse eslik eden anomaliler de-
tayl olarak ortaya konabilmektedir.

Bu calismada klinigimizde lizensefali tanisi alan 14 olgunun MRG
bulgulart sunuldu.
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Gereg ve yontem

Cocuk Noroloji polikliniginden
mikrosefali ve direngli epilepsi nede-
niyle takip edilip yapilan MR incele-
meleri sonucu Dobyns ve arkadaglari-
nin (13) tarif ettigi sekilde lizensefali
tanisi alan 8 kiz ve 6 erkek toplam 14
olgunun (1 ay-13 yag arasi ve ortala-
ma 3.9 yas) dosyalarinda kayith klinik
bulgular: retrospektif olarak degerlen-
dirildi. Olgulara karakteristik MRG
bulgulartyla tan1 konuldu. Agiri veya
pakigiri tanisi igin radyolojik kriter
olarak beyin yiizeyinde diizlesmeyle
birlikte anormal kalin korteksin goriil-
mesi, beyaz cevherden diizgiin bir si1-
nirla ayrilmasi ve beyaz cevhere par-
maks1 uzanimlarin bulunmamasi go-
zoniine alindi. Hicbir olguda histopa-
tolojik inceleme yapilmadi. Tim ol-
gularda 1.5 T MR cihaziyla en az aga-
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gidaki sekanslar uygulandi. T1A aksi-
yal ve sagittal, T2A aksiyal, T2A ve-
ya fluid-attenuated inversion recovery
(FLAIR) koronal. MR goriintiilerde
serebral hemisferlerde agiri ve pakigi-
ri bolgeleri, korteks kalinligi, ventri-
kiiler sistem, miyelinizasyon durumu,
korpus kallozum yapisi, posterior fos-
sa yapilari ile birlikte eslik eden diger
serebral anomaliler arastirildi. Olgular
tutulum sekline ve siddetine gore

Resim 1. Agiri (Olgu 1). T1A sagital (A) ve T2A
aksiyal (B) MR gorintilerde serebral hemisfer dis
ylizeyi diiz olarak izleniyor. Ince dig kortikal tabaka
ic ndron tabakasindan hiicreden fakir tabaka ile
ayriimis. Silviyan fissirlerin vertikal yerlesimi ve
sighgi dolayisiyla tipik olarak beyin "8"
gbriiniimiinde izlenmektedir. Her iki serebral
hemisferde band heterotopi (beyaz oklar) dikkati
cekiyor. (Siyah ok: dis hiicresel tabaka, yildiz:
hiicreden seyrek tabaka, ok basl: i¢ hiicresel
tabaka)

Resim 2. Agiri ve pakigiri (Olgu 5). T1A sagital (A) ve
T2A aksiyel (B) MR goriintiilerde beyin posteriorunda
agiri mevcutken, anteriorda pakigiri izlenmektedir.
Ozellikle agiri olan kisimlarda duraklayan néronlar
kalin bir tabaka olusturuyor.

Dobyns ve arkadaglarinin (14) yaptigi
sekilde evrelendi (Tablo 1). Korteks
kalinlik 6lctimii film iizerinde hasta
yagina uygun sekansta aksiyael kesit-
lerde kalibre kullanilarak korteksin en
kalin oldugu bolgeden yapildi. Karsi-
lastirma i¢in ayn1 yas grubunda (2 ay-
12 yas; ortalama 4 yas) mikrosefali ve
epilepsi disinda herhangi bir nedenle
kranyal MRG incelemesi yapilan ve
MRG goériintiileme bulgulart normal

Tablo 1. Klasik tip lizensefalide morfolojik siniflama

Evre  Tutulum

Aciklama

Olgu sayisi

1 Diffiiz agiri

Beynin tamami diiz bir sekilde izleniyor 3

(komplet lizensefali)

2 Diffiiz agiri ile birlikte az sayida
sig sulkuslar

3 Mikst; agiri ve pakigiri birlikte
4 Diffiiz veya parsiyel pakigiri

Anterior kesimde az sayida si§ sulkus mevcut 0

Siklikla posteriorda agiri, anteriorda pakigiri &
Agiri alani izlenmiyor 8



rapor edilen rastgele secilmis 20 co-
cuk kontrol grubu olarak aliarak kor-
teks kalinlig olciildii.

Tiim olgularin dosyalarindan aile
hikayeleri Ogrenildi ve bas cevresi,
psikomental gelisim, motor defisit
varlig1 ve diger norolojik bulgular yo-
niinden degerlendirildi.

Bulgular

Olgularin yapilan norolojik muaye-
nesinde 12 olguda belirgin mental ve
motor gerilik, 10 olguda direngli epi-
lepsi, 13 olguda mikrosefali ve 5 olgu-
da spastik tetraparezi saptandi. Bir ol-
guda (olgu 6) minimal mental gerilik
mevcuttu. Bir aylik komplet agirili ol-
gu (olgu 3) mental durumun degerlen-
dirilmesi i¢cin uygun yasta degildi.

Yapilan MRG sonucu lizensefali ta-
nist alan 14 olgunun altisinda agiri iz-
lendi. Bu olgularin iiclinde tiim loblar-
da diffiiz tutulum (komplet agiri) (Re-
sim 1) izlenirken diger ii¢ olguda agi-
ri-pakigiri alanlar1 birlikteydi (Resim
2). Sekiz olguda yalnizca pakigiri iz-
lendi. Bunlarin dordiinde tiim loblar
yaygin olarak tutulmusken (Resim 3),
diger dort olguda parsiyel tutulum
mevcuttu. Tiim olgularda tutulum iki
tarafli idi. Olgularin temel klinik 6zel-
likleri, tutulum bolgeleri ve eslik eden
anomaliler Tablo 2’de 6zetlenmistir.
Yaptigimiz evrelemede olgularin iic
tanesi evre I, ii¢ tanesi evre III ve se-
kiz tanesi evre IV idi.

Korteks kalinliklar1 en kalin olan
bolgelerde 8-23 mm (ortalama 12.5

mm) arasinda olup korteksin en kalin
oldugu bolgeler olgularn dordiinde
frontal, besinde oksipital, iiciinde
temporal ve ikisinde paryetal loblarda
idi. Kontrol grubunda ol¢iimler sag
frontal lobdan yapild1 ve ortalama 3.2
mm (2.9 mm-3.8 mm) bulundu. Tiim
olgularda tutulum olan bolgede gri-
beyaz cevher bilegkesinde beyaz cev-
here parmaks1 uzanimlarin olmamasi-
na ozellikle dikkat edildi (Resim 1-3).

Olgularin sekizinde lateral ventrikiil
posterior kesimleri genis olarak izlen-
di (kolposefali). Miyelinizasyon dort
olguda anormal veya gecikmis iken
on olguda yag1 ile uyumlu idi. Iki ol-
guda korpus kallozum agenetik, bir
olguda disgenetik idi. Ug olguda ver-
mis hipoplazisi ve bu olgularin ikisin-
de birlikte serebellar hipoplazi, alt1 ol-
guda beyin sapinda atrofi izlendi. Ug
olguda eslik eden bant heterotopi (Re-
sim 1B) ve bir olguda acik-kenar si-
zensefali saptandi.

Tartisma

Normal gelisen insan beyninde gi-
rus ve sulkuslarin olusumu dogrudan
noronal migrasyon sonucu olugmakta-
dir. Bunun tamamlanmasii takiben
noronlarin etkilesimleri sonucu fonk-
siyonel {initeler ortaya c¢ikmaktadir.
Gelisen beyinde herhangi bir nedenle
migrasyonda duraklama olmasiyla li-
zensefali, sizensefali ve gri cevher he-
terotopileri gibi migrasyon anomalile-
ri ile sonuclanmaktadir. Lizensefali
olusum mekanizmasi, gestasyonel 10-

Resim 3. Yaygin pakigiri (Olgu 10). T1A
sagital (A) ve T2 A (B) aksiyel MRG’ lerde
tim loblarda giruslarin kalinlagsmis ve
sayica az oldugu gériilmektedir. (T2A
gorintide kortekse komsu noktasal
hiperintensiteler parmaksi uzanimla
karigtinimamalidir.)

14. haftadaki noronlarin migrasyo-
nundaki duraklamaya baglanmaktadir.
Bunun sonucunda serebral kortekse
go¢ eden noron sayist belirgin azal-
makta ve bu da girus sayisinda drama-
tik azalmaya yol agmaktadir (2,4,11).

Normal insan beyni alti tabakali
kortekse sahiptir. Lizensefalide ise ka-
rakteristik patolojik bulgu agiri olan
bolgelerde néron dizilimi bozuk "dort-
tabakali" korteks izlenmesidir: Distan
ice 1) molekiiler tabaka, 2) dis hiicre-
sel tabaka, 3) hiicreden seyrek tabaka
("cell-sparse zone"), 4) i¢ hiicresel ta-
baka (Resim 1B). Dis hiicresel tabaka
normal kisilerdeki liciincii ve dordiin-
cli tabakalar1 olusturan néronlardir ve
gercek korteksi ifade eder. Kalin ic
noron tabakasi kortekse migrasyonlari
esnasinda prematiir olarak duraklayan
disorganize geng¢ noronlar1 temsil eder
ve epandimadan ince bir beyaz cevher
tabakasiyla ayrilir. Her iki hiicresel ta-
bakay: birbirinden ayiran genis hiicre-
den seyrek tabaka normal olarak mi-
yelinize olabilen beyaz cevher tabaka-
sidir (1-3,13). Pakigiride patolojik
bulgular ve temel olusum mekanizma-
s1 agiri ile benzer olmakla birlikte kor-
teks daha iyi organize olmustur. Du-
raklayan hiicre tabakasi ve onu kor-
teksten ayiran hiicreden seyrek tabaka
agiridekinden daha incedir ve daha
fazla hiicre grubu bulundurur (3.6,
15).

Klasik lizensefalide hastalik spekt-
rumu yalnizca agiri (komplet lizense-
fali), agiri ve pakigiri alanlarin birlik-
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Tablo 2. Hastalarin temel klinik ve MRG bulgulari

Olgu/Yas/Cins Klinik Agiri bolgeleri Pakigiri bélgeleri  Normal bélgeler=  Diger MRG bulgulari
1/18 ay/K MMR, mikrosefali, konviilziyon, Yaygin = = BH, kolposefali, KK displastik
spastik tetraparezi
2/2 ay/E MMR, mikrosefali, konviilziyon Yaygin = = KK agenezi, serebellar hipoplazi,
kolposefali, BS atrofik
3/1 ay/K Mikrosefali, hipotoni Yaygin - - KK agenezi, serebellar hipoplazi,
kolposefali, BS atrofik
4/7 ay/K MMR, mikrosefali Temporal, paryetal,  Frontal = Kolposefali, BS atrofik
oksipital
5/2,5 yas/K  MMR, mikrosefali, konviilziyon, Paryetal, oksipital Frontal, temporal - Kavum septum pellusidum,
spastik tetraparezi kolposefali
6/12 yas/E MMR, Konviilziyon Oksipital = Frontal, temporal,  Beyaz cevher yaygin hiperintens
paryetal
7/5 ay/K MMR, mikrosefali, = Yaygin = Kolposefali, miyelinizasyonda
spastik tetraparezi gecikme, BS atrofik
8/3 yas/E MMR, mikrosefali, konviilziyon o Yaygin o Vermis hipoplazik, perivaskiiler
mesafe genis, BS atrofik
9/18 ay/E MMR, mikrosefali, konviilziyon = Yaygin = Kolposefali
10/4 yas/E MMR, mikrosefali, konviilziyon = Yaygin = inkomplet BH, kolposefali
11/11ay/E MMR, mikrosefali, konvilziyon, = Frontal Temporal, paryetal, Acik kenar sizensefali,
spastik tetraparezi oksipital miyelinizasyon gecikmis, BS atrofik
12/13 yas/K  MMR, mikrosefali, konviilziyon, = Temporal Frontal, paryetal,
spastik tetraparezi oksipital
13/10 ay/K  MMR, mikrosefali = Frontal, temporal,  Oksipital inkomplet BH, miyelinizasyonda
paryetal gecikme
14/13 yas/K  MMR, mikrosefali, konviilziyon = Frontal, temporal,  Oksipital

paryetal

*Normal bolgeler, lizensefalili olgularda korteks kalinhgi normal olan loblar géstermektedir.
MMR: mental ve motor gerilik, DTR: derin tendon refleksi, BH: band heterotopi, KK: korpus kallozum, BS: beyin sapi.

te bulunmasi veya yalnizca pakigiri
(inkomplet lizensefali) seklinde olabi-
lir. Inkomplet lizensefali, komplet li-
zensefaliden daha sik goriilmektedir
(14,16-18).

Komplet lizensefalili olgularda
MRG'de patolojik bulgulara benzer
sekilde beyin total voliimii az (mikro-
sefali), beyin yiizeyi diiz ve korteks
belirgin kalindir. Baz1 olgularda orbi-
to-frontal ve inferior temporal bolge-
lerde giruslar olusabilir. Gri-beyaz
cevher oranit beyaz cevher aleyhine
azalmistir. Ince dig kortikal tabaka,
kalin i¢c kortikal tabakadan normal
olarak miyelinize olan hiicreden sey-
rek tabaka ile ayrilmistir. Operkuli-
zasyon yokluguna bagli silvian fissii-
riin acik goriiniimii ve vertikal yerlesi-
mi karakteristik bir bulgudur. Beyin
s1g ve vertikal yerlesimli silviyan fis-
siir sebebiyle "8" goriintimiindedir.
Ancak bu goriiniimiin 30. gestasyonel
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haftaya kadar normal oldugu akilda
tutulmalidir. Insula acikta olup klast-
rum ve ektrem kapsiil bulunmayabilir.
Beynin gros goriiniimii fetusta sulkus-
larin normal olarak olugmaya basladi-
§120. gestasyonel haftadaki gibidir (1-
4,14,18,19). Olgularimizin altisinda
tarif edildigi sekilde agiri alanlari
mevcuttu. Bu olgularin iigiinde tiim
beyin tutulmugken (komplet agiri), ti¢
olguda pakigiri alanlar1 agiri alanlari-
na eslik etmekteydi.

Pakigiride radyolojik bulgular tutu-
lumun giddetine ve dagilimina gore
degismektedir. Korteksin kalin olmasi
yaninda giruslarin genis ve sulkuslarin
s1g olmasi temel radyolojik bulgular-
dir. Tutulum agiride oldugu gibi fokal
veya diffiiz olabilir ve hemen daima
bilateraldir (2,6,14). Calismaya aldig1-
miz tiim olgularda da tutulum iki ta-
rafli idi. MR goriintiilerinde yalnizca
pakigiri alanlar1 bulunduran sekiz ol-

gumuzun dordiinde tiim beyin yaygin
olarak tutulmugken, diger dort olguda
parsiyel tutulum izlenmekteydi.

Hastaligin topografik dagilimina
bakildiginda 6zellikle posterior ke-
simlerin daha sik tutuldugu bildiril-
mektedir. Agiri ve pakigiri birlikte ise
kesin bir kural olmamakla birlikte agi-
ri alanlarinin daha ¢ok beyin posterior
ve verteksinde, pakigiri alanlarinin ise
anteriorda yerlestigi gosterilmistir.
Benzer sekilde agiri olmaksizin fokal
pakigiri oldugunda da tutulan kisim
siklikla paryeto-oksipital bolgedir (1,
2,14). Olgularimizin onunda literatiir-
le uyumlu olarak beyin posterioru esit
oranda veya daha belirgin olarak tu-
tulmustu.

Lizensefalili olgularda diger sereb-
ral malformasyonlar da sik goriiliir.
Korpus kallozumda parsiyel veya
komplet yokluk izlenebilir. Ventrikiil
trigonu ile birlikte oksipital ve tempo-



ral hornlar genistir (kolposefali). Bu
durum herhangi bir obstriiksiyona
bagli degildir ve ventrikiillerin normal
olarak genis oldugu fotiis beynini yan-
sitir. Kolposefalinin olusum nedeni
korpus kallozumun disgenezisi ile
kalkarin sulkusun tam olugmamasina
ve hipokampiisiin yetersiz inversiyo-
nuna baglanmaktadir. Miyelinizasyon
¢ogu olguda normaldir. Serebellar he-
misferler ve vermis normal veya kii-
ciik olabilir. Ozellikle dentat niikleus-
lar anormal yapidadir, ancak bu rad-
yolojik olarak belirgin olmayabilir.
Benzer sekilde beyin sap1 da normal
goriinlimde veya noronlardaki dejene-
rasyon sonucu kortikospinal ve korti-
kobulber traktlarin tam olusmamasina
bagli olarak hipoplaziktir (2,3,8,9).
Olgularimizin ikisinde korpus kallo-
zum agenetik, birisinde disgenetik idi.
Sekiz olguda kolposefali, dordiinde
miyelinizasyonda gecikme izlendi. Ug
olguda vermis hipoplazisi ve bunlarin
ikisinde birlikte serebeller hipoplazi,
alt1 olguda beyin sap1 atrofisi izlendi.

Lizensefalili olgularda diger noro-
nal migrasyon anomalilerinin de daha
sik goriilebilecegi bildirilmektedir (2,
5,9,17). Olgularimizin {i¢iinde de has-
taliga eslik eden band heterotopi, bir
olgumuzda sizensefali (solda acgik-ke-
nar) saptandi.

Lizensefali izole bir hastalik olarak
bulunabilir (izole lizensefali) veya de-
gisik sendromlarin bir komponenti
olabilir. Bu sendromlarin ¢cogu mikro-
sefali, belirgin mental gerilik, epilep-
si, hipotoni yaninda dismorfik krani-
yofasiyal 6zellikleriyle taninirlar. An-
cak kesin tani icin genetik caligmalar
gerekebilir (7,13-16). izole lizensefa-
lide kraniyofasiyal goriiniim bitempo-
ral cukurluk ve kiiciik ¢ene disinda
normaldir. 17. kromozomda kiigiik
delesyonlar bulunabilir. Miller-Dieker
sendromu 17. kromozom kisa kolunda
biiyiik delesyonlara (17p13.3) bagh
ortaya ¢cikmaktadir. Olgularda karak-
teristik yiiz goriiniimii olarak mikrose-
fali, kisa ve yukartya doniik burun de-
likleri, epikantal kivrimlar ve mikrog-
nati mevcuttur. Tutulum gsekli agiri
ve/veya pakigiri seklinde olabilir. Se-
rebellum normal yapida iken korpus

kallozum siklikla disgenetiktir. flave
konjenital malformasyonlar da sik
olarak eslik eder (13,16).

X-gecisli lizensefalide (XLIS) tutu-
lum 22. kromozomdadir (Xq22.3-
q23). Bu olgularda serebellar vermis
tutulumu siktir. XLIS teki mutasyon-
lar sonucu etkilenen erkeklerde izole
lizensefali, kadinlarda ise lizensefali-
ye eslik eden band heterotopisi ortaya
cikmaktadir. Altta yatan kromozom
anomalilerine gore tutulum yerleri
farklilik gosterebilir. XLIS’te diger
klasik lizensefali formlarindan farkli
olarak beyin anterior kesimi daha faz-
la tutulur. Klasik lizensefalili bir olgu-
da beyin anterior kesimi posteriordan
daha fazla tutulmug veya kromozom
17p13.3 normal ise epilepsi hikayesi
olan kadin yakinlar1 band heterotopi
yoniinden aragtiritlmalidir (8,16,20).

Nadir goriilen bir diger hastalik
ikinci kromozomda inversiyon (2p12-
ql4) sonucu olusan Ramer-Lin send-
romudur. Bu olgularda iris kolobomu,
tipik yiiz goriiniimii, trigonosefali ve
mental retardasyon goriiliir (21). Bah-
si gecen hastaliklar diginda Norman-
Robert Sendromu, Neu-Lexova Send-
romu gibi nadir goriilen diger bazi
klasik tip lizensefali sendromlar1 da
bildirilmigtir (20,22). Kromozom ca-
lismas1 yapilmayan olgularimizin bu
sendromlara uyar tipik yiiz goriiniim-
leri mevcut degildi.

Tip II (kaldirim tag1 "cobblestone")
lizensefali klinik, patolojik ve radyo-
lojik 6zellikleriyle klasik tipten farkli-
dir. Bunun olusum mekanizmasi né-
ronlarin agir1 migrasyonudur (over-
migration). Kalin kortekste tabakalag-
ma olmaksizin organizasyon bozuklu-
gu s6z konusudur. Bu olgularda sik-
Iikla muskuler distrofiler (Walker-
Warburg sendromu, Fukuyama konje-
nital muskuler distrofisi, muscle-bra-
in-eye sendromu, vs) birlikte bulunur.
Miyelinizasyonda gecikme, goz ano-
malileri ve hidrosefali siktir (2,23).
Karakteristik goriiniimii korteksin dig
ylizeyi diizgiinken, ic¢ yiizeyde alttaki
beyaz cevhere dogru irregiiler projek-
siyon gosterir. Calismamiza tip II 1i-
zensefalili olgular dahil edilmedi.

Pakigirinin bazi durumlarda poli-

mikrogiriden ayirimi zor olabilir. Dif-
fliz polimikrogiride korteks minimal
kalmn (¢ogunlukla 8 mm’den daha az)
iken, i¢ ve dis yiizeylerde diizensizlik
ve parmaksi uzamimlar goriiliir. Bu
durumda daha ¢ok tip II lizensefali ile
karigabilir. Fokal polimikrogiride go-
riinlim son derece degiskendir. Kor-
teks yiizeyinde ¢ok sayida kiiciik gi-
ruslar goriilebilecegi gibi, bunun aksi-
ne distaki molekiiler tabakanin sul-
kuslar diizeyinde fiizyonuna bagl ola-
rak korteks diizgiin bir sekilde izlene-
bilir. Bu sekilde giruslarin ¢ok kiiciik
olmas1 ve fiizyonu dolayisiyla rutin
spin eko incelemede pakigiriden ayiri-
m1 her zaman miimkiin olmayabilir
veya normal olarak degerlendirilebi-
lir. Bu durumda kesin tan1 ancak yii-
zeyel koil kullanarak yapilan yliksek
sinyal/gliriiltii oranina sahip ince ke-
sitli (3 mm veya daha az) inceleme ile
miimkiin olabilmektedir. Pakigiride
korteks-beyaz cevher bileskesi diiz-
giin iken, polimikrogiride irregiilerdir
ve beyaz cevhere dogru parmaksi uza-
nmimlar izlenir. Bazi olgularda pakigiri
ve polimikrogirinin birlikte olabilece-
&i de belirtilmektedir (2,3,6,15). Ca-
lismamizda tiim olgularimizda kor-
teks-beyaz cevher bileskesinde par-
maks1 uzanimlarin olmamasina 6zel-
likle dikkat edildi. Ancak ¢aligmamiz-
da histopatolojik inceleme yapmama-
miz ve MRG'lerin rutin parametreler-
le yapilmis olmasi nedeniyle bir kisim
olgularda yanlig degerlendirmenin s6z
konusu olabilecegini belirtmekte ya-
rar gormekteyiz.

Sonug olarak MRG giiniimiizde li-
zensefali ve diger gelisimsel ve noro-
lojik hastaliklarin tani ve ayirici tani-
sinda temel inceleme yontemi olup,
ozellikle mikrosefali ve epilepsi klini-
§i ile bagvuran olgularin etiyolojisin-
de lizensefalinin de diisiiniilmesinin
ve bu hastalarin incelenmesinde mut-
laka MR degerlendirmenin detayl
olarak yapilmasinin gerekli oldugu
vurgulanmak istendi.
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PURPOSE: To evaluate the MR imaging findings of 14 cases with classical type (type
1) 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
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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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