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KORTİKAL DİSGENEZİS: 
KLİNİK, ELEKTROGRAFİK, RADYOLOJİK 

VE HİSTOPATOLOJİK BULGUIAR 
D. Türkdoğan•, M. M. Özek*, Ö. Ku11kaya*, S. Zaimoğlu*, A. Dağçınar", Z. Yılmaz*, A. Sav*, M. N. Pamir* 

Kortikal disgeııezis (KD), çocukluk çağı epilepsisiııde, öze//ik/e ınedikal ıedauiye direııç gelişıireıı olgularda öııde ge­
leıı bir cmomalidiı'. Medikal tedaviye dire11ç/i nöbetleri ve/l'eya y er kap!ayaıı !ezyoıı ııedeııiyle opere edi!eıı 10 ( 4 kız. 
6 erkek, yaş 3-16) KD o!gusıııııııı klillik, e!ekırogrcıjık, radyolofik ve patolojik ııe bilişse! özellikleri iııce!eııdi. Nöbetleri 

2 gı'iıt-13 yıl aras111da başlayaıı o!gu!arııı 3'ı'iııdefokal ııörolojik bu!gıı be!ir/eııdi. 5 olguda hafiJ; orta derecede men­
ıa/ retardasyoıı/gelişim geriliği, 1 olguda ileri d üzeyde gelişim geriliği saptandı. Magııetik rezoııcıııs görıiıııü/emede 7 
olguda g iral ka!ııı/aşına ue T2 biperiı ıleıısilesi, 1 olguda beınimega!eııs~/a/i ce 1 olguda kor/ika/ ıuber oluşumu /JC/1'­

dı. Bir olguda ol?sipito-paryeıa! polimikrogri ue karşı beıni-Ş/er periııeıılrikı'i!er bölgede inıeıısiıe arı ışı sapımıdı. Preope­
ralifEEC, 8 olguda radyolofik ola rak sapıaı ıaıı fokal /ezyoıı ile uyıım!ıı id i. Nöbetlerin başla ı ıg ıcıııclaıı 0.9-12 yıl 

soııra opere edi!eıı hastalarııı 7'siııe peroperaıumr forıikograji' yapıldı. Histopatolojik olarak tüm o!g11larda korlikat 
tabakalaşmada bozulma, 6 olguda L,e el~ olcırcık koınşu dokuda diişiik eııre!i tümör belirlendi. G'(?rrahi sonrası 1.5-4 
yıl izleneıı o!gu!arııı B'inde ıaın 11öbeı konıro!ii sağ!cıııırkeıı, dua! patolojisi olem 2 olguda kısıni /..?oııtrol sağlaııclı. 

Soııuç olarak, tümör rezeksiyonııııa ek olarak, komşu dokuda kortikograji ile be/ir/eııen epileptojeıı akliııiıeııiıı yoğ1111 
o!dıığu böfge!eriıı de çıkarımı ııöbeı koııırohiııde öııenı/idiı'. Dıişı'ik eure/i liiınörler ııe ı:askü!er patolojiler ile KD bir­

likteliği, bıı aııomafifer arasında nedeııse/ bir ilişkiııiıı uar!ığ11ıı diişı'iııclı'irmekıedir. 

Anahtar sözcükler: Kor/ika / displazi, gelişimsel uaskı'iler aııonıa!i/eı; lı'imöı; dua! paıo!oji 

Cortical dysgenesis: CUnica~ electrograpbic, radiological and bistopatbologicalfindings 

Corıical dysgeııesis is oı ıe ofıbe major paıho!ogies iıı cbi/dreıı wiıb iıııractab!e epilepsy. · ıve sıudied cliııica!, radiolo­
gical cl!ld paıbo!ogicaljeaıures of 10 chi/dreıı (4 j ema!e, 6 nıafe, aged 3 ıo 16 years) q/ corlical dysgeııesis operated 
f or inlractab/e seiz ures aııd/or tuınour. Tbe age oııseı of !he seizures were 2 days ıo 13 years. They were paı1ial iıı 8 

cases aııd geııera/ised iıı 2 cases. We detected.focal ııeuro!ogica! sig lls iı ı 3 cases. Fiııe cases had nıild or moderaıe de­
uelopıneıılal /meııtal reıardaıioıı aııd 1 case bad seuere deuelopnıenıal retardaıioıı.. Magııeıic resoııaııce imagiııg 

(MRJ) deınonsıraıed tbickeııed gyri aııd iııcreased T2 sigııal iııleıısiıy iıt 7 cases, heınimega!eııcepba!y iıı 1 case and 
cortical ıuber iıı 1 case. Oııe ccıse had 2 distiııct lesioııs; lef! occipiıo-parieta! polyınicrogria aııd !q/i periııeııtricu/ar 

byperiııteıısily. Preoperatiue efecıroeııcepba!ograpbyjındiııgs in 8 ccıses coıre!ated ıo MRJ abnornıalilies. 77Je iıılen•al 
beıweeıı ıbe onseı ofseizııres and surgeıy was 0.9 to 12 years. Peroperaıiue corticography ıuas doııe iı t 7 cases. Histo­
pathofogica!fiııdiııgs were coıtica! dyslanıiııalioıı iıı ali cases, gianı dysp!asıic ııeurons iıı 5 cases, ııeııro!la! beteroıo­
pia iıı 4 cases cllld 'ba/ooıı ' ce/1s iıt 2 cases. Addi! ioııa!!y 6 cases had low grade ıumoıı rs associaled ıo coıtica/ dysp!a­

sia. Foflow-up period ıuas 1.5-4 years. Seizure coııırol ıuas compleıe iıı 2 cases (Engel 's oııtcoıne secde: S!age JA) . 77Je 
otber 2 cases ıuilb dua/ paıhology bad pcııtia/ seizure conırol (sıage JJA aııd JVA). lıt conc!ıısioı ı, resecıioıı of ıbe area 
displaying epilepıogeııic acıivily iıı additioıı to nıacroscopic !esioıı coıı!d be suggested ıo oblaiıt a ıoıal or alınost ıoıa/ 

seizure conıro! iıı iııtractable paıieı ııs. Al !hat poiııı !be peıp!exiııg queslioıı comes up wheıber !bere is a casua! relali­
oıısbip betweeıı cortica! dysp!asia and ıunıourogeııesis. 

Key Words: Coıtica! dysgeııesis, deue!opmeı ııal uascıılar aııoma!y, ıumo111; dııa! patbology 

Kortikal clisgenezis (KD), serebrum ve se rebelluın 

k orte ksinin oluşumu esnasında meydana gelen çeşit­

li anomalile ri tanımlayan bir kavramdır. Nöroblast gö­
ç ü ile bu göç esnasında veya da ha sonra gerçekleşen 

•: Pedicı trik Hpilepsi Cerrah isi Çulış ımı G11rııbıı. J1cırmarcı 

Üııiuersiıesi Nürolojik Bilimler Hııstitı'isı'i, Jsıun/Jııl 
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kortikal matürasyon ya ela programlanmış hücre ölü­
mü esnasında oluşan clefektler, ko rtekste clisgenetik 
bir rnalforrnasyona neden olabili r (19). KD içerd iği 
anomalile rin çeşitliligi yanısıra, patogenez ve eıyolo­

jik fa ktö rler açısından ela heteroje ndir, Korteksin olu­
şumu esnasındaki bir bozukluk, çeşitli disgenetik 
anoma lile re neden olabilir; ö te yandan bir anomali 



birden fazla sayıda mekanizma sonucu ela oluşabil ir 

(18). Disgenetik malformasyonların eıyolojisincle e n­
dojen (genetik ve kromozom anomalileri) ve ekzojen 
(intraüterin infeksiyonlar, ilaç-toksin alımı , mate rnal 
kanama-hipertansiyon, vs) çeşitli nedenler sorumlu 
tutulmaktadır. 

Kortikal gelişim esnasında çok çeşitli yapısal deği­

şiklikler oluşabilir. Magnetik rezonans görüntüleme­
nin (MRG) kullanıma girmesiyle, daha önceki dö­
nemde sadece postrnortem patolojik incele melerle 
tanımlanan ve olgu sunularıyl a sınırlı kalan anomali­
lerin çok çeşitl i olduğu ortaya konmuştur. Bu çeşitli­

likteki anomaliler için henüz kesinleşmiş bir sınıflan­
dırma yoktur. Patoloji ya ela radyoloji verilerine göre 
yapılan sınıflanclırınalar ela yeterli değildir. Son yıllar­
da histolojik bulgularla uyum gösteren ve MRG veri­
lerine dayanan bir sınıflandırmanın klinik kullanımda 
yararlı olacağı savunulmaktadır 09,23). 

KD tanımına uyan anomaliler, başlıca epilepsi, 
mental retardasyon ve serebral palsi klinik tab loları na 

sahiptirler. Epilepsi oluşturan yapısal anomaliler ara­
sında KD ilk sıralarda yer alır. Klinik bulguların ağırlı­

ğı ile disgenetik korteksin boyutla rı arasında doğru­

dan bir ilişki vardır. iki taraflı ya ela geniş dağılımı 
olan clisplastik lezyonlar yüksek oranda dirençli epi­
lepsi ve status epileptikus nedenidir. Foka! cl isplastik 
dokular için ele bu risk olmakla beraber medikal teda­
vi ile kontrol altına alınab ilen nöbetlere ele neden ola­
bilirler (1); hatta asemptoınatik kalabil irler (3, 10). 

Son yıllarda medikal tedaviye dirençli epilepsi o l­
gularında artan cerrahi girişimler sonucu cl isplastik 
korlikal dokunun yanında, çeşitli konjenital tümö rle­
rin (15,16) ve nadiren ele vasküler patolojilerin 
(27,29) varl ığı bilclirilmektedir. Bu birliktelik (dua! pa­
toloji) clisgenezis-türnörogenezis ilişkisinin aydınla­

tılması açısından önemli olabilir. 

Bu çalışmada, kronik epilepsisi o lan, rneclika l te­
daviye dirençli nöbetleri ve/veya yer kaplayan lez­
yon nedeniyle opere edile n ve çoğunluğunda ela du­
al patoloji saptanan KD olgularının klinik, raclyolojik, 
patolojik ve nöropsikolojik özellikleri incelendi. 

Materyal ve Metod: 

Kliniğimizde epilepsi cerrah.isi yapılan 46 pecliyatrik 
olgunun klinik, elektrofizyolojik, nöroraclyolojik ve h.is­
topatolojik bulguları retrospektif olarak değerlenclirilcli. 

lbyrnoncl ve ark (19) tarafından bildirilen sınıflandırma 
esas alınarak, raclyolojik ve histopatolojik bulguları, 

·koıtikal disge nezis' tanımına uygun olan 10 olgu çalış­

ına gurubuna alındı. Antiepileptik ilaç tedavisine di­
re nç, literatürde pediatrik epilepsi olguları için tanım­
bnmış kriterlere göre belirleneli (7). 
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Tüm o lgulara rutin uyku-uyanıklık interiktal elekt­
roensefalografi (EEG) kayıtları, ayrıca iki olguya uzun 
süreli v icleo/ EEG moniterizasyonu ile iktal kayıtlar 
yapıldı. Operasyon öncesi en son ve operasyon son­
rası en yeni kayıtlar cleğerlenclirilmeye alındı. EEG in­
celemeleri 10-20 sistemine göre yerleştirilen yüzeye! 
elektrocllarla bipolar ve re feransiyel montajlar kulla­
nılarak yapıldı. Yedi olguya rezeksiyon öncesi ve 
sonrası e lektrokortikografi yapıldı. 

MRG inceleme lerinde sagital pla nda SE Tl, aksi­
yal planda FSE PD-T2 ve SE Tl, korona! planda FSE 
T2 görüntüleri elde edileli. 

Rezeksiyon mateıyali histopatolojik cleğerlencl ir­

me için %10'luk forma linle fikse edile rek parafine gö­
müldü. Hematoksilen eozin ile rutin boyama işlemle­

rinden geçirileli. Oligoclenclroglioma ve cl iseınbriyob­

lastik nöroepitelyal tümör (DND olgularınclaki mik­
zoid zemini göstermek amaetyla peıyoclik asit şif/al­

siyan mavi 2.5 boyası kullanıldı. Beş olguda dev clisp­
lastik hücreleri göstermek için monoklonal antiko rlar 
ile immünhistokimya ve clismiyelinizasyon gözlenen 
bir olguda lüksol fast mavisi boyası uygulandı. 

Nöropsikolojik değerlendirme, postoperatif dö­
nemde, altı yaş ve üzerindeki olgularda Wechsler Ço­
cuklar lçin Zeka Ölçeği (WÇZÖ-R), altı yaşın altında­
ki o lgularda ise Ankara Gelişim Tarama Envanteri 
(AGTE) kullanılarak yapıldı. 

Bulgular: 

Olguların demografik verileri, tablo-l'de özetlen­
miştir. On olgunun (6 erkek, 4 kız) yaşlan 3 ile 16 yıl 
ve epileptik nöbetlerin başlangıcı 2 gün ile 13 yıl ara­
sında değişmekteyd i. Operasyon , nöbet başlangıcın­

dan 0.9-12 yıl sonra gerçekleştirilmişti (Tablo-]). 
Operasyon öncesi nöbet sı klığı 30 kez/ gün (6 no .lu 
olgu) ile 3 kez/ hafta (1 no.lu olgu) arasında değiş­

mekteydi. 

Operasyon öncesi ve sonrası nöro lojik muayene 5 
(1, 4, 8, 9 ve 10 no .lu) olguda normaldi. İkinci olgu­
da rezeksiyon sonrası früst sağ fasiyel paralizi gözle n­
di. Üçüncü olguda ince motor beceriler yetersizdi. lki 
(5 ve 6 no. lu) olguda mikrosefali, üç (5, 6 ve 7 no.lu) 
olguda 1. motor nöron bulguları vardı. 

Beşinci olgu postmatüre olarak mekonyum aspi­
rasyonu ile doğmuş ve 1. hafta solunum güçlüğü­

pnömotoraks nedeniyle solunum desteği alm ıştı. Bi­
rinci olgunun ailesinde icliyopatik jeneralize epilepsi 
öyküsü vardı. Diğer olgu ların pre-peri-postnatal dö­
nem ve aile öyküleri negatif idi. 

Operasyon öncesi 7 olguda foka! ve 1 olguda yay-



Tablo-1: Olgulamı histopaıolojik mrileri. 

Olgu 

1 
2 
3 
4 
5 
6 
7 
8 
9 
10 

Tümör 

O ligodendrogliom, Evre II 
Astrositom, Evre lI 
Gangliogliom, Evre I 

DNT 
Gangliogliom, Evre I 
DNT 

Tabakalaşma 

Bozuklugu 
+ 
+ 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 

+ 

+ 
+ 

Resim-1: Kraniyel ıv!R T2 ağırlıklı aksiye! kesi/le sağ ıne­
z iyal ıemporal /abda hacim artışı ue intensile değ~çi/diği. 

gın ve mültifokal epileptojen aktivite vardı (Tablo-1). 
Bir olguda diffüz EEG ano malisi belirleneli. O peras­
yon sonras ı 5 olguda foka! anomaliler kayboldu, 3 ol­
guda bulgularda belirgin degişiklik o lmaz iken, 1 o l­
guda yaygın EEG anomalis i lokalize old u, 1 olguda 
foka! anomaliye yaygın epileptojen aktivite eklendi. 

Radyolojik olarak 8 olguda foka! gira l kalınlaşma 

ve/ veya T2 hiperintensitesi ve /veya kille görünümü 
vard ı (Tablo-1) (Resim-1). Bu olgu lardan birinde (no. 
7) koıtikal tüber görünümü izlendi. Altıncı olgudaki 
bulgular hemimegalensefali ile uyumluydu. Bir olguda 
(no. 5) oksipito-paıyetal poliınikrogri ve karşı hemisfe r 
periventriküler bölgede intensite artışı saptandı. 

Olguların 4'üncle (1, 4,7 ve 10 no.lu) yer kaplayan 
kitle, 2'sinde (5 ve 6 no .lu) medika l tedaviye dirençli 
nö be tler nedeniyle ve 4'ünde (2, 3, 8 ve 9 no .lu) her 
iki inclikasyonla operasyon uygu landı. Cerrahi yön­
tem olarak 6 no.lu olguya hemisferekto mi, 8 no.lu o l­
guya ante rior temporal lobektoın i , 4 no. 'lu olguya gi-
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Kortikal Displazi 
Dev clisplastik He te rotopi 

nöron 
+ 

+ 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 

+ 
+ 

+ 

Balon hücre 

+ 

+ 

Resim 2: Serebral korteks dokusunda subpial alanda 
band şeklindeki h ıperkromatik ancak hiposellüler gö­
rünü ınlı'i glia liınitcıns izlenınekıediı'. Tüın korteks 
içinde tabaka 1- VI ile ııyıtınlıı nöronal dizilim (disla­
ıninasyon) seçilmemektedir (H.E. X40) . 

Resim 3: Bı'iyük resim: x40 HE, lnırakortikal nodülde 
gevşek mikzoid sıromada bulunan oligodendroglial ve 
astrositik hücreler ile içerisinde 'yüzen' nöronlar. Küçük 
resim: x400, Sinaptojizin iınınünhistokiınyası, nodül içe­
risinde 'yüzen' nöı·on!arda sitoplaz mik pozitivile (Ok). 



Tablo-2:0lgıı/arm deınograjık, klinik, EEG ııe MRG bulguları. 

Olgu Nııbeı ba,Jangıs, Bilvscl Yeıiler Nöbcı AEl EEG Bulgulan MRG Bulgulan 

Cin• ya,ı/Op'.yatı/pc Gclipm §IOldİ Prcop Po9top 

sıop izlem (yıl) 

l/E 9/ll/2 &~z:93, Basit Valproat Sağ-ııol l!n Sağ fıon ıal, Sağ serebcllum l!n-

+Pcr:92, ab-nıı lcmporal ıcmpoc-al, ortada Tl izointens, 

TOm:92 diken yaygın diken T2 hipı,rinııcnıı 
lezvon, "K(-) 

2/E 12 (g(ın)/2.3/l %.]o-1, Basit Fenitoin N N Sağ hipol<Ampwı-

parsiycl parahipobmpuııda 
kisıik lezvoo, K (+) 

3/E 3/15/l Söz: 6.J (6.J), Koınplelm Lamotıijin Sağ l!n-ort>l N Sağ Oet ~mp. girua, 

Per:57 (SS), parsiyel Pirimidon diken ve entorinal kortelc:tı ve 

Tnm:57 (58) yaVSl§llama amigdalede hacim 

(Preop, (poııtop )) art!fı, T2 
hi-rintt:nsiı,,ııi,Kt+ 

4/E 12/13/1.75 Sl!z:U4, Basit Kaıbamazcpin Sol fronıal Sol fronıal Sol orta-alı &on tal 

Per:113, panıiyel Vig.abatrin diken diken ve giru!JCla kalınla,ma 
TOm:114 yaw.şlama içinde kisıik nodOler 

kitle. K (+\ 

5/E 1/9/1.5 Ürf>l<U:recede Baııiı Kaıbama2epin Yaygın, mOlıipl Molıipl di- Sol oksİpito-parieıal 
Mental panıiycl Pirimidon dikıon, yaygın ken,yaygın kort ..... bkort. ve giral 

Retanlao,yon, ya~lama yaw,ıama daralma, ııay,ca 
artıJ,anyal artqıı,sağ 

periventrikoler T2 
hiperİnten9İ!Ni 

6/K 2 (giln)/1/2 % .]o-1, Spazm Valproat Bursı- Foka! Sağ hemisfer bOyQk, 
,ıOpresyon korteb kalın ve 

gen.it, giruslar 
dOzlqmi,, orta hat 
vanıluı ,.,.ıı.. itilmis 

7/K 0.25/2/1.25 % 20-30 Basiı, Vigabatrin Sol/sağ N Sol O.t-orta fronı:al 

a.ruında Kamp.par. fron ıoııen ırat, ve frnnta marjinal 
Sek. Jen. fron tal diken, giruıııa kalılllil§ma, 

sol frontal Ti izo- ve T2 hiper-
vav,.,.lama İntcmıitcııi 

8/K 3711/1.5 Sl!z:49, Per:59, Komplek, Lorazcpam Sağ temporıJ N Sağ orta ıemporal 
Tom:51 pannycl feniıoin diken ve ginuıda Tt'de ' 

erle. Jen. yava.,lama hipoioıenıı kiaıik 

alanlar 

9/K 1.5/5/3 Sl!z:U7, Basit Kaıbamazcpin saı paryet<>- N Sağ p!U)'Ctal ginııııLı 
Per:145, Kompleks olaıiphal kalml"§ma, Tl izo- v• 

TDm:134 vanıivel diken T2 hi,...rinıenııiresi 

10/E 2.25/2.5/0.75 ¾m Basit Kaıbamazepin Sağ temporal 
Kompleks diken 

varsivel 

'Operasyon, • Kontrast tutulumu, + Performans, & Sözel 

rus rezeksiyonu, 5 no.lu olguya oksipito-parietal kor­
tikosektomi, digerlerine ise lezyon rezeksiyonu yapıl­

dı. Yedi olguda rezeksiyon sınırları kortikografi ile 
belirleneli. Hiçbir olguda rezeksiyon sonrası kortikog­
raficle epileptojen aktivite izlenmedi. 

Histopatolojik olarak olguların tümünde koıtikal ta­
bakalaşmada düzensizlik izlendi (Tablo-2) (Resim-2). 
Aynca 5 olguda dev displastik nöronlar, 4 olguda nöro­
na] hete rotopia ve 2 olguda "balon" hücreler saptandı. 
Altı olguda KD ile birlikte komşu dokuda düşük evreli 
tümör (2 olguda gangliogliom evre I, 1 olguda asırosi­
tom evre II, 1 olguda oligoclenclrogliom evre II ve 2 ol­
guda DNn belirleneli (Tablo-2) (Resim-3). 

Nöropsikolojik degerlenclirınede WÇZÖ-R uygu­
lanan 5 olgunun zeka bölümlerinin 3 olguda normal 
ve üstü sınırlarda, 2 olguda ise hafif düzeyde geri ol­
clugu izlendi. Bir olguya. clegerlenclirme sürecine 
uyum sağlayamadığı için test uygulanamadı. Klinik 
verilere göre bu olgunun zeka bölümünün orta dere­
cede geri olclugu kanısına varıldı. AGTE uygulanan 6 
yaşın altındaki 4 olgunun l 'i yaşıtlarına uygun düzey­
de gelişim gösterirken, 2 olgunun gelişiminin hafif, 1 
olgunun ge lişiminin ise ileri düzeyde gerilik göstercli­
gi saptand ı. 
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Postoperatif dönemde 0.75-3 yıl izlenen olgular­
da, antiepileptik ilaç sayı ya ela dozunda 1 no.lu olgu 



dışında değişiklik yapılmadı (Tablo-1). Bu olguda hi­
peıventilasyon esnasında basit absans klinik ve elekt­
rografik nöbet p aterni izlendi. Daha önce kullanılan 

ve nöbet kontrolü sağlamayan karbamazepin kesile­
re k valproik asid tedavisine başlandı. Üçüncü hafta­
dan itibaren nöbetler tamamen durdu. Diğer olgula­
rın 7'sincle (2, 3, 6, 7, 8, 9 ve 10 no.lu olgu lar) tam nö­
bet kontrolü sağlanırken (Engel prognoz ölçeğine 

göre evre IA) 4 no .lu olguda % 90'nın üzerinde nöbet 
kontro lü (evre IIA), 5 no.lu olguda ise o/o 60-90 arasın­
da nöbet kontrolü (evre IVA) sağlandı. Ayrıca son iki 
olguda nöbet süresi ele kısaldı. 

Tartışma: 

Meclikal tedaviye dirençli epilepsi etyolojis incle, 
özellikle erken çocukluk çağında gelişimsel anomali­
ler ön sıralarda yer alır. Erişkinlerden oluşan kronik 
e pilepsi olgu larında %25 oranında KD saptanmıştır 
(19). Prayson ve ark. (15), çocukları ela içeren ve di­
rençli nöbetleri nedeniyle rezeksiyon yapılan 360 ol­
guluk serilerinde 52 (%14) olguda KD belirlemişler­

clir. Bizim serimizde ele ise bu oran o/o 22 (10/46) idi. 

Olgularımızın nöbet başl angıç yaş ı geniş bir dağı­
lım göste rmektedir. Disgenetik anomaliler, e rke n süt 
çocukluğundan erişkin yaşa elek geniş bir zaman sü­
recinde bulgu vere bilir (23). Baze n travma gibi epi­
leptoje nik b ir o lay sonrası nöbetler başlar. Epileptik 
nöbetle rin baş langıcı için spesifik bir yaş olmad ığı gi­
bi, belli bir nöbet türü ya ela epileptik sendrom yok­
tur (13,19). Diffüz pa toloj ile rcle jenera lize, daha sınır­
l ı lezyonlarda ise foka! nöbetler daha sık görülebil­
me ktedir (25). Bizim serimizde ele tek taraflı he misfe­
rik tutulum olan olgumuzda jene ralize nöbet olarak 
spazmlar mevcut iken, foka] lezyonlarda parsiyel nö­
betler izlenmekteydi. Birinci o lgumuzda ise klinik ve 
ele ktrografik o larak belirlene n icliyopatik je neralize 
epilepsi ile serebellar clisgenezis birlikteliği arasında 

nedensel bir ilişki varlığı hakkında yorum yapmak 
güçtür. Ancak genetik geçişli , aile öyküsü yüksek 
oranda pozi tif olan idiyopatik jeneralize epilepLik 
sendromlar ile clisgenetik doku birliktel iği giderek ar­
tan oranda bildirilmektedir (5, 10) . 

Genel olarak cl isgene tik lezyonun boyutu ve yer­
l eşimi ile klinik bulguların ağırlığı arasında doğrudan 

bir ilişk i olduğu düşünülmekle birlikte, epileplik nö­
be tle rin seyri ile lezyon boyutu arasında bir ilişki o l­
madığını savunan yazarlar ela vardır (19,25). Nite kim 
MRG incelemesinde bulgusu olmayıp tedaviye di­
re nçli epilepsi nede niyle rezeksiyon yapılan hastalar­
da ela histopato lojik olarak clisgenezis (mikrodisgene­
zis, cle ntat fascia anomalileri g ibi) belirlenme ktedir. 
Bizim serimizde yenidoğan döneminde d ire nçli nö­
betle ri baş laya n olgu larımızın birinde tüm hemisfe rin 
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displastik tutulumu (hemimegalensefali) mevcutlu. 
Ö te yandan bir başka o lguda lezyon çok daha küçük 
o lmakla berabe r, nöbe tle r 2. haftada ortaya çıkmış ve 
kısa sürede medikal direnç ge lişmiş idi. 

Epilepsi klinik bu lgu ları ve prognozu ile ilişkilen­

diri len bir d iğer özellik ele lezyon lokalizasyonuclur. 
Ekstrate mporal kortikal clisplazi olgularında nöbet 
başlangıç yaşı , temporal lob yerleşi mli lezyonlara gö­
re daha e rken yaşta olup nöbet sıklığı daha fazlad ı r. 

Bu olgularda cerrahi sonrası nöbet prognozu da ha 
kötü olarak bulunmuştur (28). Oysa b izim serimizde 
üç olguda te mporal lezyon vardı ; ilk nöbetler, 1 olgu­
da 12 günlük, d iğer ikisinde 3 yaşında başlamıştı Nö­
bet sıklığı açısından lezyon yerleşimi bir fark doğur­

mamakla birlikte, rezeksiyon sonrası teınpora l KD o l­
gularında nöbetler tamame n durmuş, e lektrofizyolo­
jik olarak çok iyi bir düzelme sağlanmıştır. 

Foka! anomalisi o lan 6 olgumuzun 3'üncle lezyon 
yerleşimi ile uygun lokalizasyoncla epileptoje n ve 1 
o lguda nonepile ptiform EEG anomalisi vardı. Her iki 
hemisfercle lezyonu olan olguda mültipl ve yaygın 
epileptojen potansiyel saptandı. Foka! ko rtikal clisp­
lazi ile tümörün birlikte olduğu bir olguda ise EEG 
bulgusu saptanmadı. Raclyolojik o larak saptanan lez­
yon boyutu ve yerleşimi ile EEG bulgularının yaygın­

lığı arasında her zaman iyi bir ilişki gösterilememiştir 

(8, 17,19). Raymoncl ve ark. (19) foka] KD'li 60 olgu­
nun 18'incle lezyon boyutuna uygun e pileptiform 
anomali gözlemlemiştir. Dokuz o lguda ise EEG ano­
malisi bildirilmemiştir. 

KD anomalilerin görüntülenıesinde saptanan baş­

l ıca bulgular kalın, düzleşmiş kaba girus, g ri-ak mad­
de ayırımında azalma ve kortikal T2 sinyal inte nsite 
artışıdır (19,23). Olgula rımızın tümünde bu bulgula­
rın e n az biri mevcut idi. Ayrıca 4 olguda 3'ü hetero­
je n yoğunlukta kitle görünümü olup kistik yapı l ar 

içermekteydi. Bu görünüm histopatolojik o larak gös­
te rilen ilave tümöral oluşumlara a ittir. Beşinci o lguda 
ise polimikrogrik korteksin karşı tarafında ak nıaclcle­
cle izle ne n periventriküler s inyal değişik liğinin, son 
trimestirin ilk dönemlerinde (ortalama 26-34. gestas­
yo n haftaları arası) gelişen hipoksik-iskemik bir olaya 
sekoncler olması mümkü ndür (14). Polinıikrogri pa­
togenezincle, erken föta l dönem etke nleri yanında , 

bazı o lgularda majör migrasyon evresini izleyerek fö­
tal 20. haftadan sonra oluşan perfüzyon anomalileri­
nin ele etken olabileceği ileri sürülmüştür (20). KD ile 
vasküler anomalilerin birliktel iği çok az sayıda olgu­
da bildirilmiştir. Bu olguların birinde fo ka! pakigri 
komşuluğunda konjenital damar anomalisi (27), di­
ğerinde ise olgumuza be nzer olarak pe riventriki.ile r 
lökomalazi ile uzak bir alanda foka] kortikal clisplazi 
saplanmıştır (29). Bu veriler, clisgene tik doku oluşu-



mu ile prenatal hipoksi-perfüzyon yetersi zl iğ i arasın­

da nedensel bir ilişkiyi akla gerirmekreclir. Bazı korti­
kal clisplazilerin postnatal 1 yaşa elek süren geç nıig­
rasyon anomalileri ile ilgili olabileceği bildirilmiştir 

(22). Ayrıca nörona! fark lılaşma ve/veya proliferas­
yon sonrası gel işim anomalile ri ele clisplazi patogene­
zincle ro l alabilir (16). O lgumuzun öyküsünde perina­
tal döneme ait belirgin hipoksi-iskemi öyküsü vardı. 
Perinatal dönem sorunları geniş bir seride ele o lduk­
ça yüksek oranda izlenmiştir 09). Ancak bu sürecin 
KD patogenezincleki yeri henüz belirgi n değildir. 

Histopatolojik o larak KD'nin başlıca bulgusu , kor­
teksin no rma l 6 tabakalı yapısının bozulması ya/yada 
tabaka sayısının azalmasıd ır. Bu b ulguya ek o larak 
dev, polipoicl •ctisplastik' nöronlar, nöron ve glia l hüc­
re arası anormal hücreler (ba lon hücre) ve/veya mig­
rasyon evresinde korte kse ulaşamayan nöronlar (he­
terotopi) ela saptanabilir (9). KD ile tümör birlikteliği 

bazı geniş ö rnekli çalışmalarda tesbit edilmiştir. Bec­
ker (4) 1500 pecliyatrik tümör olgusu içere n serisinde 
% 20-25 oranında nörona! farklılaşma saptamıştır. 

Prayson ve a rk. (15) dire nçli epilepsisi o lan 52 o lg u­
nun 13'üncle gangliogliom, DNT ve düşük evre li ast­
rositoma eşlik eden clisplastik doku be lirledi ler. 0 1-
gularımızın 2'sinde düşük evre li gangliogl ioın, 2'sin­
d e DNT ve 2'sinde düşük evreli glia l tümörle r bulun­
muştur. Gangliogliomun içerdiği nö ro na] ve g lia l e le ­
manlar kortikal displazilerin bazı formlarında ela var­
dır (16). Bu tümörlerin düşük evre li gurubunun a ti pik 
lıaınartamatöz lezyonlara veya korıikal displazi spek­
turuımınclaki lezyonlara ( tümöral dis plazi) dahil o l­
duğu öne sürülmüştür (5, 16). Tümöral clisgenezisin 
bir cliğer örneği son yıll arda tanımlanan DNT'clir. Ço­
cukla rda erişkinlere göre daha sık görülen bu tümör, 
his tolojik o larak clisplastik ve prolifera tif özellikle r 
gösterir. Çoğunlukla tümö r ile kortika l d isplazi birlik­
te bulunmasına rağmen, bazı o lgula r tümör ile cl ispla­
zi arasında geçiş özelliğine sahiptir (6). Prayson ve 
a rk (16), clisplastik dokudan glia l tümör geliş iminin 
açıklanması zor bir ilişki olduğunu ve iki lezyonun 
birlikteliğinin tesadüfi ele olabileceğini öne sürmüş­
le rdir. Nörona! tümörlerle b irlikte displazi bi rlikteliği , 

gelişim esnasındaki e tke nin malformatif ve/ veya ne­
oplazik gelişimi inclüklecliği düşünülmekteclir. Bu iki 
anomalin in ayn ı pato lojinin spe kturumuncla yer ald ı­

ğı ve tümörlerin displasrik b ir kaynağı olabileceği öne 
sürülen bir diğer varsayımdır (5,16). 

Olguların nö ropsiko lojik cleğerlenclirme lerincle, 

bilişsel yetilerinin ve psikomotor geli şimlerinin nor­
mal-ile ri düzey ile ile ri derecede gerilik düzeyi arasın­
da bir dağılım gösterdiği görülmüştür. O lg u sayımız 
sını rlı o lmakla birlikte verilerimiz, nöbet başlangıç ya­
şı ve sıklığının bil işsel yetileri o lumsuz yönele e tkile -

eliği izlenimini vermektedir. Erken yaşta başlayan nö­
betlerin, beynin yapısal ve işlevsel o rganizasyonunda 
uzun süreli bozulmaya neden o larak bilişsel perfor­
mansı etkilediği bilinmektedir (21). 

KD olgularında cerrahi rezeksiyon sonrası nöbe t 
ko ntrolündeki başa rı sınırlıdır. Bunda en önemli et­
ken, d isgenetik dokunun sınırlarını kesin o larak be­
lirle medeki güçlüktür. Yüzeye! EEG ve kortikografi 
ile saptanan epile ptojenik zonun çıkarılan miktarı ile 
e pilepsi prognozu .arasında her zaman iyi bir ilişki 

bulunamamıştır 03). Çalışmamızda düşük evre li tü­
mörle rle birlikteliği olan 5 olgunun 3' ünde e lektro­
kortikografi ile uyumlu lezyon çıkanını tam nöbet 
kontrolü sağlam ıştır. Pek çok ça lışmada tümör doku­
sunun bütünüyle çıkarımı ile iyi nöbet prognozu b il­
d i rilmiştir (12,24). Tüınör-cl isplazi birlikteliğindeki 

nöbet kontrolünde tümör çıkarımının daha önemli 
olduğu düşünülebilir. DNT saptanan olgumuzcb kor­
tikografi ile be lirlenen ve radyolojik bulguları a;;an 
gen iş rezeksiyon yapılmış ve postop 2. yıl nöbetsiz 
tamamlanmıştı r. Raymond ve ark (19) 21 DNT o lgu­
su içinde lobektoıni yapılan olgularda, lezyonektoıni 

yapılan olgularda sağlanamayan tam nöbet kontrolü­
nü bi ldirınişlerdir. lyi bir nöbe t komrolü sağlanama­

yan vasküler lezyonlu o lguda multifokal interikta l 
EEG b ulgusu ve iki taraflı lezyon varlığı bu sonuçtan 
sorumlu o labilir. 

Sonuç olarak; KD, klinik, raclyo lojik ve elektro­
kortikografik olarak değişik özell ikle r gösteren çeşitli 
gelişimsel anomalile ri içerir. KD'nin tümör ya ela vas­
küler a no malilerle birlikteliği patogenezincle bi rden 
fazla mekanizmanın, fark lı gelişim dönemlerinde et­
kili olduğunu düşündürmektedir 
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