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Skizensefali ve Kitle Etkisi:
Olgu Sunumu

Schizencephaly and Mass Effect:
Case Report

oz

Skizensefali, embriyonik dénemin altina haftast éncesinde, beynin néronal
migrasyon ve kortikal lamellesme bozuklugu ile karakterize bir gelisimsel
anomalidir. Hidrosefali ve sag paryetal genis kistik yapiyla lateral ventrikiile
uzanan skizensefaliye bagl spastik hemiparezili ii¢ yagindaki ¢ocuk hasta
sunuldu. Hastaya kistoventrikiiler agizlastirma ve ventrikiilokistoperitoneal
sant girisimi yapildi. Postoperatif dénemde hastanin spastik hemiparezisinin
belirgin derecede dtizeldigi goriildii. Ventrikiile agilan skizensefalik kavitelerin
beyin omurilik sivist dolagimimi bozarak kistik genigleme ve hidrosefali
yaratarak kitle etkisine neden olabilecegi vurgulandu.

ANAHTAR SOZCUKLER: Gelisim bozuklugu, hidrosefali, skizensefali,
spastisite

ABSTRACT

Schisencephaly is a developmental anomaly characterized by a defect of
neuronal migration and cortical lamellation of the brain before the sixth week of
the embryonic period. A 3-year-old patient with spastic hemiparesis due to a
large right parietal schisencephaly extending to the lateral ventricle, and
associated hydrocephalus is reported. The patient underwent cystoventricular
anastomosis and ventriculocystoperitoneal shunt procedures. Significant
improvement in spastic hemiparesis was observed in the postoperative period.
Schisencephalic cavities open to the ventricles may lead to cystic dilatation,
hydrocephalus, and subsequent mass effect, compromising cerebrospinal fluid
circulation.
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GIRIS

Skizensefali (yarik beyin anomalisi), embriyonik
donemin altinci haftasindan 6nce gelisen, néronal
migrasyon ve kortikal lamellesme bozuklugu ile
karakterize gelisimsel bir anomalidir (1). Pia -
araknoid diizeyinden baslayip, periventrikiiler
germinal alan veya ventrikiile uzanarak beyin
dokusunu radyal planda kateden, korteks ile ortiilii
yariklar s6z konusudur (1, 2, 6). Skizensefalik kavite
displastik kortikal gri madde ile dogelidir. Nadir
goriilen bu anomali, ventrikdil ile iliskisine gore, agik
tip (open lipped) veya kapali tip (closed lipped)
olarak iki gruba ayrilir (1, 2, 4). Skizensefali;
yerlesimi, sayisi, boyutu ve eglik edebilecek diger
gelisim anomalileri (heterotopi, vb) ile epilepsi,
hemiparezi ve degisik derecelerde mental bozukluk
nedeni olmaktadir (2, 4, 5, 6). Bu yazida hidrosefali
ile birlikte olan, paryetal yerlesimli ve ventrikdil ile
iligkili (agik tip) skizensefalinin neden oldugu kitle
etkisi vurgulanmigtir.

OLGU SUNUMU

Ug yasinda erkek ¢ocuk, sol tarafinda
kuvvetsizlik sonucu sol elini kullanamama ve
ylirtime bozuklugu nedeniyle klinigimize getirildi.
Oykiisiinden, 6 aylik iken sol tarafinda kuvvetsizlik
belirlendigi 6grenildi. Bu kuvvetsizligin giderek
artmasi lizerine klinigimize refere edilen ¢ocugun
norolojik muayenesinde, sol tarafinda spastik
hemiparezi (sol tist ekstremite proksimali 4/5,
distali 3/5; sol alt ekstremite 4/5 kas kuvvetinde)
bulundu. Mental gelisimi normal olup ndbet 6ykiisii
yoktu. Manyetik rezonans goriintiileme (MRG)
incelemesinde, orta derecede ventrikiiler genisleme
ve sag paryetal orta konveksitede genis bir tabanla
baslayan kortikal gri madde ile doseli genis bir kistik
olusturan (yarik beyin)
olusumunun sag lateral ventrikiile uzandig: goriildii

(Sekil 1A ve 1B).

kavite skizensefali

llerleyici spastik hemiparezinin nedeni olarak
niteledigimiz acik tip paryetal skizensefalik kavite
ve iligkili oldugu hidrosefaliye yonelik cerrahi
girisim uygulanmasina karar verildi.

Sag paryetal kranyotomi sonrasi, ameliyat
mikroskopu altinda dura ve araknoid agilip berrak
ve basingli beyin omurilik sivisi bosaltildi. Paryetal

bolgede korteks ile kaplh skizensefalik yarigin sag
lateral ventrikiile acildigr (open lipped, acik
dudakli), bu acillm alaninda ventrikiilden
skizensefalik kaviteye dogru tek yonli beyin
omurilik sivisi akisini saglayan araknoid valv
mekanizmasi oldugu goriildii. Bu araknoid yapimin
biittinliigti bozularak kistoventrikiiler agizlastirma

Sekil 1A: T1 agirliklh MRG incelemesinde kitle etkisi
yapan, kortikal gri madde ile kapli ve ventrikiille iliskili
skizensefali.

MAGNETOM Y
H-5P-CR

Sekil 1B: Sag paryetal orta konveksitede kortikal gri
madde ile dogeli kistik kavite (skizensefali) ve lateral
ventrikiile uzanimi.
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gerceklestirildi. Ek olarak, her iki boslugu da
bosaltacak sekilde, proksimal ucuna ek delikler
acilan orta basingh bir sant diizenegi ventrikiilok-
istoperitoneal olarak yerlestirildi (Sekil 2). Cocugun
postoperatif 6. ayda yapilan kontrol muayenesinde
sol hemiparezisinde belirgin diizelme oldugu (sol
iist ekstremite proksimali tam, distali +4/5, sol alt
ekstremite tam kas giicinde) ve spastisitesinin
geriledigi belirlendi.

Sekil 2: Ameliyat sonrast kontrol BT’sinde skizensefalik
kavite ve ventrikiillerin kii¢tilmiis olduklar: izlenmekte.

TARTISMA

"Yarik beyin anomalisi" olarak adlandirabile-
cegimiz skizensefali, embriyonik d&énemin 6.
haftasindan ©6nce noronal migrasyon ve kortikal
tabakalasma sirasinda olusan bir gelisim
bozuklugudur (1). Bunun sonucunda, korteksin pia -
araknoid diizeyinden baslayip beyaz madde icinde
radyal olarak uzanan ve kortikal gri madde ile
ortiiliit doku yarilmas: ortaya c¢ikar (1, 2, 6). Bu
skizensefalik yarilmanin olusturdugu degisik
boyutlarda kavite goriiliir. Skizensefalik yarilma
tiim parenkimay1 katederek ventrikiile agilirsa agik
tip (open lipped) skizensefaliden soz edilir (1, 6).
Sunulan olgu, bu sekilde agik tip skizensefaliye
ornektir. Olusturdugu yarik, korteks ile ortiilti genis

bir kavite seklinde, lateral ventrikiil ile iligkilidir.
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Skizensefalik kaviteyi doseyen kortikal gri
maddenin, lamellesmesini tamamlayamamis dort
tabakali bir yap1 oldugu bildirilmistir (1). Bu 6zelligi
ile skizensefali, epilepsi nedenlerinden biri oldugu
kadar yerlesim yerine gore c¢esitli norolojik islev
kayiplarina neden olabilen destriiktif bir lezyondur
(1, 2, 4, 5). Bizim olgumuzda skizensefalinin neden
oldugu klinik tablo; ventrikiil ile iligkili paryetal
skizensefalik kavitenin olusturdugu kitle etkisinden
kaynaklanan kontralateral spastik hemiparezidir.
Dekompresyondan sonra olgumuzda gortilen klinik
diizelme, skizensefalinin neden oldugu kitle etkisini
aciklamaktadir.

Inoue ve arkadaglar1 bag ¢evresi hizl biiyiiyen bir
yenidoganda, skizensefali ile birlikte hidrosefali ve
aynu tarafta subdural effiizyon olgusu bildirmiglerdir
(3). Buna benzer sekilde, bizim olgumuzda da
gortildtigti  tizere, ventrikiiler genisleme ile
skizensefali birlikte bulunabilmektedir. Ayrica,
ventrikil ile iliskili agik tip skizensefali ve
hidrosefali birlikteliginin beyin omurilik sivist
dolagiminda bir bozukluk olusturdugu goriilmek-
tedir. Bu dolasim bozuklugunun neden sonug
iliskisini tam olarak agciklayabilmek zordur. Buna
karsilik, ameliyat sirasinda saptamis oldugumuz
ventrikiil ile skizensefalik kavite arasindaki tek
yonlii araknoid valv sisteminin ventrikiilden
kaviteye dogru sivi gegisiyle, skizensefalik kaviteyi
kistik genis bir kitle sekline dontistiirmiis olabilecegi
sonucuna varilmigtir.
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