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Konjenital bilateral perisilviyan sendrom: 
olgu sunumu

Sebahattin Vurucu (*), A. Oğuz Afyoncu (*), Murat Kocaoğlu (**), Davut Gül (***), Rıdvan Akın (*)

Gülhane Tıp Dergisi 2009; 51: 64-66OLGU SUNUMU

ÖZET
Konjenital bilateral perisilviyan sendrom, mental retardasyon, konuşma 
geriliği, psödobulbar palsi, epilepsi ve beyin manyetik rezonans görün-
tülemede perisilviyan bölgede bilateral nöronal migrasyon bozukluğu ile 
karakterize, nadir görülen bir sendromdur. Genetik veya genetik olmayan 
nedenler sonucunda ortaya çıkabileceği bildirilmektedir. Burada kompleks 
parsiyel nöbetlerle başvurup, konuşma geriliği, bilateral fasiyal dipleji ve be-
yin manyetik rezonans görüntülemesinde polimikrogri bulguları ile konjenital 
bilateral perisilviyan sendrom tanısı konulmuş bir olgu çok nadir görülmesi 
nedeniyle sunulmuştur.

Anahtar kelimeler: Epilepsi, konjenital bilateral perisilviyan sendrom, 
perisilviyan kortikal displazi, psödobulbar palsi

SUMMARY
Congenital bilateral perisylvian syndrome: a case report 
Congenital bilateral perisylvian syndrome is a rare syndrome characterized 
with mental retardation, speech retardation, pseudobulbar palsy, epilepsy 
and bilateral neuronal migration defects in the perisylvian area on brain 
magnetic rezonans imaging. It may be due to genetic or non-genetic re-
asons. We herein report a case presenting with complex partial seizures, 
speech retardation, bilateral fascial diplegia and polymicrogyria findings on 
brain magnetic resonance imaging and diagnosed to have congenital bilate-
ral perisylvian syndrome as it is very rare.

Key words: Epilepsy, congenital bilateral perisylvian syndrome, perisylvian 
cortical dysplasia, pseudobulbar palsy

Giriş
Görüntüleme alanındaki ilerlemeler, nörolojik sis-

temdeki malformasyonlar ile çeşitli klinik bulgular 
arasındaki ilişkinin daha iyi anlaşılmasına ve yeni 
birçok sendromun tanımlanmasına neden olmuştur 
(1). Bunlardan birisi de mental retardasyon, konuşma 
geriliği, psödobulbar palsi, epilepsi ve beyin manye-
tik rezonans görüntülemede (BMRG) bilateral perisil-
viyan bölgede nöronal migrasyon bozukluğu ile ka-
rakterize olan konjenital bilateral perisilviyan send-
romudur (KBPS) (OMIM: 300388) (2-5). Biz de burada 
kompleks parsiyel nöbetler ile başvurup, klinik ve 
radyolojik bulgularla KBPS tanısı konulmuş bir olgu-
yu nadir görülmesi nedeniyle sunduk ve tartıştık.

Olgu Sunumu
Üç yaşında erkek hasta nöbet geçirme yakınması ile 

başvurdu. Nöbeti sabit bir noktaya bakma ve sol elde 
atmalar tarzında olup, kompleks parsiyel olarak de-
ğerlendirildi. Yirmi beş yaşında annenin ilk gebeliğin-
den, miadında, normal vajinal yolla, komplikasyonsuz 
olarak doğmuş ve anne ile baba arasında akrabalık ol-
mayan hastanın, soy geçmişinde herhangi bir özellik 
yoktu. Fizik incelemesinde boy: 92 cm (10-25 p), ağır-
lık: 12 kg (3-10 p) ve baş çevresi: 50 cm (50 p) olarak 
saptandı. Yirmi civarında sözcük ile sınırlı, eksik ve an-
laşılmaz bir şekilde konuştuğu, dil gelişiminin 1.5 yaş 
düzeyinde olduğu değerlendirildi. Bilateral nazolabiyal 
sulkuslarda siliklik ve ağızdan salya akması mevcuttu. 
Bu durum fasiyal dipleji ile uyumlu olarak değerlen-
dirildi. Derin tendon refleksleri normaldi. Patolojik 
refleks yoktu. Denver gelişimsel tarama testi-II dil alt 
bölümündeki gecikmeler nedeni ile anormal olarak 
değerlendirildi. Elektroensefalogramında (EEG) sağ 
frontotemporalde sık tekrarlayan, belirgin periyodisite 
göstermeyen, diken ve keskin-dalga aktivitesi tarzında 
anormallik saptandı (Şekil 1). BMRG’de; supratentori-
yal serilerde bilateral insüler, perisilviyan lokalizasyon 
ve pariyetal loblarda gri cevherde kalınlaşma, giral 
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paternin kaybolması, gri beyaz cevher sınırının düz-
leşmesi ile karakterize polimikrogri görünümü vardı. 
Görünüm bilateral perisilviyan sendrom ile uyumlu 
olarak değerlendirildi (Şekil 2).

Tartışma
Konjenital perisilviyan sendromun tek ve çift taraflı 

olmak üzere iki tipi tanımlanmıştır. Sendromun unila-
teral olanı lezyonla ters taraflı hemipleji ve piramidal 
belirti ve bulgularla karakterize iken, bilateral olanında 

psödobulbar palsi, bilişsel bozukluklar ve epilepsi mev-
cuttur (6,7). Polimikrogrinin genetik (X’e bağlı geçiş) 
ve genetik dışı nedenlere (konjenital sitomegalovirus 
enfeksiyonu ve plasental perfüzyonda yetersizlik) bağlı 
olarak gelişebildiği bildirilmiştir (8-11). Roll ve ark. ro-
landik nöbetleri ve bilateral posteriyor perisilviyan po-
limikrogrisi olan bir erkek hastanın SRPX2 geninde bir 
mutasyon tanımlamışlardır. (12). Villard ve ark. ise 12 
tane ciddi etkilenmiş bireyin bulunduğu 5 aile üzerin-
de yaptıkları bir çalışmada hastalığın lokusunu Xq28 

Şekil 1. Sağ frontotemporalde sık tekrarlayan, belirgin periyodisite göstermeyen, diken, keskin-dalga aktivitesi tarzında anormallik

Şekil 2. Konjenital bilateral perisilviyan polimikrogri. a) Koronal T2 ağırlıklı kesitte insulada kalınlaşma, kortikal-beyaz cevher bileşkesinde 
düzensizlik ve silinme izlenmekte (ok). b) Üç boyutlu gradiyent eko T1 ağırlıklı veriden elde edilen reformat görüntüde, bilateral perisilviyan 
lokalizasyonda polimikrogri, gri-beyaz cevher sınırında bulanıklık izlenmekte (ok uçları)
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bölgesi olarak tanımlamışlardır (13). Bu tür sendromla-
rın elektriksel ve klinik özellikleri; perisilviyan kognitif 
ağın ve talamo-kortikal birleştirici sistemin değişik de-
recelerde tutulumu ile ilişkilidir. Bu nedenle hafif dere-
cede bir konuşma bozukluğundan refrakter epilepsiye 
kadar geniş bir spektrumda klinik tablolara yol açabilir 
(14). En sık rastlanan nöbet tipleri; atipik absans, ato-
nik, tonik ve jeneralize tonik-kloniktir. Parsiyel atak-
larla daha az sıklıkla karşılaşılmaktadır. Epilepsinin 
gidişatı değişkendir. Olguların %45’i tedaviye iyi yanıt 
verir. EEG’de genellikle jeneralize keskin-yavaş dalga 
aktivitesi ve daha az sıklıkla multifokal deşarjlar sap-
tanmıştır (2,15,16). BMRG çalışmalarında en sık rastla-
nan malformasyon polimikrogridir. Polimikrogri kor-
tekse ulaşan ancak anormal dağılım gösteren nöronlar 
nedeniyle çok sayıda küçük girus oluşumu ile karakte-
rize bir kortikal gelişim anomalisidir (17).

Bizim olgumuz kompleks parsiyel nöbetlerle baş-
vurmuştu. EEG’sinde sağ frontotemporalde sık tek-
rarlayan, belirgin periyodisite göstermeyen, diken ve 
keskin-dalga aktivitesi tarzında anormallik mevcuttu. 
Hastanın nöbetleri valproik asid tedavisi ile kontrol 
altına alındı. Yirmi otuz kelimeden ibaret olan ve son 
derece anlaşılmaz bir konuşma yeteneği ve bilateral 
fasiyal diplejisi ile salya akması nedeniyle konuşma te-
rapisi başlandı.

Epileptik hastaların beyin görüntüleme çalışmaların-
da, kortikal displazileri daha iyi bir şekilde gösterebil-
mesi nedeniyle BMRG’nin tercihen kullanılması tanı 
ve tedavide yol gösterici olmaktadır. Bizim hastamızın 
BMRG’sinde supratentoriyal serilerde bilateral insüler, 
perisilviyan lokalizasyon ve pariyetal loblarda gri cev-
herde kalınlaşma, giral paternin kaybolması, gri beyaz 
cevher sınırının düzleşmesi ile karakterize polimikrog-
ri görünümü vardı.

Sonuç olarak hastamıza konuşma bozukluğu, bilate-
ral fasiyal dipleji, epilepsi ve BMRG’de perisilviyan böl-
gede polimikrogri saptanması nedeniyle KBPS tanısı 
konuldu. Epileptik nöbet ile gelen hastaların eşlik eden 
bulgular bakımından dikkatli bir nörolojik inceleme 
ve BMRG’ye tabi tutulması, daha yüksek oranda send-
romik tanıların konulmasına olanak sağlayacaktır.
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