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Giriþ

Kortikal geliþim bozukluklarý kronik ekstratemporal

epilepside en sýk rastlanýlan epileptojenik lezyon

olarak tanýmlanmýþtýr. Kortikal geliþim bozukluklarý

nöron ve glialarýn anormal proliferasyonu, anormal

nöronal migrasyon veya anormal kortikal

organizasyon þeklinde olabilir. Heterotopi lokalize

veya difüz bir nöronal migrasyon bozukluðudur.

Klinikte hafif mental retardasyon, epileptik nöbetler,

psikiyatrik belirtiler veya sistemik bozukluklarla

seyredebilir (1). Bu belirti ve bulgular eriþkin yaþa

kadar herhangi bir dönemde görülebilir (2).

Bu yazýda ilk klinik bulgularýný çocukluk çaðýnda

veren bir heterotopi olgusu sunulmaktadýr.

Olgu

Ateþ, bilinç kaybý ve nöbet geçirme þikayetleri ile

acil servise  getirilen sekiz yaþýnda kýz çocuðu

meningo-ensefalit tanýsý ile hastaneye kabul edildi.

Dört yýl önce geçirilmiþ febril konvülziyon dýþýnda

öz geçmiþinde ve soy geçmiþinde özellik yoktu.

Subfebril ateþi olan hastanýn  nörolojik muayenesinde

Glaskow koma skoru 7 ( ) idi; solda santral

fasial paralizisi ve hemiparezisi vardý, Babinski

pozitifti. Sol kolda ve bacakta fokal motor klonik

nöbetleri izlendi. Laboratuar incelemelerinde tam

kan, tam idrar, rutin biyokimya incelemeleri normal

sýnýrlardaydý. Beyin-omurilik sývýsýnda hücre, protein,

glukoz ve klor düzeyleri normal sýnýrlardaydý.

Kraniyal manyetik rezonans görüntülemesinde (MRG)

hafif düzeyde ödem, sol serebral hemisferde vertekste

en belirgin olmak üzere bilateral bant tarzýnda

heterotopi alanlarý ve sað hemi-megalensefali gözlendi

(Resim1). Rutin elektroensefalografi (EEG)

incelemesinde belirgin amplitüd asimetrisi saptandý

(Resim 2). Daha sonra tekrarlanan EEG�de farklý

bulgu izlenmedi.

Hastaya antiödem tedavi uygulandý. Fokal motor

nöbetler fenobarbitalle kontrol altýna alýndý. Yatýþýnýn

ikinci gününde bilinci açýldý, ancak hemiparezisi

mevcuttu. Olasý kognitif yan etkileri nedeniyle

fenobarbital azaltýlýp kesilerek valproat ile tedavisine

devam edildi. Kontrollerinde silik hemiparezisi devam

ediyordu, ancak tekrarlayan nöbetleri gözlenmedi.

Özet

Heterotopi sýnýrlý veya yaygýn bir nöronal migrasyon bozukluðudur. Klinikte hafif mental retardasyon,
epileptik nöbetler, psikiyatrik belirtiler veya sistemik bozukluklarla seyredebilir. Epileptik nöbetler olgularýn
yaklaþýk %90�ýnda gözlenir ve genellikle tedaviye dirençlidir. Heterotopinin klinik belirti ve bulgularý eriþkin
yaþa kadar herhangi bir dönemde görülebilir. Bu yazýda epileptik nöbet ve hemiparezi ile seyreden ve
monoterapi ile nöbetlerin oldukça iyi bir þekilde kontrol edildiði bir heterotopi olgusu sunulmaktadýr.
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Abstract

Subcortical band heterotopia- case report

Heterotopia is a localized or diffuse neuronal migration disorder. Clinically it may be associated with mental
retardation, epileptic seizures, psychiatric symptoms or systemic disorders. Epileptic seizures are seen in
about 90% of cases and are usually resistant to treatment. The disorder may present itself at any age, up to
adulthood. In this paper, we report a case of heterotopia presenting with epileptic seizures and hemiparesis
in which seizures were fairly well controlled with monotherapy.
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Þekil1.Aksiyal T2-aðýrlýklý MRG incelemesinde sað megalensefali,
bilateral subkortikal bant heterotopisi;

Þekil 2.Rutin elektroensefalografik kayýtta sað tarafta düþük amplitüdle
karakterli asimetri

Tartýþma

Heterotopi nöronal migrasyon sýrasýnda, nöronlarýn

anormal lokalizasyonlarda yýðýlmasýdýr. Bu nöronlar

morfolojik olarak normaldir ve laminar organizasyon

gösterirler, ancak sinaptik baðlantýlarýnda bozukluk

vardýr (3). Heterotopi difüz veya lokalize olabilir.

Difüz olan formu subkortikal bant veya periventriküler

nodüler heterotopi þeklindedir. Lokalize formlarý ise

uni- veya bilateral subepandimal veya subkortikal

yerleþim gösterebilir. Radyolojik olarak kolayca

tanýnabilen bu bozuklukta heterotopi alanlarýndaki

nöronlarýn normal gri madde ile ayný metabolik

aktiviteye sahip olduðu gösterilmiþtir (4). Heterotopi

olgularýnda  zeka normal olabildiði gibi sýnýrda bir

mental retardasyon da gözlenebilir. Psikiyatrik

morbidite ve inme riski fazladýr. Bazý olgularda klinik

görünüm patent duktus arteriosus, konjenital

strabismus ve gastrointestinal motilite defekti ile

özellenebilir (5). Bizim olgumuzda, tanýmlanan sinir

sistemi bulgularý dýþýnda baþka bir bozukluk

saptanmamýþtýr.

Heterotopinin bir diðer tipi olan periventriküler

heterotopide Xq28 lokalizasyonundaki filamin A

geninde mutasyon olduðu bildirilmiþtir (6). Hastalýk

daha çok kadýnlarý etkilemektedir (7).  Migrasyon

defektinde muhtemelen mutant periventriküler

heterotopi aleli dýþavurmaktadýr. Mutasyona uðrayan

genin erkeklerde ölümcül olduðu ileri sürülmektedir

(7).

Perivenriküler ve subkortikal heterotopili olgularýn

yaklaþýk % 88�inde epileptik nöbetler izlenebilir. Bu

nöbetler parsiyel, tonik, klonik, atonik veya tonik-

klonik tipte olabilir ve çoðunlukla hayatýn ikinci ve

üçüncü onyýlýnda ortaya çýkar (5,8).

Bizim olgumuzda taný MRG ile konulmuþtur. Daha

önce klinikte daha nadir karþýlaþýlan bu tip geliþimsel

bozukluklar geliþmiþ görüntüleme yöntemleri ile artýk

daha sýk ve kolay þekilde tanýnmaktadýr. Heterotopili

olgularda EEG�nin normal olabileceði veya

malformasyonla ayný tarafta fokal veya lateralize

anormalliklerle uyumlu bulgular saptanabileceði

bildirilmiþtir (8). Nöbet aktivitesi heterotopik korteks,

etrafýndaki serebral korteks veya her ikisinden de

kaynaklanabilir (8). Bizim olgumuzda EEG�de

amplitüd asimetrisi dýþýnda bozukluk izlenmemiþtir.

Heterotopili hastalarda nöbetler oldukça yüksek

oranda tedaviye dirençlidir, ancak bu olguda tekli

antiepileptik ilaç tedavisi ile nöbetler kontrol altýna

alýnabilmiþtir (2).
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