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Aicardi sendromuna eslik eden ucuncu ventrikul
kolloid kisti: olgu sunumu

Sahika Liva Cengiz (*), Mehmet Fatih Erdi (*), Liitfi Saltuk Demir (**), Alper Baysefer (*)

OZET

Aicardi sendromu koriyoretinal lakiin, nobet ve kallozal agenezi triadindan
olusur. Ug aylik kiz hasta anormal goz hareketleri ve nébet sikayetleri ile
klinigimize getirildi. Fundus muayenesinde her iki gozde koriyoretinal lakin
tespit edildi. Beyin manyetik rezonans gdriintiilemesinde korpus kallozum
agenezisi ve Gglincd ventrikili tikayan kitle tespit edildi. Cerrahi olarak te-
davi edilen hastanin histopatolojik incelemesi kolloid kist olarak geldi. Ai-
cardi sendromunda intrakraniyal kistlere iyi tolerans oldugu bildirilmesine
ragmen, tigtincli ventrikiili tikamig kistik lezyona sahip olan bu olgu literatiir
19101 altinda tartigiimigtir.

Anahtar kelimeler: Aicardi sendromu, ventrikiil kisti

SUMMARY

Third ventricle colloid cyst accompanying Aicardi syndrome: a case
report

Aicardi syndrome is composed of the triad of chorioretinal lacunae, seizures
and callosal agenesis. A 3-year-old girl was admitted with the complaints
of abnormal eye movements and seizures. In fundoscopic examination,
chorioretinal lacunae were detected in both eyes. A magnetic resonance
imaging of the brain revealed agenesis of the corpus callosum and a mass
obstructing third ventricule. Histopathological examination of the cystic le-
sion in the patient treated surgically demonstrated colloid cyst. Although
good tolerance to intracranial cysts has been reported in Aicardi syndrome,
the present patient with cystic lesion obstructing the third ventricle is herein
discussed under the light of literature findings.
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Girig

Aicardi sendromu ilk kez Jean Aicardi tarafindan
1965 yilinda tanimlanmistir. Tami Koriyoretinal
lakiin, nobet ve kallozal agenezi triadi ile konur.
Dogumsal ve nadir goriilen ciddi seyirli bir hastaliktir.
Genetik orijinine ragmen goriilen vakalar sporadik-
tir. Gortilme siklig1 bilinmemekle beraber, tiim diin-
yada 450’den fazla olgu oldugu distintilmektedir (1).
Etkilenen olgularin tiime yakini kiz ¢cocuklardir. Tek
basina kallozal agenezi, hastaligi tanimlamaz. Hafif
veya orta derecede mental retardasyon siklikla eslik
eder (2). Fokal nobet goriilmesi daha yaygindir. Eslik
eden diger sik bulgular okiiler kolobom, kostoverteb-
ral anomaliler, elektroensefalografi bozukluklari, kog-
nitif bozukluk ve psikomotor gelisme geriligidir. Bu
sendromda intrakraniyal kist birlikteligi siktir (2-4).
Calismamizda cerrahi olarak tedavi edilmis, tictinci
ventrikil ¢ikisini tikayan kolloid Kistin eslik ettigi bir
Aicardi sendromu olgusu sunulmus ve tartisilmistir.

Olgu Sunumu

Ug aylik kiz hasta anormal goz hareketleri ve nébet
sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Aralarinda akra-
balik bulunmayan anne babanin tgiincii kiz ¢cocugu
idi. Aile oykiistinde diger iki kiz kardeslerinde benzer
hastalik hikayesi yoktu. Fizik muayenede boyu 61 cm
(50-75 persentil), agirligi 5900 gr (50-75 persentil),
bas ¢cevresi 39 cm (10-25 persentil) olup, normal sinir-
lardaydi. On fontanel genis ve gergin olarak saptandi.
Sol elde eksik parmak ve strabismus mevcuttu. GOz
muayenesinde sol fundusta kolobom, bilateral ko-
riyoretinal atrofi ve koriyoretinal lakiinler bulundu.
Norolojik muayenesi normal olarak degerlendirildi.

Olgunun T1 agirlikli kranyial manyetik rezonans
(MR) gorilintiillemesinde ekstraaksiyal, hipointens,
interhemisferik fissirlin stiperiyoruna uzanan, diiz-
glin kenarli tigciinci ventrikild tikayan kistik lezyon
ve korpus kallozum agenezisi saptandi (Sekil 1,2).
On tanmida koroid pleksus Kisti diisiiniildii. Pediatrik



Sekil 1. Komplet korpus kallozum agenezisi goriilmektedir

Sekil 2. Uglincii ventrikiilii obstriikte eden interhemisferik fissiir
boyunca superiyora uzanim gdsteren, diizensiz kistik lezyon
gOrtlmektedir

Noroloji Klinigince degerlendirilen ve antiepileptik
tedavi baslanan hastanin ndobetleri kismen kontrol
altindaydi. Hasta sag santral kraniyotomi ve interhe-
misferik yaklasim ile girilerek ameliyat edildi. Uctincii
ventrikiilii tikayan intraventrikiiler Kkistik lezyon
ameliyat mikroskobu esliginde total olarak cikarildi.
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Histopatolojik inceleme kolloid kist olarak rapor edil-
di (Sekil 3). Postoperatif donemde hastanin ek prob-
lemi olmadi. Antiepileptik tedaviye postoperatif do-
nemde de devam edildi. Alt1 aylik kontrol izleminde
hastanin nobet gecirmedigi goriildi.

Sekil 3. Kistik lezyonun histopatolojik gorlntlsu izlenmektedir

Tartisma

Aicardi sendromu kizlarda goriilen X’e bagh do-
minant gecisli bir hastaliktir. Klasik olarak koriyo-
retinal lakiin, nobet ve total veya parsiyel kallozal
ageneziyi iceren bir sendrom olarak tanimlanir. Sik
eslik eden diger konjenital bulgular ise omurga, ka-
burga ve goz anomalileridir. Serebral gri maddede he-
terotopi ve diger kortikal malformasyonlar epileptik
odaktan sorumludur (5). Nobetler tipik olarak erken
cocuklukta baslar ve genelde medikal tedaviye di-
renclidir. Bizim olgumuzda klinik ve laboratuvar bul-
gular esliginde Aicardi sendromu tanist konulmustu.
Ozellikle modern goriintiilleme yontemlerinin kul-
lanimu ile ek bulgular tanimlanmistir. Bunlar genel-
de noronal migrasyon anomalileridir. Cogu olguda
eslik eden intrakraniyal Kistleri, timorleri ve optik
diskteki kolobomlar1 saptamak giictiir. Parsiyel veya
tam kallozal agenezi, kortikal polimikrogiri, periven-
trikiiler heterotopi, pineal gland veya koroid pleksus
kistleri, periventrikiiler interhemisferik kistler, bii-
yiuklik bakimindan hemisferlerde belirgin asimetri
varligi Aicardi sendromunu kuvvetle destekler (1).
Intraparankimal kistlerin varhigi ¢cok vurgulanmama-
sina ragmen, 6énemli bir bulgudur. Bu kistler birden
cok yere yerlesebilir. Aicardi eslik eden kistlerin sik
bir bulgu olmasina ragmen literatiirde yeterince belir-
tilmedigini ve bu kistik kitlelerin yarisindan fazlasini
koroid pleksus kistlerinin olusturdugunu bildirmistir
(2). Eslik eden kistler birka¢ milimetreden birkag¢ san-
timetreye kadar ulasan boyutta gorilebilir. Tek veya
bilateral yerlesimli olabilir. Kistler genellikle ti¢lincii
ventrikil bolgesine ve siklikla posteriyora yerlesme
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egilimindedir (1). Barkovich ve ark. retrospektif bir
calismada korpus kallozum agenezisi ve eslik eden
kistleri siniflamislardir (6). Kist morfolojisine gore
yapilan bu siniflamaya gore, tip 1 kistler ticlincii ve
lateral vetrikiil ile iligkili olup buradan ¢evreye uzanir
veya divertikiil olusumu ile meydana gelir. Tip 2'de
ise kistlerin ventrikiil ile iliskisi yoktur. Bu calisma-
ya gore korpus kallozum agenezisi ve interhemisferik
kist birlikteligi heterojen bir grup olusturur. Korpus
kallozum agenezisi ve interhemisferik ekstraparanki-
mal kistler santral sinir sistemi malformasyonlarinda
sik rastlanirken, birliktelikleri nadirdir. Kolloid kistler
malign olmayan ancak yerlesimleri nedeniyle 6lim-
cil olabilen kistlerdir. Bu kistler bazen biiyiik boyut-
lara ulagsmalarina ragmen iyi tolere edilirken 6zellikle
foramen Monro’yu tikamalari halinde obstriiktif hid-
rosefali ve intrakraniyal basing artisina neden olabilir
(7). Literatiirde korpus kallozum agenezisi olmayan,
birlikte kraniyofaringiyom ve araknoid Kkisti olan ve
Aicardi sendromu tanis1 alan bir olgu bildirilmistir
(8). Ayr1 bir olguda ise bu sendroma eslik eden pineal
gland kisti ve ventrikiiler septal defekt bildirilmistir.
Pineal kistler genelde benign ve asemptomatiktir (8).
O’Donovan ve Cardinal, Aicardi sendromu olmayan
23 yasindaki eriskin bir erkekte korpus kallozum age-
nezisi ve kolloid Kist birlikteligini sunmuslardir (10).
Bizim olgumuzda ise liclincl ventrikiilde yerlesmis
kolloid kist mevcuttu. Bariz hidrosefali bulgular1 ol-
mamasina ragmen Uclincii ventrikiilii ttkamis olan
kistin cerrahi olarak tedavisine karar verildi. Boylece
akut hidrosefali riski 6nlenmis oldu. Postoperatif do-
nemde hastanin medikal antiepileptik tedavilerine
devam edildi. Altinc1 ayda kontrol muayenesinde no-
bet gecirmedigi gorildi. Kolloid kistler cerrahi ¢ika-
rilmalarina ragmen hidrosefali gelisebilir ve periyodik
kraniyal tomografi ile izlenmesi gerekmektedir (7).
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Sonug¢ olarak her ne kadar Aicardi sendromunda
intraparankimal Kistlere iyi tolerans gortldiigi sa-
vunulsa da, eslik eden kistin ventrikiil ¢ikisini tika-
mas1 halinde obstriiktif hidrosefaliye yol acabilecegi
icin cerrahi olarak bu kistlerin ¢ikarilmas: gerektigini
distinmekteyiz.

Tesekkiir: Hasta ailesine ve bizden konsiiltasyon is-
teyen Cocuk Norolojisi Klinigine tesekkiir ederiz.
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