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Konjenital bilateral perisilviyan sendrom:

olgu sunumu
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OZET

Konijenital bilateral perisilviyan sendrom, mental retardasyon, konusma
geriligi, psodobulbar palsi, epilepsi ve beyin manyetik rezonans goriin-
tilemede perisilviyan bolgede bilateral noronal migrasyon bozuklugu ile
karakterize, nadir goriilen bir sendromdur. Genetik veya genetik olmayan
nedenler sonucunda ortaya cikabilecegi bildirilmektedir. Burada kompleks
parsiyel nobetlerle bagvurup, konugma geriligi, bilateral fasiyal dipleji ve be-
yin manyetik rezonans goriintilemesinde polimikrogri bulgulari ile konjenital
bilateral perisilviyan sendrom tanisi konulmus bir olgu ok nadir goriilmesi
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Epilepsi, konjenital bilateral perisilviyan sendrom,
perisilviyan kortikal displazi, psddobulbar 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
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Girig

Goriintiileme alanindaki ilerlemeler, norolojik sis-
temdeki malformasyonlar ile cesitli klinik bulgular
arasindaki iliskinin daha iyi anlasilmasina ve yeni
bircok sendromun tanimlanmasina neden olmustur
(1). Bunlardan birisi de mental retardasyon, konusma
geriligi, psodobulbar palsi, epilepsi ve beyin manye-
tik rezonans goriintiilemede (BMRG) bilateral perisil-
viyan bolgede noronal migrasyon bozuklugu ile ka-
rakterize olan konjenital bilateral perisilviyan send-
romudur (KBPS) (OMIM: 300388) (2-5). Biz de burada
kompleks parsiyel nobetler ile bagvurup, klinik ve
radyolojik bulgularla KBPS tanist konulmus bir olgu-
yu nadir goriilmesi nedeniyle sunduk ve tartistik.

Olgu Sunumu

Ug yasinda erkek hasta nébet gecirme yakinmasi ile
basvurdu. Nobeti sabit bir noktaya bakma ve sol elde
atmalar tarzinda olup, kompleks parsiyel olarak de-
gerlendirildi. Yirmi bes yasinda annenin ilk gebeligin-
den, miadinda, normal vajinal yolla, komplikasyonsuz
olarak dogmus ve anne ile baba arasinda akrabalik ol-
mayan hastanin, soy gecmisinde herhangi bir 6zellik
yoktu. Fizik incelemesinde boy: 92 cm (10-25 p), agir-
lik: 12 kg (3-10 p) ve bas cevresi: 50 cm (50 p) olarak
saptandi. Yirmi civarinda sozciik ile sinirli, eksik ve an-
lasilmaz bir sekilde konustugu, dil gelisiminin 1.5 yas
diizeyinde oldugu degerlendirildi. Bilateral nazolabiyal
sulkuslarda siliklik ve agizdan salya akmasi mevcuttu.
Bu durum fasiyal dipleji ile uyumlu olarak degerlen-
dirildi. Derin tendon refleksleri normaldi. Patolojik
refleks yoktu. Denver gelisimsel tarama testi-II dil alt
bolimiindeki gecikmeler nedeni ile anormal olarak
degerlendirildi. Elektroensefalograminda (EEG) sag
frontotemporalde sik tekrarlayan, belirgin periyodisite
gostermeyen, diken ve keskin-dalga aktivitesi tarzinda
anormallik saptand1 (Sekil 1). BMRG’de; supratentori-
yal serilerde bilateral insiiler, perisilviyan lokalizasyon
ve pariyetal loblarda gri cevherde kalinlasma, giral
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Sekil 1. Sag frontotemporalde sik tekrarlayan, belirgin periyodisite gostermeyen, diken, keskin-dalga aktivitesi tarzinda anormallik

paternin kaybolmasi, gri beyaz cevher sinirinin diiz-  psédobulbar palsi, bilissel bozukluklar ve epilepsi mev-
lesmesi ile karakterize polimikrogri goriinimi vardi.  cuttur (6,7). Polimikrogrinin genetik (X’e bagli gecis)
Gortiniim bilateral perisilviyan sendrom ile uyumlu  ve genetik dis1 nedenlere (konjenital sitomegalovirus

olarak degerlendirildi (Sekil 2). enfeksiyonu ve plasental perfiizyonda yetersizlik) bagh
olarak gelisebildigi bildirilmistir (8-11). Roll ve ark. ro-
Tartisma landik nobetleri ve bilateral posteriyor perisilviyan po-

Konjenital perisilviyan sendromun tek ve ¢ift tarafli ~ limikrogrisi olan bir erkek hastanin SRPX2 geninde bir
olmak tizere iki tipi tanimlanmistir. Sendromun unila-  mutasyon tanimlamiglardir. (12). Villard ve ark. ise 12
teral olani lezyonla ters tarafli hemipleji ve piramidal  tane ciddi etkilenmis bireyin bulundugu 5 aile tizerin-
belirti ve bulgularla karakterize iken, bilateral olaninda  de yaptiklar1 bir ¢alismada hastaligin lokusunu Xq28

Sekil 2. Konjenital bilateral perisilviyan polimikrogri. a) Koronal T2 agirlikli kesitte insulada kalinlagsma, kortikal-beyaz cevher bilegkesinde
diizensizlik ve silinme izlenmekte (ok). b) Ug boyutlu gradiyent eko T1 agirlikh veriden elde edilen reformat gériintiide, bilateral perisilviyan
lokalizasyonda polimikrogri, gri-beyaz cevher sinirinda bulaniklik izlenmekte (ok uglarr)
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bolgesi olarak tanimlamiglardir (13). Bu tiir sendromla-
rn elektriksel ve klinik dzellikleri; perisilviyan kognitif
agin ve talamo-kortikal birlestirici sistemin degisik de-
recelerde tutulumu ile iliskilidir. Bu nedenle hafif dere-
cede bir konusma bozuklugundan refrakter epilepsiye
kadar genis bir spektrumda klinik tablolara yol acabilir
(14). En sik rastlanan nobet tipleri; atipik absans, ato-
nik, tonik ve jeneralize tonik-kloniktir. Parsiyel atak-
larla daha az siklikla karsilasilmaktadir. Epilepsinin
gidisat1 degiskendir. Olgularin %451 tedaviye iyi yanit
verir. EEG’de genellikle jeneralize keskin-yavas dalga
aktivitesi ve daha az siklikla multifokal desarjlar sap-
tanmustir (2,15,16). BMRG c¢alismalarinda en sik rastla-
nan malformasyon polimikrogridir. Polimikrogri kor-
tekse ulasan ancak anormal dagilim gosteren noronlar
nedeniyle ¢ok sayida kiiciik girus olusumu ile karakte-
rize bir kortikal gelisim anomalisidir (17).

Bizim olgumuz kompleks parsiyel nobetlerle bas-
vurmustu. EEG’sinde sag frontotemporalde sik tek-
rarlayan, belirgin periyodisite gostermeyen, diken ve
keskin-dalga aktivitesi tarzinda anormallik mevcuttu.
Hastanin nobetleri valproik asid tedavisi ile kontrol
altina alindi. Yirmi otuz kelimeden ibaret olan ve son
derece anlasilmaz bir konusma yetenegi ve bilateral
fasiyal diplejisi ile salya akmasi nedeniyle konusma te-
rapisi baslandi.

Epileptik hastalarin beyin gortintiileme calismalarin-
da, kortikal displazileri daha iyi bir sekilde gosterebil-
mesi nedeniyle BMRG'nin tercihen kullanilmas: tani
ve tedavide yol gosterici olmaktadir. Bizim hastamizin
BMRG’sinde supratentoriyal serilerde bilateral instiler,
perisilviyan lokalizasyon ve pariyetal loblarda gri cev-
herde kalinlasma, giral paternin kaybolmasi, gri beyaz
cevher sinirinin dizlesmesi ile karakterize polimikrog-
ri goriniimi vardi.

Sonug olarak hastamiza konusma bozuklugu, bilate-
ral fasiyal dipleji, epilepsi ve BMRG’de perisilviyan bol-
gede polimikrogri saptanmas: nedeniyle KBPS tanisi
konuldu. Epileptik nobet ile gelen hastalarin eslik eden
bulgular bakimindan dikkatli bir norolojik inceleme
ve BMRG'ye tabi tutulmasi, daha yiiksek oranda send-
romik tanilarin konulmasina olanak saglayacaktir.
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