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KORTIKAL DIiSGENEZIS:
KLINIK, ELEKTROGRAFIK, RADYOLOJIK
VE HISTOPATOLOJIiK BULGULAR

D. Tiitkdogan®, M. M. Ozek*, O. Kurtkaya®, S. Zaimoglu*, A. Dagcmar*, Z. Yilmaz*, A. Sav*, M. N. Pamir*

Kortikal disgenezis (KD), cocukluk ¢agi epilepsisinde, 6zellikle medikal tedaviye direng gelistiren olgudarda énde ge-
len bir anomalidir. Medikal tedaviye direncli nébetleri ve/veya yer kaplayan lezyon nedeniyle opere edilen 10 (4 kuz,
G erkek, yas 3-16) KD olgusunun kiinik, elekirografik, radyolojik ve patolojik ve bilissel dzellikleri incelendi, Nobetleri
2 giin-13 yul arasinda baglayan olgularin 3%inde fokal nérolojik bulgu beliriendi. 5 olguda bafif. orta derccede men-
tal retardasyon/gelisim geriligi, 1 olguda ileri diizeyde gelisim geriligi saptand). Magnetik rezonans gortintiilemede 7
olguda giral kalimlagma ve T2 biperintensitesi, 1 olguda bemimegalensefali ve 1 olguda kortikal tiuber olusumut veir-
dv. Bir olguda oksipito-paryetal polimikrogri ve karst hemisfer periventrikiiler bolgede intensite artist seiplenich. Preope-
ratif EEG, 8 olguda radyolojik olarak saptanan fokal lezyon ile uyumiu idi. Nobetlerin baslangicindan 0.9-12 il
sonra opere edilen bastalarm 7'sine peroperatuvar kortikografi yapildr. Histopatolojik olarak tiim olgularda kortikal
tabakalagmadea bozulma, G olguda ise ek olarak komsu dokuda diisiik evreli tiimér belirlendi. Cervahi sonrast 1.5-4
il izlenen olgulann 8'inde tam nébet kontrolii saglanwken, dual patolojisi olan 2 olguda kismi lontrol saglanci.
Sonug olarak, ttimdr rezeksiyonuna ek olarak, komsu dokuda kortikografi ile belivlenen epileptojen aktivitenin yogdun
oldugu bolgelerin de crkarimi nébet kontroliinde dnemlidir. Diistik evreli tiimérler ve vaskiiler patolojiler ile KD bir-
likteligi, bu anomaliler arasinda nedensel bir iliskinin varliguu diisiindiirmektedir.

Anabtar sozciikler: Kortikal displazi, gelisimsel vaskiiler anomaliler, tiimér, dual patoloji
Cortical dysgenesis: Clinical, electrographbic, radiological and bistopathological findings

Cortical dysgenesis is one of the major pathologies in children with intractable epilepsy. We studied clinical, radiolo-
gical and pathological features of 10 children (4 female, 6 male, aged 3 to 16 years) of contical dysgenesis operated
Jor intractable seizures and/or tumour. The age onset of the seizures were 2 days to 13 years. They were partial in 8
cases and generalised in 2 cases. We detected focal neurological signs in 3 cases. Five cases had mild or moderate de-
velopmental /mental retardation and 1 case had severe developmental retardation. Magnetic resonance imaging
(MRI) demonstrated thickened gyri and increased T2 signal intensity in 7 cases, hemimegalencephaly in 1 case and
cortical tuber in 1 case. One case bhad 2 distinct lesions; left occipito-parietal polymicrogria and left periventricular
hyperintensity. Preoperative electroencephalography findings in 8 cases correlated to MRI abnormalities. The interi«il
between the onsel of seizures and surgery was 0.9 to 12 years. Peroperative corticography was done in 7 cases. Histo-
pathological findings were cortical dyslaniination in all cases, giant dysplastic neurons in 5 cases, neuronal beteroto-
pia in 4 cases and “baloon’ cells in 2 cases. Additionally 6 cases bad low grade tumours associated to cortical dyspla-
sia. Follow-up period was 1.5-4 years. Seizure control was complete in 2 cases (Engel’s outcome scale: Stage IA). The
other 2 cases with dual pathology bad partial seizure control (stage IIA and IVA). In conclusion, resection of the area
displaying epileptogenic activity in addition to macroscopic lesion could be suggested to obtain a total or almost total
seizure control in intractable patients. At that point the perplexing question comes up whether there is a casual relati-
onship between cortical dysplasia and tumourogenesis.
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Kortikal disgenezis (KD), serebrum ve serebellum kortikal mattirasyon ya da programlanmus hiicre 8lii-

korteksinin olusumu esnasinda meydana gelen cesit-
li anomalileri tanimlayan bir kavramdir. Néroblast go-
¢l ile bu go¢ esnasinda veya daha sonra gerceklesen

* Pediatrik Epilepsi Cerrahisi Calismea Gurnbu, Marmara
Universitesi NGrolojik Bilimler Enstitiisii, Istanbul

mi esnasinda olusan defektler, kortekste disgenetik
bir malformasyona neden olabilir (19). KD icerdigi
anomalilerin ¢esitliligi yanisira, patogenez ve etyolo-
jik faktorler agisindan da heterojendir. Korteksin olu-
sumu esnasindaki bir bozukluk, cesitli disgenetik
anomalilere neden olabilir; 6te yandan bir anomali



birden fazla sayida mekanizma sonucu da olusabilir
(18). Disgenetik malformasyonlarin etyolojisinde en-
dojen (genetik ve kromozom anomalileri) ve ekzojen
(intraiiterin infeksiyonlar, ilac-toksin alumi, maternal
kanama-hipertansiyon, vs) cesitli nedenler sorumlu
tutulmaktadr,

Kortikal gelisim esnasinda cok ¢esitli yapisal degi-
siklikler olusabilir. Magnetik rezonans goriintiileme-
nin (MRG) kullanima girmesiyle, daha &nceki dé-
nemde sadece postmortem patolojik incelemelerle
tantmlanan ve olgu sunularnyla sinirl kalan anomali-
lerin ¢ok cesitli oldugu ortaya konmustur. Bu cesitli-
likteki anomaliler i¢in hentiz kesinlesmis bir siniflan-
dirma yoktur. Patoloji ya da radyoloji verilerine gbre
yapilan siniflandirmalar da yeterli degildir. Son yillar-
da histolojik bulgularla uyum gtsteren ve MRG veri-
lerine dayanan bir siniflandirmanin klinik kullanimda
yararl olacag: savunulmaktadir (19,23).

KD tammina uyan anomaliler, baslica epilepsi,
mental retardasyon ve serebral palsi klinik tablolarina
sahiptirler. Epilepsi olusturan yapisal anomaliler ara-
sinda KD ilk swralarda yer alir. Klinik bulgularin agih-
&1 ile disgenetik korteksin boyutlar arasinda dogru-
dan bir iliski vardir. ki tarafli ya da genis dagilin
olan displastik lezyonlar yiksek oranda direncli epi-
lepsi ve status epileptikus nedenidir. Fokal displastik
dokular i¢in de bu risk olmakla beraber medikal teda-
viile kontrol altina alinabilen nébetlere de neden ola-
bilirler (1); hatta asemptomatik kalabilirler (3,10).

Son yillarda medikal tedaviye direngli epilepsi ol-
gularinda artan cerrahi girisimler sonucu displastik
kortikal dokunun yaninda, cesitli konjenital timérle-
rin (15,16) ve nadiren de vaskiiler patolojilerin
(27,29) varlig bildirilmektedir. Bu birliktelik (dual pa-
toloji) disgenezis-tiimorogenezis iliskisinin  aydinla-
ulmast agisindan 6nemli olabilir.

Bu calismada, kronik epilepsisi olan, medikal te-
daviye direngli nobetleri ve/veya ver kaplayan lez-
yon nedeniyle opere edilen ve ¢ogunlugunda da du-
al patoloji saptanan KD olgularinin klinik, radyolojik,
patolojik ve noropsikolojik dzellikleri incelendi.

Materyal ve Metod:

Klinigimizde epilepsi cerrahisi yapilan 46 pediyatrik
olgunun klinik, elektrofizyolojik, néroradyolojik ve his-
topatolojik bulgular: retrospektif olarak degerlendirildi.
Raymond ve ark (19) tarafindan bildirilen siniflandirma
esas alinarak, radyolojik ve histopatolojik bulgulari,
‘kortikal disgenezis’ tanimina uygun olan 10 olgu ¢alig-
ma gurubuna alindi. Antiepileptik ilac¢ tedavisine di-
reng, literatiirde pediatrik epilepsi olgulan icin tanim-
lanmis kriterlere gore belirlendi (7).

Tim olgulara rutin uyku-uyaniklik interiktal elekt-
roensefalografi (EEG) kayitlan, aynica iki olguya uzun
stireli video/EEG moniterizasyonu ile iktal kayitlar
yapildi. Operasyon dncesi en son ve operasyon son-
rasi en yeni kayitlar degerlendirilmeye alindi. EEG in-
celemeleri 10-20 sistemine gore yerlestirilen ylizeyel
elektrodlarla bipolar ve referansivel montajlar kulla-
nilarak yapildi. Yedi olguya rezeksiyon éncesi ve
sonrast elektrokortikografi yapildi.

MRG incelemelerinde sagital planda SE T1, aksi-
yal planda FSE PD-T2 ve SE T1, koronal planda FSE
T2 gortntileri elde edildi.

Rezeksiyon materyali histopatolojik degerlendir-
me icin %10’ luk formalinle fikse edilerek parafine go&-
miildi. Hematoksilen eozin ile rutin boyama islemle-
rinden gegirildi. Oligodendroglioma ve disembriyob-
lastik néroepitelyal timoér (DNT) olgulanndaki mik-
zoid zemini gbstermek amaciyla peryodik asit sif/al-
siyan mavi 2.5 boyasi kullanildi. Bes olguda dev disp-
lastik hiicreleri gdstermek icin monoklonal antikorlar
ile immiinhistokimya ve dismiyelinizasyon gé&zlenen
bir olguda ltiksol fast mavisi boyasi uyguland.

Noropsikolojik degerlendirme, postoperatif dé-
nemde, alu yas ve tizerindeki olgularda Wechsler Co-
cuklar I¢in Zeka Olgegi (WCZO-R), alti yasin altinda-
ki olgularda ise Ankara Gelisim Tarama Envanteri
(AGTE) kullanilarak yapildi.

Bulgular:

Olgularin demografik verileri, tablo-1'de 6zetlen-
mistir. On olgunun (6 erkek, 4 kiz) yaslan 3 ile 16 vl
ve epileptik nébetlerin baslangici 2 gtin ile 13 yil ara-
sinda degismekteydi. Operasyon, nobet baslangicin-
dan 0.9-12 yil sonra gerceklestirilmisti (Tablo-1).
Operasyon 6ncesi ndbet sikligt 30 kez/glin (6 no.lu
olgu) ile 3 kez/hafta (1 no.lu olgu) arasinda degis-
mekteydi.

Operasyon oncesi ve sonrasit norolojik muayene 3
(1, 4, 8, 9 ve 10 no.lu) olguda normaldi. Ikinci olgu-
da rezeksiyon sonrast friist sag fasiyel paralizi gbzlen-
di. Ugtincii olguda ince motor beceriler yetersizdi. Iki
(5 ve 6 no.lu) olguda mikrosefali, tic (5, 6 ve 7 no.lu)
olguda 1. motor noron bulgulart vard.

Besinci olgu postmatiire olarak mekonyum aspi-
rasyonu ile dogmus ve 1. hafta solunum giicligii-
pnomotoraks nedeniyle solunum destegi almisti, Bi-
rinci olgunun ailesinde idiyopatik jeneralize epilepsi
oykiisti vardi. Diger olgularin pre-peri-postnatal dé-
nem ve aile dykilleri negatif idi.

Operasyon &ncesi 7 olguda fokal ve 1 olguda yay-



Tablo-1: Olgulann histopatolojik verileri.

Olgu Timoér
Tabakalasma
Bozuklugu

1 +
2 Oligodendrogliom, Evre 11 +
3 Astrositom, Evre 11 g
4 Gangliogliom, Evre I +
5 +
6 +
2 +
8 DNT +
9 Gangliogliom, Evre | +
10 DNT +

Kortikal Displazi
Dev displastik Heterotopi
noéron

+

Balon hiicre

+ + + +
1

Signa 1.5T SYSMMRS10CO

15 M BEYIN
18/07/97
14:46

Resim-1: Kraniyel MR T2 agilikl aksiyel kesitte sag me-
ziyal temporal lobda hacim artigi ve intensite degisikligi.

gin ve miiltifokal epileptojen aktivite vardi (Tablo-1).
Bir olguda difftiz EEG anomalisi belirlendi. Operas-
yon sonrast 5 olguda fokal anomaliler kayboldu, 3 ol-
guda bulgularda belirgin degisiklik olmaz iken, 1 ol-
guda yaygin EEG anomalisi lokalize oldu, 1 olguda
fokal anomaliye yaygin epileptojen aktivite eklendi.

Radyolojik olarak 8 olguda fokal giral kalinlagma
ve/veya T2 hiperintensitesi ve /veya kitle gorinimii
vardt (Tablo-1) (Resim-1). Bu olgulardan birinde (no.
7) kortikal tiber gorinimi izlendi. Alunct olgudaki
bulgular hemimegalensefali ile uyumluydu. Bir olguda
(no. 5) oksipito-paryetal polimikrogri ve karst hemisfer
periventrikiler bolgede intensite artist saptandh.

Olgulann 4inde (1, 4,7 ve 10 no.lu) yer kaplayan
kitle, 2’sinde (5 ve 6 no.lu) medikal tedaviye direngli
nobetler nedeniyle ve 4'tinde (2, 3, 8 ve 9 no.lu) her
iki indikasyonla operasyon uygulandi. Cerrahi yon-
tem olarak 6 no.lu olguya hemisferektomi, 8 no.lu ol-
guya anterior temporal lobektomi, 4 no.’lu olguya gi-
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Resim 2: Serebral korteks dokusunda subpial alanda
band seklindeki hiperkromatik ancak hiposelliiler gé-
riiniimli glia limitans izlenmektediv. Tiim  korteks
icinde tabaka I-VI ile wywmiu ndronal dizilim (disla-
minasyon) secilmemektedir (H.E. X40).

i’ a4 o0

Resim 3: Biiyiik resim: x40 HE, Intrakortikal nodiilde
gevsel mikzoid stromada bulunan oligodendroglial ve
astrositik bicreler ile icerisinde ‘wizen' néronlar. Kiictik
resim: x400, Sinaplofizin tmmiinbistokimyas:, nodiil ice-
risinde ‘yitzen' néronlarda sitoplazmik pozitivite (Ok).




Tablo-2: Olgulann demografik, klinik, EEG ve MRG

bulguilar.

Olgu |Nobetbaglangig| Bilgsel Yetler Nobet AEL EEG Bulgulan MRG Bulgulart
Cins lyagi/ Op’.yag1/po| Geligim geldi Preop Paostop
stop izlem (yd)
1/E 9/11/2 &S82:93, Basit Valproat Sag-sol 8n Sag frontal, | Sag serebellum 8n-
+Per:92, absans temporal temporal, |ortada T1izointens,
Tom:92 diken yaygin diken | T2 hiperintens
lezyon, *K(-)
2/E | 12 (ghn)/23/1 % 304 Basit Fenitoin N N Sag hipokampus-
parsiyel parahipokampusda
kistik lezyon, K (+)
3/E 3/15/1 $8z: 63 (63), Kompleks Lamotrijin Sag dn-orta N Sag dist emp. girus,
Per:57 (58), parsiyel Pirimidon diken ve entorinal koreeks ve
TOm:S7 (58) yavaglama amigdalede hacim
[Precp, (postop)] artigy, T2
hiperintensitesi, K(+)|
4/E 12/13/1.75 S8z:114, Basit Karbamazepin Sol frontal Sol frontal Sol orta-alt frontal
Peri1i3, parsiyel Vigabatrin diken diken ve girusda kalmlagma
Tam:114 yavaglama |iginde kistk noddler
kitle, K (+)
5/E 1/9/1.5 Orta derecede Basit Karbamazepin | Yaygin, mdldp] Muldpl di- | Sol oksipito-parietal
Mental parsiyel Pirimidon diken, yaygin | ken,yaygmn |kort.subkort. ve giral
Retardasyon, yavaglama yavaglama daralma, sayica
artig,sinyal artigs,sag
periventrikiiler T2
hiperintensitesi
6/K 2 (gbn)/1/2 %% 304 Spazm Valproat Burst- Fokal Sag hemisfer biyllk,
siipresyon korteks kalin ve
genig, giruslar
dilzlegmig, orta hat
yapilar safa itilmig
7/K 0.25/2/1.25 9% 20-30 Basit, Vigabatrin Sol/sag N Sol dist-orta frontal
arasmda Komp.par. frontosentral, ve fronta marjinal
Sek. Jen. fronmal diken, girusta kalinlagma,
sol frontal T1 izo- ve T2 hiper-
yavaglama intensitesi
8/K 37111/1.5 $3z:49, Per:59, | Kompleks Lorazepam | Sag temporal N Sap orta tempaoral
Tim:51 parsiyel fenitoin diken ve girusda Tl'de *
sck. Jen. yavaglama hipointens kastik
alanlar
9/K 1.5/5/3 S8z:117, Basit Katbamazepin | Sag paryeto- N Sag paryetal girnada
Per:145, Kompleks oksipital kalmlagma,T1 izo- ve
Tom:134 parsiyel diken T2 hiperintensiresi
10/E | 2.25/2.5/0.75 % 304 Basit | Karbamazepin | Saf temponl
Kompleks diken
parsiyel

’Operasyon, *Kontrast tutuhurm, + Performans, & Sozel

rus rezeksiyonu, 5 no.lu olguya oksipito-parietal kor-
tikosektomi, digerlerine ise lezyon rezeksiyonu yapil-
di. Yedi olguda rezeksiyon sinirlan kortikografi ile
belirlendi. Hicbir olguda rezeksiyon sonras: kortikog-
rafide epileptojen aktivite izlenmedi.

Histopatolojik olarak olgularn timiinde kortikal ta-
bakalasmada diizensizlik izlendi (Tablo-2) (Resim-2).
Ayrica 5 olguda dev displastik noéronlar, 4 olguda néro-
nal heterotopia ve 2 olguda "balon" hiicreler saptandi.
Al olguda KD ile birlikte komsu dokuda diistik evreli
timor (2 olguda gangliogliom evre I, 1 olguda astrosi-
tom evre 11, 1 olguda oligodendrogliom evre II ve 2 ol-
guda DNT) belirlendi (Tablo-2) (Resim-3).

Noropsikolojik degerlendirmede WCZO-R uygu-
lanan 5 olgunun zeka boltimlerinin 3 olguda normal
ve Ustii sinwrlarda, 2 olguda ise hafif diizeyde geri ol-
dugu izlendi. Bir olguya. degerlendirme siirecine
uyum saglayamadigt icin test uygulanamach. Klinik
verilere gore bu olgunun zeka bélimiiniin orta dere-
cede geri oldugu kanisina varildi, AGTE uygulanan 6
yasin alundaki 4 olgunun 1'i yasitlarina uygun diizey-
de gelisim gosterirken, 2 olgunun gelisiminin hafif, 1
olgunun gelisiminin ise ileri diizeyde gerilik gosterdi-
gi saptand,

Postoperatif dénemde 0.75-3 yil izlenen olgular-
da, antiepileptik ilag say1 ya da dozunda 1 no.lu olgu
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disinda degisiklik yapilmadi (Tablo-1). Bu olguda hi-
perventilasyon esnasinda basil absans klinik ve elekt-
rografik nobet paterni izlendi. Daha 6nce kullanilan
ve nobet kontrolii saglamayan karbamazepin kesile-
rek valproik asid tedavisine basland:. Uclincii hafta-
dan itibaren nobetler tamamen durdu. Diger olgula-
nn 7'sinde (2, 3, 6, 7, 8, 9 ve 10 no.lu olgular) tam no-
bet kontrolii saglanirken (Engel prognoz 6lcegine
gore evre [A) 4 no.lu olguda % 90'nin tizerinde nobet
kontrolii (evre IIA), 5 no.lu olguda ise % 60-90 arasin-
da ndbet kontrolti (evre TVA) saglandi. Ayrica son iki
olguda nobet siiresi de kisald,

Tartisma:

Medikal tedavive direncli epilepsi etyolojisinde,
ozellikle erken ¢cocukluk caginda gelisimsel anomali-
ler 6n siralarda yer alir. Eriskinlerden olusan kronik

epilepsi olgularinda %25 oraninda KD saptanmustir

(19). Prayson ve ark. (13), ¢ocuklart da iceren ve di-
rencli nobetleri nedeniyle rezeksiyon yapilan 360 ol-
guluk serilerinde 52 (%14) olguda KD belirlemisler-
dir. Bizim serimizde de ise bu oran % 22 (10/46) idi.

Olgularmuzin ndbet baslangic yast genis bir dag:-
lim gostermektedir. Disgenetik anomaliler, erken siit
cocuklugundan eriskin vasa dek genis bir zaman sii-
recinde bulgu verebilir (23). Bazen travma gibi epi-
leptojenik bir clay sonrasi nébetler baslar. Epileptik
nobetlerin baslangict icin spesifik bir yas olmadig: gi-
bi, belli bir nébet tiirli ya da epileptik sendrom yok-
tur (13,19). Difltiz patolojilerde jeneralize, daha sinir-
It lezyonlarda ise fokal ndbetler daha sik gorilebil-
mektedir (25). Bizim serimizde de tek tarafl hemisfe-
rik tutulum olan olgumuzda jeneralize nobet olarak
spazmlar mevcut iken, fokal lezyonlarda parsiyel no-
betler izlenmekteydi. Birinci olgumuzda ise klinik ve
elektrografik olarak belirlenen idiyopatik jeneralize
epilepsi ile serebellar disgenezis birlikteligi arasinda
nedensel bir iliski varligi haklkinda yorum yapmak
glictiir. Ancak genetik gecisli, aile oykiist yiiksek
oranda pozitif olan idiyopatik jeneralize epileptik
sendromlar ile disgenetik doku birlikteligi giderek ar-
tan oranda bildirilmektedir (5,10).

Genel olaral disgenetik lezyonun boyutu ve yer-
lesimi ile klinik bulgularin agirhigi arasinda dogrudan
bir iliski oldugu dusiiniilmekle birlikte, epileptik né-
betlerin seyri ile lezyon boyutu arasinda bir iliski ol-
madigint savunan yazarlar da vardir (19,25). Nitekim
MRG incelemesinde bulgusu olmayip tedaviye di-
rencli epilepsi nedeniyle rezeksiyon yapilan hastalar-
da da histopatolojik olarak disgenezis (mikrodisgene-
zis, dentat fascia anomalileri gibi) belirlenmektedir.
Bizim serimizde yenidogan doneminde direncli no-
betleri baslayan olgularimizin birinde tiim hemisferin

displastik tutulumu (hemimegalensefali) mevcuttu.
Ote yandan bir baska olguda lezyon cok daha kiictik
olmakla beraber, nobetler 2. haftada ortaya ¢iknus ve
kisa stirede medikal diren¢ gelismis idi.

Epilepsi klinik bulgulart ve prognozu ile iliskilen-
dirilen bir diger 6zellik de lezyon lokalizasyonudur.
Ekstratemporal kortikal displazi olgularinda nébet
baslangi¢ yasi, temporal lob yerlesimli lezyonlara go-
re daha erken yasta olup nébet sikligr daha fazladir.
Bu olgularda cerrahi sonrast nébet prognozu daha
kétii olarak bulunmustur (28). Oysa bizim serimizde
lic olguda temporal lezyon vardy; il nébetler, 1 olgu-
da 12 glinltik, diger ikisinde 3 yasinda baglamist No-
bet sikhigr acisindan lezyon yerlesimi bir fark dogur-
mamakla birlikte, rezeksiyon sonrast temporal KD ol-
gularinda nobetler tamamen durmus, elektrofizyolo-
jik olarak ¢ok iyi bir diizelme saglanmusur.

Fokal anomalisi olan 6 olgumuzun 3tinde lezyon
yerlesimi ile uygun lokalizasyonda epileptojen ve 1
olguda nonepileptiform EEG anomalisi vardi. Her iki
hemisferde lezyonu olan olguda miltipl ve yaygin
epileptojen potansiyel saptandi. Fokal kortikal disp-
lazi ile timortin birlikte oldugu bir olguda ise EEG
bulgusu saptanmadi. Radyolojik olarak saptanan lez-
yon boyutu ve yerlesimi ile EEG bulgularinin yaygin-
lig1 arasinda her zaman iyi bir iliski gosterilememistir
(8, 17,19). Raymond ve ark. (19) fokal KD'li 60 olgu-
nun 18'inde lezyon boyutuna uygun epileptiform
anomali gozlemlemistir. Dokuz olguda ise EEG ano-
malisi bildirilmemistir.

KD anomalilerin goriintiilemesinde saptanan bas-
lica bulgular kalin, diizlesmis kaba girus, gri-ak mad-
de ayinminda azalma ve kortikal T2 sinyal intensite
arusidir (19,23). Olgularimizin timiinde bu bulgula-
rn en az biri meveut idi. Ayrica 4 olguda 311 hetero-
jen yogunlukta kitle gorintimii olup kistik yapilar
icermekteydi. Bu goriiniim histopatolojik olarak gos-
terilen ilave tiiméral olusumlara aittir. Besinci olguda
ise polimikrogrik korteksin karsi tarafinda ak madde-
de izlenen periventrikiiler sinyal degisikliginin, son
trimestirin ilk dénemlerinde (ortalama 26-34. gestas-
yon haftalart arast) gelisen hipoksik-iskemik bir olaya
sekonder olmasi mimkiindir (14). Polimikrogri pa-
togenezinde, erken fotal donem etkenleri yaninda,
bazi olgularda majér migrasyon evresini izleyerek 6-
tal 20. haftadan sonra olusan perfiizyon anomalileri-
nin de etken olabilecegi ileri stirilmiuistiir (20). KD ile
vaskiiler anomalilerin birlikteligi ¢ok az sayida olgu-
da bildirilmistir. Bu olgularin birinde fokal pakigri
komsulugunda konjenital damar anomalisi (27), di-
gerinde ise olgumuza benzer olarak periventrikiiler
I6komalazi ile uzak bir alanda fokal kortikal displazi
saptannustir (29). Bu veriler, disgenetik doku olusu-



mu ile prenatal hipoksi-perfiizyon yetersizlizi arasin-
da nedensel bir iliskiyi akla getirmektedir. Baz: korti-
kal displazilerin postnatal 1 yasa dek siiren ge¢ mig-
rasyon anomalileri ile ilgili olabilecegi bildirilmistir
(22). Ayrica néronal farklilasma ve/veya proliferas-
yon sonrast gelisim anomalileri de displazi patogene-
zinde rol alabilir (16). Olgumuzun éykiisiinde perina-
tal déneme ait belirgin hipoksi-iskemi &ykiisii vardi.
Perinatal donem sorunlar genis bir seride de olduk-
ca yliksek oranda izlenmistir (19). Ancak bu stirecin
KD patogenezindeki yeri heniiz belirgin degildir.

Histopatolojik olarak KD'nin baglica bulgusu, kor-
teksin normal 6 tabakali yapisinin bozulmasi ya/yada
tabaka sayisinin azalmasidir. Bu bulguya ek olarak
dev, polipoid ‘displastik’ néronlar, néron ve glial hiic-
re arast anormal hiicreler (balon hiicre) ve/veva mig-
rasyon evresinde kortekse ulasamayan néronlar (he-
terotopi) da saptanabilir (9). KD ile tiimér birlikteligi
bazi genis érnekli calismalarda tesbit edilmistir. Bec-
ker (4) 1500 pediyatrik timér olgusu iceren serisinde
% 20-25 oraninda noronal farklilasma saptamustr.
Prayson ve ark. (15) direncli epilepsisi olan 52 olgu-
nun 13linde gangliogliom, DNT ve diisiik evreli ast-
rositoma eslik eden displastik doku belirlediler. Ol-
gularimizin 2'sinde distik evreli gangliogliom, 2’sin-
de DNT ve 2'sinde diistik evreli glial tiimérler bulun-
mustur. Gangliogliomun icerdigi noronal ve glial ele-
manlar kortikal displazilerin bazi formlarinda da var-
dir (16). Bu timérlerin diigiik evreli gurubunun atipik
hamartamatdz lezyonlara veya kortikal displazi spek-
turumundaki lezyonlara (ttimoral displazi) dahil ol-
dugu 6ne stirtilmustir (5,16). Tuimoral disgenezisin
bir diger 6rnegi son yillarda tanimlanan DNT dir. Co-
cuklarda eriskinlere gére daha sik gorilen bu tiimér,
histolojik olarak displastik ve proliferatif dzellikler
gosterir. Cogunlukla timor ile kortikal displazi birlik-
te bulunmasina ragmen, bazi olgular imér ile displa-
zi arasinda gegis Ozelligine sahiptir (6). Prayson ve
ark (16), displastik dokudan glial tiimér gelisiminin
agiklanmasi zor bir iliski oldugunu ve iki lezyonun
birlikteliginin tesadiifi de olabilecegini 6ne siirmiis-
lerdir . Noronal ttimorlerle birlikte displazi birlikteligi,
gelisim esnasindaki etkenin malformatif ve/veya ne-
oplazik gelisimi indtkledigi diistiniilmektedir. Bu iki
anomalinin ayni patolojinin spekturumunda ver aldi-
g1 ve timorlerin displastik bir kaynagi olabilecegi 6ne
stirtilen bir diger varsayimdir (5,16),

Olgularin néropsikolojik  degerlendirmelerinde,
bilissel yetilerinin ve psikomotor gelisimlerinin nor-
mal-ileri diizey ile ileri derecede gerilik diizeyi arasin-
da bir dagilim gésterdigi gorlilmiistiir. Olgu sayimiz
sinirli olmakla birlikte verilerimiz, nébet baslangic ya-
st ve sikliginin biligsel yetileri olumsuz yonde etkile-
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digi izlenimini vermektedir. Erken yasta baslayan no-
betlerin, beynin vapisal ve islevsel organizasyonunda
uzun siireli bozulmaya neden olarak bilissel perfor-
mansi etkiledigi bilinmektedir (21).

KD olgularinda cerrahi rezeksivon sonrast noébet
kontroltindeki basart sinirlicir. Bunda en dnemli et-
ken, disgenetik dokunun simurlarint kesin olarak be-
lirlemedeki gticliiktiir. Yiizeyel EEG ve kortikografi
ile saptanan epileptojenik zonun ¢ikarilan miktar ile
epilepsi prognozu .arasinda her zaman iyi bir iliski
bulunamamistir (13). Calismamizda disiik evreli tii-
morlerle birlikteligi olan 5 olgunun 3’ tinde elekiro-
kortikograli ile uyumlu lezyon ¢ikarimi tam néhet
kontroli saglamustir. Pek cok calismada timér doku-
sunun bitiiniiyle ¢ikarinu ile iyi nobet prognozu bil-
dirilmistir (12,24). Tumdr-displazi birlikteligindeki
ndbet kontroliinde timér ¢ikariminin daha énemli
oldugu diistiniilebilir. DNT saptanan olgumuzda kor-
tikografi ile belirlenen ve radyolojik bulgulart asan
genis rezeksiyon yapilmis ve postop 2. yil ndbetsiz
tamamlanmisur. Raymond ve ark. (19) 21 DNT olgu-
su iginde lobektomi yapilan olgularda, lezyonektomi
yapilan olgularda saglanamayan tam nobet kontrolii-
nil bildirmislerdir. Iyi bir ndbet kontrolii saglanama-
yan vaskiiler lezyonlu olguda multifokal interiktal
EEG bulgusu ve iki tarafli lezyon varligt bu sonugtan
sorumlu olabilir.

Sonug olarak; KD, klinik, radyolojik ve elektro-
kortikografik olarak degisik tzellikler gdsteren cesitli
gelisimsel anomalileri icerir. KD'nin timér ya da vas-
kiiler anomalilerle birlikteligi patogenezinde birden
fazla mekanizmanin, farkl gelisim dénemlerinde et-
kili oldugunu distindtirmektedir
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