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KONJENITAL BILATERAL PERISILVIAN SENDROM:
KLINiK VE MANYETIK REZONANS GORUNTULEME*

Ulgen KOKES', Zuhal YAPICI®, Engin DENIZ?, Mefkure ERAKSOY?

Konjenital bilateral perisilvian sendrom (KBPS), konjenital fasiofaringoglosomastikatuar dipleji, epilepsi, mental retardasyon gibi gesitli nérolojik
defisitlerle seyreden bir tablodur. Bu tablonun manyetik rezonans (MR) incelemelerinde, her iki perisilvian bolgede kortikal displazi saptanmaktadir.
Onalti yasinda kiz gocugu mental ve motor geligme geriligi, epileptik nibetler, konugma ve yutma giicliigii yakinmalan ile klinigimize bagvurdu.
Hastanin 6 aylikken febril konviilsiyon gegirdifi, 9 ayliktan itibaren degigik siklikta jeneralize konviilsiyonlan oldugu ve 15 yagindan sonra da
tabloya kompleks parsiyel tipte epileptik ndbetlerinin eklendigi anlasildi. Fizik muayenesinde ciicelik, mikrosefali ve mikrognati: nérolojik
muayenesinde ise velum ve farinks reflekslerinde zayiflik, dizartri ve alt ekstremitelerde belirgin refleks canlihifi bulundu. Ayrica orta dereceli bir
mental retardasyonu da vardi. Kranial MR incelemesinde, her iki perisilvian bolgede kortikal displazi saptandi. Klinik ve goriintiileme bulgulan
ile degerlendirilen hasta KBPS ile uyumlu bulundu. Bir noronal migrasyon anomalisi olan KBPS, MR gériintiilemenin yayginlagmasiyla son
zamanlarda tanimlanmigtir. Bu yazida, klinikte degisik nirodejeneratif belirtilerle seyreden KBPS'nin taninmasinda MR gériintiilemenin dnemi
vurgulanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Konjenital bilateral perisilvian sendrom, motor ve mental gelisme geriligi, bilateral perisilvian kortikal displazi, néronal migrasvon
anomalisi, epilepsi

CONGENITAL BILATERAL PERISYLVIAN SYNDROME:
CLINICAL AND MRI FEATURES

Congenital bilateral perisylvian syndrome (CBPS) is a phenomen which presents with various neurologic deficits like congenitul
fasiopharingoglossomasticatuar diplegia, epilepsy and mental retardation. On MR imaging of CBPS, cortical displasia is determined on bilateral
perisylvian regions. A girl who was 16 years old, has admitted to our clinic with mental motor retardation, epileptic seizures and speech and swallowing
difficulties. She had a febril convulsion when she was 6 months old and generalized convulsion at 9 months old. When she was 15 years old, complex
partial convulsion has also added to clinical signs. We have determined dwarfism, microcephaly and micrognathy on her physical examination and
decrease of velum and pharengium reflexes, dysarthry, hiperreflexy of lower extremities on her neurological examination. Additionally she had
moderate level of mental retardation. On MR imaging, cortical displasia was determined on bilateral perisylvian regions. Finally, when we evaluated
the clinical and MR imaging results of patient, we concluded that these are convenient to CBPS. CBPS which is a neuronal migration anomaly 15
defined recently with common utilization of MR imaging. In this report, the importance of the MR imaging is emphasized in terms of clinic definition
of CBPS which appears with various neurodegenerative symptoms.

Keywords: Congenital bilateral perisylvian syndrome, mental motor retardation, bilateral perisylvian cortical dysplasia, newronal migration anomaly,
epilepsy

ik kez 1986’da tammlanan KBPS, Foix Chavany Marie
Sendromu’nun (FCMS) gelisimsel bir varyant olarak
kabul edilmektedir'. FCMS’u ise 1837'de her iki anterior
operkiiler korteksin infarkti bulunan erigkinlerde
tammlanmisllrl‘z‘a.

KBPS, MR incelemenin yayginlagmasi ile tamimlanan bir
noronal migrasyon anomalisidir. Nedeni, kesin olarak
bilinmemekle birlikte, genetik ya da iskemik vaskiiler
nedenlerle konjenital olarak gelistigi diisiiniilmektedir. Bu
tabloda, klinik olarak fasiofaringoglosomastikatuar dipleji,
epilepsi, mental motor gelisme geriligi, degisik derecede
piramidal bulgular gézlenir. MR incelemelerinde ise, her
iki perisilvian bilgede kortikal displazik anormallikler
saptanir "7,

Bu yazida, KBPS tamsi alan 16 yasindaki kiz gocugunun
klinik 6zellikleri ve MR bulgular tartisilmigtir.

*11-13 Haziran 1998'de yapilan 1. Ulusal Epilepsi Kongresi'nde poster
olarak sunulmustur.
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OLGU

Onalt1 yagindaki kiz cocugu 6 ayliktan itibaren baglayan
epileptik nobetler, mental ve motor gelisme geriligi,
konusma bozuklugu yakinmalari nedeni ile incelemeye
alind.

Ozgegmisinde, olgumuzun annesinin énceki 3,5 aylik ve
4 ayhik iki gebeliginin diisiikle sonlandigi ve yapilan
incelemeler sonucu o donemde annede toksoplazmozis
saptandig ifade ediliyordu. Annenin toksoplazmaya
bagisiklanmasi sonras: gelisen bu gebeliginde de, 28-30.
gestasyon haftalan arasinda intrauterin kanama tamsi aldigi
belirlendi. Vaginal yoldan makat gelisi ile 36. haftada 3600
gram olarak dogan hastanin, perinatal problemi olmadig
6grenildi. Bir yasinda tek kelimelerle konusmaya bagladigi,
2 yaginda yiiriiyebildigi, 6. ve 24. aylarda pes ekinovarus
nedeni ile opere edildigi ifade edildi.

Soyge¢misinde, dayisinin geg¢ konugmaya baglamas

disinda, ailede herhangi bir noérolojik hastalik oykiisii
yoktu. 11 yasindaki kiz kardesi saghkh idi.
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i1k kez 6 aylikken febril konviilsiyonlarin bagladig, 9
ayliktan sonra afebril jeneralize nobetlerin oldugu ve 15
yasindan sonra da tabloya kompleks parsiyel tipte epileptik
nobetlerin eklendigi anlagildi. On bir yagindaki jeneralize
tonik klonik nébeti sirasinda, bir kez kan sekeri diisiik
(13.8 mg/dl, kontrolii ise 25 mg/dl) bulunmus ve bu nébetin
hipoglisemik olabilecegi diisiiniilmiistii. Hastaya 8-11
yaglan arasinda mental geriligi ve konugma sorunlari
nedeni ile 6zel egitim verildigi ifade edildi.

Fizik muayenede ciicelik, mikrosefali, mikrognati ve pes
ekinovarus saptandi. Norolojik muayenede konusmanin
dizartrik ve nazone olmasi, velum/faringeum reflekslerinin
zayif alinmasi ve alt ekstremitelerde derin tendon
reflekslerinin canli bulunmasi disinda patolojiye
rastlanmadi. Mental geriligi nedeni ile giic kooperasyon
kurulan hastanin kelime hazinesi oldukga kisith idi ve
“Insan resmi ¢izme metodu” ile 1Q: 35 olarak
degerlendirildi.

Hemogram ve tiim genig biyokimyasal tetkikleri normaldi.
Dogumsal metabolik hastalik taramalarinda bir 6zellik
bulunmadi. Sekonder seks karekterlerinin gelismemesi
nedeni ile hormon profili degerlendirilen hastada
panhipopituitarizm saptandi. Ailede ve hastamizda yapilan
kromozom analizleri sonucu normal bulundu.
Hastanin 3 yasinda yapilan ilk EEG incelemesi normal
olarak rapor edilmisti. 16 yasinda yapilan EEG
incelemesinde ise iki yanh sentrotemporoparietal bolgelerde
organizasyon bozuklugu dikkati ¢ekti.

Kranial MR incelemesinde, T1 ve PD agirlikh kesitlerde
her iki insuler korteksin diizensiz ve kalin izlendigi, silvian
sulcuslann derinliginin arttig1, T1 agirhkli aksiyel kesitlerde
de orta ve iist ventrikiiler diizeyde iki yanh agik operkulanin
gozlendigi bir kortikal displazi saptand: (Sekil 1)

Sekil 1. T1 agirlikh kranial MR kesitleri
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TARTISMA

Olgumuzda 16 yasindaki kiz c¢ocugunda.
fasiyofaringoglosomastikatuar dipleji, motor-mental
gelisme geriligi, epilepsi ve kranial MR goriintiilemede
her iki perisilvian bélgede kortikal displaziyi i¢eren klinik
ve goriintiileme bulgulari saptandi. Bu bulgularin bir
noronal mi,i}rasyon anomalisi olan KBPS ile uyumlu oldugu
diisiiniildii "7,

KBPS, ilk kez 1986°da Graft ve Radford tarafindan identik
ikizlerde tanimlanmigti. Sendromda her iki anterior
operkiilumun infarkti saptanmis olup, bu patolojinin
nedeninin her iki perisilvian bt‘algenin vaskiiler yapilarmmn
hasan oldugu du§UnuImii§iu"2’3' . Bu sendrom, ¢ogunlukla
adiilt veya adolesan yaslarda taninmisti. Sendromda erkek/
kadin etkilenimi agisindan bir fark yoktu'. Olgumuz da
ilk tan1 kondugunda 16 yasindaydi.

KBPS'de, ikiz ve kardes etkileniminin sik oldugu ve aile
oykiisiiniin anlamh bulundugu rapor edilmisti’ Ak
Olgumuzun bir dayisimin 4 yasinda konugmaya baglamasi
disinda, aile 6ykiisii normaldi. Bununla birlikie dayisinda
da herhangi bir patoloji bulunmamisti. Ailede ve hastamizda
yapilan kromozom analizleri sonucu da normaldi.

Onceki serilerde, KBPS'li %76 olguda annelerin gebelik
oykiileri normal bulunmustu, %21 olguda ilk trimestrde
vaginal kanama, %3 olguda ise prematiire dogum oykiisii
vardi. %64 olgu normal bir dogum yasarken, %36 's1 makat
geligle dogmus ve makat gelisle doganlarin %27 'sinde
perinatal asfiksi rapor edilmigti]’z‘ . Olgumuz da, 36.
haftada makat gelisle dogmustu ve perinatal herhangi bir
sorunu olmamisti. Bununla birlikte, annesinin 28-30.
gestasyon haftalan arasinda gecirdigi bir intrauterin kanama
oykiisii vardi.

Etiyolojik degerlendirmelerin yapildigi ¢calismalarda,
KBPS’'de kranial MR’'de saptanan operkiiler
malformasyonlarin genetik bir kdkeni olabilecegi;
polimikrogirinin de infeksiyon. infarkt, maternal
karbonmonoksit inhalasyonuna bagli iskemiler sonucu ya
da genetik bir nedenle gelisebilecegi ileri sijrijlmiimii.
Kranial MR ’de, normal embriyolojik gelisim sirasinda,
gestasyonun 18. haftasinda, insulanin agiga cikugi, 30.
haftada da operkiilanin insula iistiine yerlestigi saptanmusti.
30. gestasyon haftasi oncesi olusan bir hasarda, operkuler
gelismede duraksamalar oldugu, erken ya da geg iskemik
hasarlann agik operkula anomalisine neden oldugu ifade
edilmisti. Ayrica polymikrogirinin de, 20-24. gestasyon
haftalarindaki hasarlarda gelisebilecegi ileri
Siiriilmii§tii]‘2'g'g. Tiim bu bilgiler 1s1§inda, olgumuzun
kranial MR 'sindeki her iki insuler korteksin normalden
kalin olmasi, her iki operkulumun agik olmasi gibi kortikal
displazi bulgularinin, olgumuzun annesinin 28-30,
gestasyon haftasinda gegirdigi intrauterin kanama sonucu
intrauterin iskeminin etkisi ile olabilecegini diigiindiik.
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Klinik incelemelerde ise, 6nceki serilerde KBPS de, dil
hareket bozuklugu olgularin %100’iinde, dizartri
%97 ’sinde, disfaji %81’inde rapor cdilmi§ti2. Olgumuzda
da oromotor disfonksiyon, dizartri, hafif bir disfaji
mevcuttu.

Onceki serilerdeki KBPS'li olgularda, gelisme geriliginin
insidanst %75 oraninda anlamliydi. %67 siklikta biligsel
etkilenme, %58 siklikta ise motor gelisme geriligi
bulunmustu . Bir diger calismada da, mental retardasyonun
KBPS’de %85 siklikta goriildiigii rapor cdilmigtiz.
Olgumuzda da, mental-motor gelisme geriligi saptandi.

Epilepsi, KBPS'li olgularin %87’sinde rapor edilmisti.
Epileptik spektrumun g¢esitliliginden bahseden
Kuzniecky'nin serisinde, epileptik nibetler ortalama 7.9
yasinda baslarmisti. Oncelikli epilepsi tipleri ise, tonik/atonik
(10 yasin alunda baglangicli), atipik absans, JTK
nobetlerdi' . Olgumuzda da nébetlerin baslangi¢ yas1 6
aylikta febril, 9 aylikta atonik ndbetlerle olmustu. Yine
nobet gesitliligi olarak, zamanla JTK, tonik/atonik, absans,
atipik absans, parsiyel kompleks nobetler tabloya
eklenmisti.

Piramidal bulgular %70 siklikta anlan'lllydil'zj. Olgumuzda
da alt ekstremitelerde derin tendon refleksleri canh
bulunmustu.

Onceki ¢alismalarda, olgularin en azindan %30’unda
konjenital malformasyonlar saplanmlﬁlll. %320 siklikta
penge ayak (club feet), %6-17 oraninda mikrognati ve
daha az oranlarda ckinovarus, pektus ekskavatum,
artrogripozis rapor edilmisti. Olgumuzda da pes ekinovarus
ve mikrognati bulunuyordu®.

Bu sendromda, kranial MR'de her iki perisilvian ve
perirolandik bélgede sikga rastlanan kortikal
malformasyonlar, olgularin %71 inde insuler-operkiiler
bolgede, %17 'sinde superior temporal ve parietal bolgeler
igine yayilmis olarak, %12'sinde insuler bolgeye sinirl
olacak sekilde anormal kalin korteks yapisinda goriilmiistii.
Malformasyonlar, aksiyel kesitlerin %80’inde simetrik,
%?20'sinde ise minor diizeyde asimetrik yayilim
gostermiglerdi. Aksiyel ve koronal kesitlerde insuler grus
belirgin olarak daima kalin izleniyordu. Baz1 bélgelerde
korteks kalinlig1 8-10 mm’ye kadar ulagiyordu. Bazi
olgularda operkiiler ve perisilvian bolgeler tek baslarina
tutulmuslardi. Kortikal malformasyonlarin varhiginda,
posterior yiizde subaraknoid bosluk artigiyla yaygin olarak
karsilasiliyordu. Sagital kesitlerde de, malformasyonlarin
insuler bolge etrafinda yerlesmis oldugu ve operkula igine
degisik diizeyde yayilimlar gostermis oldugu saptanmisti.
“Inversion recovery” incelemelerinde, anormal goriinen
kortekste polimikrogiriyi diigiindiiren ak ve gri madde
arasinda artmig interdijitasyonlar vardi. MR de nodiiler
heterotopiler veya bagka anomalilere rastlanmamsti.
Sadece bir hastada septum pellucidumun yoklugu
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saptanmlslll‘z'ﬁ's‘g. Bizim olgumuzda da. kranial MR 'deki

malformasyonlar simetrikti. Insula ve operkiila oncelikli
olarak etkilenmigti. PD ve T1 agirlikh kesitlerde her iki
insuler korteks diizensiz ve kalindi, silvian sulcuslarin
derinligi artmisti. T1 agirlikl aksiyel kesitlerde orta ve
list ventrikiiler diizeyde iki yanh agik operkula saptanmist.

Klinik ve goriintiileme degerlendirmelerinin kargilagtinldig
onceki serilerde, kortikal malformasyonlarin 1ki yanli
simetrikligi ile oromotor disfonksiyonun derecesi arasinda
iligki bulunmustu. Asimetrik olan lezyonlarda dizartri hafif
olma egilimindeydi. Epilepsi varhig1 veya tipi ile perisilvian
anormalliklerin biiyiikliigii ve yerlesimi arasinda baglant
olmadig bildirilmisti. Piramidal disfonksiyon prefrontal
ve sentral bolgeye yayilan kortikal malformasyonlarla
iliskili bulunmustu. Ciddi piramidal disfonksiyon 3 hastada
goriintiilemede yaygin kortikal malformasyonlaria iligkili
olarak ifade edilmisti"%. Olgumuzda da belirgin dizartri
MR "deki malformasyonlann simetrikligi ile, hafif piramidal
bulgular ise malformasyonlann biiyiik kisminin insuler ve
operkiiler bélgeye sinirli olmast ile uyumluydu.

Sonug olarak; 16 yasindaki her iki perisilvian bolgede
kortikal malformasyonu olan olgumuzun, klinik ve
gortintiileme 6zelliklerini tanimladik. Bu o6zelliklerle
hastanin tanisinmi KBPS ile uyumlu bulduk. MR
goriintiilemenin, benzer klinik goriiniimlii hastalardaki
farklihklan tanimlamasi nedeni ile, farkh sendromlarin
tani ve siniflandirmasimt yapmakta ve KBPS'i saptamakta
oénemli oldugunu diisiindiik. Boylelikle motor ve mental
gelisme geriligi, dizartri, disfoni, cesitli piramidal
semptomlar ve konjenital malformasyonlar gibi klinige
sahip 2 yas alti ¢ocuklarda, KBPS 'nin kolayhkla
ayirdedilebilecegini ve epilepsi gelisimi sonrast, hatta
epilepsi gelisimi dncesi bile, MR inceleme ile taniys
dogrulamanin miimkiin olabilecegini vurgulamak istedik.
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