
 
HİDRANENSEFALİYE BAĞLI ÖLÜM Işıl PAKİŞ ve ark. 

Turkiye Klinikleri J Foren Med 2007, 4 33 

Doğumsal (konjenital) bir hastalık olan 
hidranensefali, beyinde gri maddenin 
yapısal bozukluğu sonucu oluşan hastalık-

lar grubunda yer almaktadır.1,2 Gri madde dejene-
rasyonu ile giden hastalıklar arasında hidranensefa- 
linin yanı sıra po-rensefali, perisilviyan polimik- 
rogri, ulegria, multikistik ensefalomalasi sayılabilir.3 

Hidranensefali etiyolojik ve morfolojik olarak 
porensefalinin daha ağır formudur.4 Genellikle 
azalmış perfüzyon ve düşük oksijen basıncına bağlı 
hipoksi ve iskemi sonucu gelişir. Prematür veya 
term bebeklerde, doğumsal kalp ya da akciğer has-
talıkları ile birlikte görülebilir. Hidranensefali ge-
nellikle 22-27. gestasyonel haftalar arası masif 
intrauterin hemisferik nekroz sonucu gelişir. Etiyo-
lojisinde travma, abortus girişimi, TORCH enfek-
siyonu, evde kullanılan gazlara bağlı zehirlenmeler 
(intoksikasyon) sayılabilir. Ancak bazı olgularda 
etiyoloji saptanamamaktadır. İkiz gebeliklerde risk 
artışından söz edilmektedir. Bebeklikte mortalite 
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Özet 
Hidranensefali; serebral korteks ve bazal ganglionların tamamı 

nın ya da tamamına yakınının yıkımı ile karakterize doğumsal 
(konjenital) bir malformasyondur. Kanıtlanmış olmamasına rağmen, 
internal karotid arterin tıkanmasına bağlı masif beyin nekrozu sonucu 
geliştiği düşünülmektedir. 

Bu çalışmada; Adli Tıp Kurumu Morg İhtisas Dairesi’nde, ölüm 
nedeninin saptanması amacı ile otopsi yapılan, 5 yaşındaki kız olgu 
sunuldu. 105 cm boyunda, 19 kg ağırlığındaki olgunun dış muayene-
sinde kafatasının genişlemiş olduğu görüldü. Beynin makroskopik 
incelemesinde; sağ hemisferin büyük bir kısmında parenkim doku 
kaybı ve kistik görünüm izlendi. Çok ince beyin parenkimi ve 
araknoid zar ile çevrili, içinde 350 cc beyin omurilik sıvısı bulunan 
membranöz kese mevcuttu. Beynin mikroskopik incelemesinde sağ 
hemisfere ait kesitlerde parenkimin çok inceldiği, parankim içinde 
kistik boşluklar, bunun çevresindeki parenkimde hemosiderin yüklü 
makrofajlar, miyelin yitimi, ak madde (beyaz cevher) hasarı, glial 
hücre proliferasyonu saptandı. Bu bulgular eşliğinde olgu hidranense-
fali ve buna bağlı gelişen hidrosefali olarak değerlendirildi. 

Hidranensefalinin ender görülmesi ve santral sinir sistemini tu-
tan doğumsal anomalilerde ayırıcı tanıya giren bir antite olması nedeni 
ile olgu sunulmaya değer görüldü. 
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 Abstract 
Hydranencephaly is a congenital malformation characterized by 

total or near-total destruction of cerebral cortex and basal ganglia. 
Although not proven definitively, massive internal carotid artery 
occlusion is thought to lead to massive brain infarction. 

Our study reports a 5 year old girl autopsied at the Morgue De-
partment of the Council of Forensic Medicine. The girl weighed 19 kg 
and was 105 cm long, the skull vault was enlarged. Macroscopic 
examination of the brain at the autopsy revealed cystic view and loss 
of parenchyma on the right hemisphere. There was a large membra-
nous sac occupying the cranial cavity containing 350 cc cerebrospinal 
fluid. The membrane consisted of pia-aracnoid overlying a glial layer. 
Microscopic examination of the brain showed loss of parenchyma on 
the right hemisphere, with cystic areas due to necrosis, hemosiderin 
laden macrophages, and loss of myelin, white matter damage, and 
proliferation of glial cells. In the light of these findings, the case was 
considered as hydrocephaly resulting from hydranencephaly. 

Based on the rare occurrence of hydranencephaly, an entity of 
differentiating diagnosis in congenital abnormalities of the central 
nervous system, the case was found worth for publishing. 
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yüksektir.2 Kranyal kavite beyin omurilik sıvısı ile 
dolu geniş membranöz keseye dönüşmüştür. 
Talamus ve traktuslar, serebral hemisferler 
atrofiktir. Bazal ganglionlar değişik oranlarda etki-
lenir. Bazı olgularda kortikal kalıntılar bulunabilir. 
Genellikle yan (lateral) ventriküllerle de ilişkilidir. 
Karotid arterlerin etkilenmesi sonucu alt temporal 
ve oksipital loblar tutulur. Yıkımla orantılı klinik 
tablo görülür. Yaşayan olgularda aquaduktus’ ta 
skar gelişimine bağlı hidrosefali gelişir.4 Hidra-
nensefalinin proliferatif vaskülopati ile giden ailesel 
formu da tanımlanmıştır. 

Olgu 
Çalışmamızda, Adli Tıp Kurumu Morg İhti-

sas Dairesi’nde otopsisi yapılan 5 yaşındaki kız 
olgu değerlendirildi. Aileden alınan öyküde; 
olgunun doğuştan itibaren konuşamadığı, yürü-
yemediği, epilepsi hastalığı nedeni ile takip edil-
diği öğrenildi. Hastane dosyasında ölü getirildiği 
kayıtlıydı, önceki tıbbi belgelere ise ulaşılamadı. 
Otopside; 105 cm boyunda 19 kg ağırlığında kız 
olgunun dış muayenesinde kafatasının genişle-
miş olduğu, kafatası kemiklerinin en kalın yerde 
4 mm, en ince yerde ise 1 mm kalınlıkta olduğu 
saptandı. Beynin makroskopik incelemesinde, 
sağ hemisferin büyük bir kısmında parenkim 
kaybı ve bu alanda içinde 350 cc beyin omurilik 
sıvısı içeren, beyin parenkimi ve araknoid zar ile 
çevrili membranöz bir kese izlendi (Resim 1). 
Sol hemisfere ait kesitlerde ise ventriküllerin 

ileri derecede genişlemiş olduğu, beyin paren- 
kiminin yer yer 0.5 cm’ye kadar inceldiği görül-
dü (Resim 2, 3, 4). Serebellum ve beyin sapına 
ait kesitlerde kıvamda yumuşama saptandı. 
Histopatolojik incelemede; beyin sağ hemisfere 
ait kesitlerde parenkimin çok inceldiği görüldü. 
Parenkim içinde kistik boşluklar, bunun çevre-
sindeki parenkimde hemosiderin yüklü mak- 
rofajlar, miyelin kaybı, beyaz cevher hasarı, glial 
hücre proliferasyonu saptandı (Resim 5). Çevre 
meninkslerde vasküler proliferasyon ve bazıları 
hemosiderin yüklü çok sayıda makrofaj izlendi. 
Bu bulgular eşliğinde olgu hidranensefali ve 
buna bağlı gelişen hidrosefali olarak değerlendi-
rildi. 

 
 

 
Resim 1. Kafatasında belirgin genişleme, kafatası kemiklerin-
de incelme. 

 

 
Resim 2. Beyin sağ hemisferde belirgin kayıp, membranöz 
kese oluşumu, artmış beyin omurilik sıvısı. 

 
 

 
Resim 3. Beyin sağ hemisferinde belirgin parankim kaybı, 
araknoid zarla çevrili membranöz kese. 
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Tartışma 
Hidranensefali serebral korteks ve bazal gan-

glionların tamamı ya da tamamına yakınının yıkımı 
ile ayırt edilen bir doğumsal malformasyondur. 
Talamus, alt beyin yapıları ve koroid pleksus ko-
runmuş olabilir. Kanıtlanmış olmamasına karşın 
internal karotid arterin tıkanmasına bağlı masif 
beyin nekrozu sonucu geliştiği düşünülmektedir.5 
Olgumuzda, sağ hemisferin tamamına yakınının 
etkilendiği ve membranöz bir kese şeklini aldığı 
görüldü. Mikroskobik inceleme sırasında, talamus 
ve alt beyin yapıları net bir şekilde ayırt edilemedi. 
Bu veriler, olgunun hidranensefalinin ağır bir for-
mu olduğunu göstermektedir. Hidranensefali olgu-
larında yıkımla orantılı bir klinik tablo oluşmakta-

dır. Karotid arterlerin etkilenmesi sonucu alt tempo-
ral ve oksipital loblar tutulmaktadır. Bazal gan-
glionlar değişik oranlarda etkilenmektedir. Bazı 
olgularda kortikal kalıntılar bulunabilmektedir. Ka-
fatası boşluğu beyin omurilik sıvısı ile dolu geniş 
zarsı bir keseye dönüşebilmektedir.6 Yaşayan olgu-
larda aquaduktusun daralmasına bağlı hidrosefali 
gelişir. Bu olguda hastane kayıtları ve tıbbi belgeleri 
elde edilemediği için klinik değerlendirme yapıla-
mamakla birlikte otopside ileri düzeyde hidrosefali 
geliştiği saptanmıştır. 

Birçok değişik nedenler öne sürülmekle birlik-
te hidranensefalinin nedeni kesin olarak bilinme-
mektedir. Olguların çoğunda beyin iskemisine bağ-
lı gelişen infarkt, beyin parenkiminin yıkımından 
sorumlu tutulmaktadır. İskemi pek çok nedene bağlı 
olarak gelişebilmektedir. Bunlar arasında hipotansi-
yon, damarsal agenezi ya da disgenezi, emboliye 
bağlı arter tıkanması, Galen veninin tıkanması sa-
yılmaktadır. Anneye ait nedenler arasında ağır karın 
travması, kan pıhtılaşma bozuklukları bulunmakta-
dır. Kromozom anomalilerinden trizomi 13’ün hid-
ranensefali ile birlikteliği bildirilmiştir.5 Sunulan 
olguda; özgeçmiş ile ilgili aileden sağlıklı bilgi elde 
edilemediği, tıbbi kayıtlar bulunamadığı, genetik 
olarak inceleme yapılıp yapılmadığı veya neler ya-
pıldığı konusunda da bilgi olmadığı için bu konuda 
yorum yapılamamıştır. 

İntrauterin tanının zor olmasına rağmen kay-
naklarda intrauterin tanı konulmuş olgular bulun-
maktadır.5,6 İntrauterin CMV infeksiyonuna bağlı 
aort topuzunun ateromla tıkanması sonucu gelişen 
hidranensefali olgusu bildirilmiştir.7 Olgumuzda 
intrauterin bir infeksiyonun varlığı konusunda bilgi 
yoktur. 

Olguların kliniğinde zekâ geriliği, konvulsi-
yonlar, spastik kuadripleji görülebilmektedir. Ol-
gunun ailesinden alınan öyküsünde; konuşamadığı, 
yürüyemediği, epilepsi nedeni ile izlendiği bildiril-
diği için veriler ilgili kaynakların bilgileriyle u-
yumlu bulunmuştur. 

Bu olgularda yaşam beklentisi düşüktür. 
Mcbee ve ark. uzamış yaşamları olan 66 aylık ve 
22 aylık 2 olgu bildirmektedirler.8,9 Covington ve 
ark. ise 20 yaşına kadar yaşamış bir olgu bildir-

 
Resim 5. Parankimde kistik boşluklar, myelin kaybı, beyaz 
cevher hasarı, glial hücre proliferasyonu (HEX200). 

 
 

 
Resim 4. Sağ ventrikülde daha belirgin olmak üzere her iki 
ventrikülde parankim kaybı ile ileri derecede genişleme. 

 
 



 
Işıl PAKİŞ ve ark. HİDRANENSEFALİYE BAĞLI ÖLÜM 

Turkiye Klinikleri J Foren Med 2007, 4 36

mektedir.10 Sunulan olgu, 5 yaşında olup, uzun 
yaşam süresine sahip olgular arasındadır. 

Şüpheli ölüm nedenleri arasında doğumsal a-
nomalilerin olabileceği akılda tutulmalıdır. Klinik 
inceleme ile tanı konulmamış olgularda, hem ölü-
me neden olan patolojinin saptanmasıyla şüpheli 
durumun ortadan kaldırılması hem de ileride yapı-
labilecek ithamlara bağlı hukuksal ve toplumsal 
sorunların ortaya çıkmasının engellenmesi amacı 
ile mutlaka otopsi yapılmalıdır. 
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