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MERKEZI SINIR SISTEMI MALFORMASYONLARI

Prozensefalon Duplikasyonu
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serebrumdadir.).
KORTIKAL DiSPLAZI VE BEYIN GIRUSLARININ MALFORMASYONLARI
v"No6ronal heterotopi. (N6ron topluluklarinin normalde olmamasi gereken yerde 6rnegin,
beyaz maddede bulunmasidir.).

v"Mikrogiri (Polimikrogiri/ Giruslar kiiclik ve ¢ok sayidadir. Etkilenen bdlgenin girus yapisi
bozulmustur. Lezyonlar asimetrik ve yama tarzinda alanlar seklinde gorulebilir).

v"Ulegiri (Korteksin burusuk bir hal almasidir. Ayni gériiniim normal giruslarin nedbelesmesi
ve atrofisine bagli olarak da sekillenebilir. Bu durum perinatal stirecte 6zellikle sulkuslari
etkileyen laminar nekroz ve uzun siren iskemik ve anoksik bozukluklarda da dikkati ceker).



v'Lissensefali

(Agiri/ Serebrokortikal girus ve sulkuslarin sekillenmeyip

beyinin disaridan diiz bir sekilde gérilmesidir.)

v Pakigiri
(Makrogiri/ Giruslarin anormal sekilde kalin olmasidir.
Korteksin gecici bir malformasyonudur. Morfolojik olarak

agirinin az siddetli formudur.)



KORPUS KALLOZUM AGENEZISI

Korpus kallozum’un kismen ya da tamamen yoklugudur.

Yaygin degil.
Septum pellusidum kollateral bir defekt olarak yoktur.

Korpus kallozum’un kismen yoklugunda defekt genellikle

santral kissmdadir.



KiSTiK SEPTUM PELLUSIDUM

(Normal gelisim sirecinde bu bosluk kapanir. Yapraklarin birlesmesindeki defekt

sonucu sivi ile dolu kalici kistik bir bosluk sekillenir. Bu defekte Akabane, Mavidil, BVD
ve Border hastaligi viruslarinin fétal enfeksiyonlarinda diger defektlerle birlikte

rastlanir).

HOLOPROZENSEFALI

Hemisferlerdeki deformiteleri ve 6zellikle bulbus olfaktorius ile traktuslardaki aplazileri
kapsar. Displaziler genellikle yliz deformiteleri ile birliktedir ve sinir sistemine ait
bulgularla yakin iliskilidir. Siklopi bu tip malformasyonlarin en siddetlisini, sebosefali

ise hafif formunu olusturur.
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DISRAFIK MALFORMASYONLAR
v  ANENSEFALI (beyinin olmamasi)

= Acrania (siddetli anensefali olgularinda kranial gelisim de durur)

" Cranioschisis (kranial gelisim blylk oranda vardir, ancak kemiklerde

kaynasma bulunmaz )

* Craniorhachischisis (noral tupun kaudal kisminin kapanmasina iliskin
defektler de cok cesitlidir. Kaudal olarak servikal vertebralar ya da tim noral

tupte defektlerin varhgi )



DiISRAFIK MALFORMASYONLAR

v'Krania bifida ve ilgili defektler

" Encephalocele (kraniumdaki bir defektten (krania bifida) beyinin disariya cikmasidir.)

* Meningocele (Sivi ile dolu meninkslerin disariya ¢cikmasidir )

= Meningoencephalocele




HIDROSEFALUS

Kranial bosliukta anormal miktarda sivi birikimiile karakterizedir.
v'internal hidrosefalus (sivi ventrikiiler sistemde)

v External hydrocephalus (sivi subarahnoidal boslukta)

v"Communicating hydrocephalus (sivi her iki bosluk sisteminde)

o Beyin Omurilik Sivisi (BOS), ventrikuler koroid pleksus tarafindan filtrasyon

ve sekresyon yoluyla uretilir.



e Sivinin akisi lateral ventrikuluslardan foramen Monro ile 3. ventrikulus’a,
S
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dogrudur.

* Buradan sivinin baylk bir kismi lateral foramina Luschka ile subarahnoidal
bosluklara gecer. Dordincu ventrikulusun median cikisi (foramen
Magendii) hayvanlarda yoktur.

e Sivinin az bir kismi 4. ventrikulustan omuriligin santral kanali icine girer.
* Sivinin buyuk bir kismi serebral subarahnoid bosluk ve bazal sisternalara
dogru akar.



 Beyin omurilik sivisi (BOS) olusumu, akisi veya absorpsiyonunun

bozulmasi, serebral ventrikillerde ve/veya subaraknoid bosluklarda

asirt BOS birikmesine yol acarak ventrikiler dilatasyona ve kafa ici

basincinin artmasina neden olur.




Etiyolojiye bagli olarak hidrosefalus konjenital ve edinsel
formlar olarak siniflandirilir:

Konjenital hidrosefalus

e Kopek yavrulari, buzagi ve taylarda yaygin olarak goraltr

e Sebepler arasinda genetik faktorler, gelisimsel anomaliler, intrauterin

veya prenatal enfeksiyonlar, diyette A vitamini eksikligi,
* Yavru donemde kranial stturler kapanmadan hidrosefali gelisirse kafa

blyur.



Edinsel Hidrosefalus

 Nedenler neredeyse her zaman engelleyicidir;

 Tikanmanin nedenleri arasinda serebral apseler ve neoplazmalar
tarafindan  kompresyon ve  bir ventrikilite neden olan
enfeksiyoz/inflamatuar hastaliklar;

e atin lateral ventriklllerinin koroid pleksusunda kolesteatomlar
Fizyolojik Hidrosefalus
Hemisferlerin buyuk élclide ince duvarli vezikiller oldugu erken

fetlis doneminde



HIiDRANENSEFALI ve PORENSEFALI

Beyinde porensefali (kiicuk bosluklar) ve hidranensefali (buyilik bosluklar) olarak

adlandirilan sivi dolu bosluklarin olusumu, genellikle gebelik sirasinda meydana

gelir.




HIDRANENSEFALI

* Hidranensefalide serebral hemisferler tumu ile ya da tume yakin sekilde ortadan

kalkmistir. Yerinde leptomeninksierle cevrili ici serebrospinal sivi ile dolu keseler
bulunur.

* Kavitasyon, hatali veya anormal noéroblast gocliniin bir sonucu olarak
normal gelisimi engelleyen olgunlasmamis noroblastlarin yok edilmesinden

kaynaklanur.
e Hidrosefalusun aksine kranial kavite tam sekillenmistir.
* Hidranensefali butln tirlerde gorualebilirse de buzagilarda yaygindir.

e Hidraensefalinin viral nedenleri: Akabane virus, Bluetongue virus, Bovine viral



SEREBELLAR DEFEKTLER

v'Cerebellar Hypoplasia

v'Cerebellar Abiotrophia (atrofi)

v'Hereditary Striatonigral & Cerebelo-Oliver Degeneration
v'Hereditary Convulsion and Ataxia of cattle

v "Gomen Disease



Gelisme Bozukluklarina Neden Olan Virus
Enfeksiyonlari

AKABANE VIRUSU ENFEKSIYONU

CHUZAN VIRUSU ENFEKSIYONU

CACHE VALLEY VIRUS ENFEKSIYONU

MAVI DIL VIRUSU ENFEKSIYONU

RiFT VADISI HASTALIGI VE DAMAR BRON HASTALIKLARI
SIGIR VIRAL iSHALI

SINIR HASTALIGI

DOMUZ KOLERASI

FELINE PARVOVIRUS ENFEKSIYONU




NORON SITOPATOLOJISI

NUKLEAR MARJINASYON DIGER MATERYALLER VE PIGMENT BIiRiKiMi
KROMATOLIZIiS LAFORA CiSIMCIKLERI
> SANTRAL KROMATOLIZiS (AKSONAL : Lo
REAKSIYON) SIDEROTIK PIGMENTLESME
o PERIFERAL KROMATOLIZIS NORONLARDA SITOPLAZMIK INKLUZYON
) , CISIMCIKLERI
NORONAL ATROFi

, VIRUSLA iLiSKiLi OLMAYAN iNKLUZYONLAR
LIKEFAKTIF NEKROZ

SATELLITOZiS, NORONOFAJI
ISKEMIK NEKROZ

KRONIK NORONAL ZEDELENME
VAKUOLER DEJENERASYON



"= Nuklear marjinasyon: Sitoplazmanin boyanma o6zelliginin azalmasi ile birlikte

nukleusun marjinasyonu nonspesifik bir dejenerasyonun ifadesidir.

» Kromatolizis: Nissl granillerinin silinmesine, kaybolmasina kromatolizis adi
verilir.

v' santral kromatolizis

v’ periferal kromatolizis

= Noronal atrofi: Sitoplazmanin siskin goérinutsinid kaybederek boyutlarinin
kiculmesidir. Waller dejenerasyonu sonu santral aksonlarin bulundugu sinaptik

baglanti bolgelerinde néronun tamamen kaybi da s6z konusudur.



sSatellitozis ve noronofaiji.
v'Bir nbronun cevresinde cok sayida oligodendroglia veya mikroglia

toplanmasina satellitozis denir.

v'Dejenere ndronun fagositozis yolu ile uzaklastirilmasina néronofaji denir.
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=Vakuoler dejenerasyon.
v'Viruslarin etkisi, toksinler ya da metabolik bozukluklar sonucu néronlarin
sitoplazmalarinda cok sayida mitokondrial siskinlige bagl olarak vakuoller olusur.

v'"Medulla oblongata ve mezensefalondaki néronlarda yerlesen vakuoller koyun ve kecilerin

scrapie hastaligi icin patognomonik 6neme sahiptir



=Diger materyaller ve pigment birikimi.

v'Seroid-lipofuscin pigmenti

v'Lizozomal depo hastaliklari
v'Koyunlarda néromelanozis

v'"Melanin

=Lafora cisimcikleri

sNoronlarda virus inkluzyon cisimcikleri

=Virusla iliskili olmayan eozinofilik sitoplazmik inkluzyon cisimcikleri



WALLER DEJENERASYONU

» Akson ve kilifinin zedelenmeye karsi gosterdigi kombine reaksiyonlar ve olusan
degisiklikler.

» Santral sinir sisteminde Waller dejenerasyonu omurilikte, optik traktusta ve beyin
kokinde goraldr.

dOncelikle akson sismesi sonu yapisi bozulur sonra granilli bir gérinim alir. Aksonal
dejenerasyonla birlikte myelin yapisinda da bozulmalar goralir.

dMakrofajlar ve parcalanan Schwann kilifi hiicreleri fagositlere donustr ve myelin kilif
ile aksonal artiklari fagosite ederler ve sonradan olusacak rejenerasyonda o6nemli

gorevler yuklenirler.



(JZedelenmis ya da ikiye ayrilmis sinirin proksimal kisminda da degisiklikler olusur.
Myelin kilifi birinci Ranvier bogumuna kadar dejenere olur.

(A Dejenerasyondan sonra rejenerasyon etkinlikleri baslar.

JAkson sinirlerinin perifere dogru uzanabilmesi icin proksimal ve distal uclardaki
Schwann hucreleri Greyerek kesilen sinirin iki ucu arasindaki aciklhigi kapamaya calisir.
Bu sekilde olusan tlipun icinden zedelenen alanin proksimalinden akson tomurcuklari
geliserek ilerler.

dTup icinde akson tomurcuklari, Schwann hiicreleri ve fibroblastlar bulunur. Rejenere
akson ipliklerinin cevresinde myelin olusur.

JAkson terminal bolgeye ulasirsa burada yeni bir motor terminal plak ya da sensitif
sonlanma olusturur.

Sinirin zedelenme alani genis ise rejenerasyon basarili olmaz ve zedelenme alaninda
yogun kollagen demetler ve bunlarin icinde distal uca kadar ulasamayan rejenere
akson parcaciklari ve Schwann hucre proliferasyonlari bulunan bir nodil olusur. Buna
travmatik nérom ya da amputasyon norom adi verilir.




MYELIN DEGISIKLIKLERI

HIPOMYELINOGENEZIS
DISMYELINASYON
DEMYELINASYON

INTRA/MYELINIK ODEM

(Status spongiozis)



* Hipomyelinasyon (degisik nedenlere bagli olarak myelinin sekillenme

fazinda gecici veya kalici myelin yetersizligi s6z konusudur. Myelin kiliflari
incedir ya da yoktur. Kuzu, dana ve domuzlarda gorular. Kuzulardaki border
hastaliginda karakteristik bulgudur.)

= Dismyelinasyon (tam olmayan hatali myelin formasyonu vardir. Kalitsal
depo hastaliklarinda (Krabbe hastaligi gibi) gorulir.)

= Demyelinasyon (Myelinin yikimlanmasi )



Primer demyelinasyonda akson ve sinir hiicresi saglam olmasina karsilik, myelin kilifi

dejenerasyona ugrar.

Sekonder tipte ise demyelinasyon akson dejenerasyonunu izler. Waller dejenerasyonu

sekonder tipe 6rnektir.
Primer demyelinasyon insanlarda multiple sklerozis’te gorulir.

Anoksi, iskemi, enfeksiyoz etkenler ve toksinlerle akson yikimlandigindan bu durumlarda

sekonder demyelinasyon sekillenir.

B12 avitaminoziste ve asiriduyarlilik reaksiyonlarinda da primer demyelinasyon olusur



