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Santral Sinir Sistemi Anomalilerinde
Prenatal Tani-Ultrasonografi ve
Manyetik Rezonans Goriintiileme
Bulgularinin Es Zamanl Kullanim

Prenatal Diagnosis in Central Nervous System
Anomalies-Concomitant Use of Ultrasonography
and Magnetic Resonance Imaging Findings:
Case Report

OZET Santral sinir sistemi (SSS) anomalileri, en sik gériilen konjenital malformasyonlar arasinda bu-
lunmaktadir. Ultrasonografi, SSS anomalilerinin tanisinda baslica tarama y6ntemidir. Ancak, 6zel-
likle néral tiip kapanma defekti olmayan SSS malformasyonlarinin spesifik tanisinda ultrasonografi
yeterli olmayabilmektedir. Son yillarda fetal serebral manyetik rezonans goriintiileme (MRG), 6zel-
likle se¢ilmis olgularda ve 20-22. gebelik haftalar1 sonrasinda tanida oldukga yardimei olan bir tek-
nik olarak kullanilir hale gelmistir. Burada sunulan ilk olguda, SSS incelemesinde ventrikiilomegali
ve kolposefali tespit edilip, ayrica kavum septum pellusidum gozlenmemistir. Fetal MRG’de, kor-
pus kallozum agenezisi tanis1 dogrulanmistir. Ikinci olguda, detayh obstetrik incelemede, verteb-
ral kolonda angulasyon, spinal kanalda daralma ve kemik ¢ikint1 saptanmigtir. Kifoskolyoz ve
diastematomiyeli tanis1 fetal MRG ile dogrulanmistir. Son olgunun fetal SSS incelemesinde falks
serebri anterior kisimda gozlenmezken, talamik ¢ekirdekler ve kavum septum pellusidum hig izlen-
memistir. Ontani lobar veya semilobar holoprozensefali olarak konmustur. Yapilan fetal MRG’de,
semilobar holoprozensefali tanis1 dogrulanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Ultrasonografi; manyetik rezonans goriintiileme; prenatal tan;
santral sinir sistemi hastaliklar1

ABSTRACT Central nervous system (CNS) anomalies are among the most common congenital mal-
formations. Ultrasonography is the leading screening method for the diagnosis of CNS anomalies.
However, ultrasonography may not diagnose CNS malformations especially those without neural
tube closure defects. In the recent years, fetal cerebral magnetic resonance imaging (MRI) has be-
en used as a useful diagnostic tool in detecting selected cases between 20-22 weeks of gestation. In
the first case presented here, upon CNS ultrasonographic evaluation, ventriculomegaly and colpo-
cephaly were detected and cavum septum pellucidum was not visualised. Agenesis of the corpus cal-
losum was confirmed by fetal MRI. In the detailed ultrasonographic evaluation of the second case,
angulation in the vertebral colon and narrowing of the spinal canal and bony spur traversing the
spinal canal were detected. The diagnosis of kyphoscoliosis and diastematomyelia was confirmed by
fetal MRI. In the fetal CNS examination of the third case, falx cerebri was not visualised in the an-
terior segment, the thalamic nuclei and cavum septum pellucidum were not visualised at all. The
prediagnosis was semilobar holoprosencephaly. In the fetal MRI, the diagnosis of semilobar holop-
rosencephaly was confirmed.

Key Words: Ultrasonography; magnetic resonance imaging; prenatal diagnosis;
central nervous system diseases
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antral sinir sistemi (SSS) anomalileri, en sik goriilen konjenital mal-
formasyonlar arasinda bulunmaktadir. Ultrasonografi, SSS anomalile-
rinin tanisinda baglica tarama yontemidir.! Ancak, 6zellikle noral tiip
kapanma defekti olmayan SSS malformasyonlarinin spesifik tanisinin ko-
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yulmasinda ultrasonografinin yeterli olmadig1 go-
rilmektedir.! Bu olgularda, detayli fetal SSS ince-
lemesi (fetal nérosonogram) gerekse de, bu konuda
yetismis tecriibeli operatorlere ve gelismis ultrason
cihazlarina (yiiksek ¢oztniirlikli ve ¢ boyutlu)
ihtiya¢ duyulmaktadir. Son yillarda fetal serebral
manyetik rezonans goriintilleme (MRG), 6zellikle
secilmis olgularda ve 20-22. gebelik haftalar: sonra-
sinda tanida oldukg¢a yardimci olan bir teknik ola-
rak kullanilir hale gelmistir.>?

Bu makalede, prenatal tani almig SSS anomali-
si olgularinda, ultrasonografi ve fetal MRG bulgu-
lar1 degerlendirilmektedir.

IOLGU SUNUMLARI

OLGU 1: KORPUS KALLOZUM AGENEZISi

Otuz dokuz yasinda G4P3 olan hasta, 30. gebelik
haftasinda intrauterin gelisme kisithilig1 IUGR) ve
oligohidramnios tanisiyla merkezimize bagvurdu.
Yapilan degerlendirmede uteroplasental yetmez-
likle birlikte, SSS incelemesinde ventrikiilomegali
ve kolposefali tespit edilip, ayrica kavum septum
pellusidum go6zlenmedi (Resim 1la, 1b). Fetal
MRG’de, korpus kallozum agenezisi tanis1 dogru-
land1 (Resim 1c). Umbilikal arterde enddiyas-
tolik ters akim ve nonstress testte (NST) spontan
deselerasyonlar saptanmasi nedeniyle hasta acil se-
zaryene alindi. Yapilan postpartum MRG’de de
korpus kallozum agenezisi tanis1 dogrulandi. Fetal
karyotip normal olarak saptanip herhangi bir sen-
drom tanisi konmadi. Bebek su anda 14 aylik olup
saglikli bir gelisim gostermektedir.

OLGU 2: DIASTEMATOMIYELI

Yirmi iki yasinda, G1PO0 gebe, 19. gebelik haftasin-
da, kifoskolyoz siiphesi ile merkezimize refere edil-
di. Yapilan detaylh obstetrik incelemede, vertebral
kolonda torakal bolgeden baglayan angulasyon ol-
dugu, alt torakal bolgeden baslayarak iist lumbar
vertebralara kadar devam eden bolgede spinal ka-
nalda daralma, ist lumbar vertebralar hizasinda,
spinal kordu lezyon seviyesinde ikiye ayiran kemik
ekojenitesinde bir yap1 (bony spur- kemik ¢ikinti)
saptandi. SSS’de eslik eden ventrikiilomegali, hid-
rosefali veya arka fossaya ait anormal bir bulgu sap-
olarak

tanmadi. Vertebral kolon anomalisi

Turkiye Klinikleri ] Gynecol Obst 2010;20(4)

Olus API ve ark.

RESIM 1a: Olgu ’e ait ultrasonografi gériintiileri.
Beyaz ok: Kavum septum pellusidum agenezisini ve 3. ventrikilin minimal di-
latasyonunu gdstermekte (TH= Talamus).

RESIM 1b: Olgu 1'e ait ultrasonografi goriintiileri.
Beyaz ok: Gozyas! damlasi seklindeki lateral ventrikiil dilatasyonunu (kol-
posefali) gdstermekte.

RESIM 1c: Olgu 1’e ait manyetik rezonans goriintiis.
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kifoskolyoz 6ntanisi dogruland: (Resim 2a). Kifos-
kolyoz ve diastematomiyeli tanis1 fetal MRG ile
dogruland: (Resim 2b). Amniyosentez sonucu nor-
mal karyotip saptandi. Hastaya verilen genetik da-
nigma ve norosirurji konsiiltasyonu neticesinde
gebelik 20. gebelik haftasinda termine edildi. Aile-
nin kabul etmemesi nedeniyle postmortem incele-
me yapilamada.

’

RESIM 2a: Olgu 2ye ait ultrasonografi goriintiisi.
Beyaz ok: Spinal kanalda kemik cikintisini (bony spur) ve vertebral diizensi-
zligi gostermekte.

RESIM 2b: Olgu 2'ye ait manyetik rezonans gortintisti.
Beyaz ok: Spinal kanalda kraniyalde daralma, kaudal tarafta dilatasyona yol
acan kemik ¢ikintiyi (bony spur) gdstermekte.
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RESIM 3a: Olgu 3'e ait ultrasonografi gortintiist.

Beyaz ok: Transtalamik kesitte, talamuslarin izlenemedigini ve anterior ser-
beral hemisferlerde ortaya ¢ikan flizyonu géstermekte olup falks serebri par-
siyel olarak g6zlenmektedir.

RESIM 3b: Olgu 3'e ait manyetik rezonans gorintlisi.
Beyaz ok: Anterior serberal hemisferlerde fiizyon (semilobar holoprozense-
fali).

OLGU 3: SEMILOBAR HOLOPROZENSEFALI

Otuz dort yasinda G1P0 olan hasta, 24. gebelik haf-
tasinda detayli obstetrik ultrasonografi amaciyla
merkezimize bagvurdu. Yapilan ultrasonografide,
aort koarktasyonu, “clenched-hands” (penge el),
tek umbilikal arter saptandi. Fetal SSS inceleme-
sinde falks serebri anterior kisimda gézlenmezken,
talamik cekirdekler ve kavum septum pellusidum
hi¢ izlenmedi (Resim 3a). Ayurici tanida lobar veya
semilobar holoprozensefali diistiniildii. Yapilan fe-
tal MRG’de, MRG kesitlerinde talamusun santral
kesiminde fiizyon oldugu, serebral hemisferlerin 3.
ventrikiile kadar orta hatta birlesik oldugu, septum
pellusidumun gelismedigi ve korpus kallozumun
hipogenetik oldugu goriilerek semilobar holopro-
zensefali tanis1 dogrulandi (Resim 3b). Fetal karyo-
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tip tayini 6nerilen hasta gebelik terminasyonunu
diisinmediginden dolay1 yapilamadi. Otuz ii¢lincii
gebelik haftasinda gerceklesen dogum sonrasinda
bebege trizomi 18 tanisi kondu.

I TARTISMA

SSS anomalilerinde dogru antenatal tani, hayati
Onem tasir ve hem hastanin bilgilendirilmesi, hem
de tedavisi i¢in gereklidir.* Ayrica, dogru tani, has-
taligin genetik gecisi ile ilgili ailenin bilgilendiril-
mesi ve gelecek gebeliklerde erken antenatal tani
i¢in yapilacaklarin planlanmas: agisindan bityitk
Onem tagimaktadir.

Ultrasonografi, yaklagik 30 yildir 6liimciil SSS
anomalilerinin tanisinda temel modalite olarak
kullanilmaktadir.® Ancak, 6zellikle néral tip ka-
panma defekti olmayan SSS malformasyonlarinin
spesifik tanisinin konmasinda ultrasonografinin
yeterli olmadig goriilmektedir.! Son yillarda de-
tayl1 fetal SSS incelemesi (fetal nérosonogram) ile
ilgili bilgi birikiminin arttig1 goriilmektedir. Bu-
nunla birlikte, transabdominal ya da transvajinal
olarak uygulanabilen ii¢ boyutlu ultrasonografi, ii¢
klasik planda goriintii elde edilerek, {i¢ klasik plan
ya da istenen bagka planlarda seri kesitlerle goriin-
ti elde edilebilmesine olanak saglamaktadir.®
Ancak, fetal nérosonogram, tipk: fetal ekokardi-
yogram gibi spesifik egitim alinmas: ve tecriibeli
uzmanlar tarafindan uygulanmas: gereken bir tani
yontemidir.

Fetal SSS’nin sonografik incelemesinin bazi
kaisithiliklar: bulunmaktadir. Bunlar, bazi SSS ano-
malilerinin nonspesifik goriiniime sahip olmasi, fe-
tal beynin ultrason probuna yakin kisminin
rezoliisyonunu kisitlayan teknik faktérler bulun-
mast, arka fossa yapilarinin goriintiilenmesini zor-
lagtiran ossifikasyon ve siklikla ultrasonla
kolaylikla géze ¢arpmayan ufak parankimal ano-

malilerin varligidir.”

Fetal MRG, ilk kez 1983 yilinda the Lancet ad-
1 dergide yayimlanan bir mektupta tanimlanmis-
tir.8 Son yillarda bu yontem, se¢ilmis olgularda ve
ozellikle 20-22. haftalardan sonra faydali veriler
ekleyebilecek bir yontem olarak 6ne ¢ikmaktadir
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ancak ultrasona istiin olup olmadig: ile ilgili gelis-
kili goriisler mevcuttur.””?

Giintimiizde son derece gelismis MRG yo6n-
temleri ile, bir saniyeden daha kisa siire i¢inde, 6n-
celeri 6nemli bir kisitlayici etken olan fetal
hareketten bagimsiz olarak yiiksek kaliteli goriin-
tiiler elde etmek miimkiin olmaktadir. Bu kolaylik
ve MRG’nin sagladig1 ¢ok yiiksek kontrast ¢ozii-
niirligl, prenatal taninin gelistirilmesi i¢in bu yon-
temin kullanimini belirgin oranda artirmigtir.”

Ultrasonografi ve MRG nin fetal donemde kul-
lanimda birbirine tistiin oldugu baz: alanlar bulun-
maktadir. Erken gebelikte, 6zellikle tekrarlayan
degerlendirmelerin gerekli oldugu durumlarda, ult-
rasonografi ile; oligohidramnios ya da maternal
obezite gibi ultrasonografik goriintillemenin tek-
nik giicliiklere sahip oldugu durumlarda ise MRG
ile daha dogru sonuglar elde edilebilir.!*!? Fetal
beynin lateral, ii¢lincii ve dordiincii ventrikiiller,
korpus kallozum ve kavum septum pellisidum gibi
baz1 boliimlerinde normal degerlerin araliklar: net
olarak belirtilmemis oldugundan ultrasonla tani
koymak gii¢ olabilir.'? Levine ve ark., fetal MRG’-
yi, ozellikle ventrikiilomegalisi olan fetuslarin tes-
pitinde yararh bulmuslardir.”

Ventrikiilomegalinin derecesi, nedeni ve ilis-
kili olabilecek bulgular, fetusun tedavisi ve prog-
nozunu belirlemede 6nemlidir. Korpus kallozum
disgenezisi, ventrikiilomegalisi olan fetuslarda stk
goriilen bir bulgudur. Bu olgularda, MR tiim kor-
pus kallozumun ve sonografik olarak goriilemeyen
diger kortikal malformasyonlarin belirlenmesine
yardim eder.” Burada sunulan birinci olguda, oli-
gohidramnios ve ventrikiilomegali saptanan fetus-
ta, fetal MRG ile ayiric1 taniya gidilmis ve korpus
kallozum agenezisi tanis1 postnatal dénemde de
dogrulanmistir. Bu olguda, ultrasonografide indi-
rekt bulgular ile ayirici tanida korpus kallozum
agenezisi diigtiniilmis olsa da, oligohidramnios ve
fetal basin pozisyonu nedeniyle, spesifik tan fetal
MRG’de korpus kallozumun goriilememesi ile ko-
nabilmistir.

Ayrica noral tiip defektlerinin degerlendiril-
mesi de MRG ile gerceklestirilebilir. MRG, ultra-
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sonografi ile goriintiilenmesi gii¢ olan kaudal néral
tlip defektlerinin goériilmesine yardim eder.” Sunu-
lan ikinci olguda, kifoskolyoz ve diastematomiyeli
saptanan fetusta olasi noral tiip kapanma defektini
ekarte etmek ve diastematomiyeli tanisini dogru-
lamak amaciyla fetal MRG uygulanmistir. Yapilan
MRG’de ultrasonografik bulgular dogrulanmaistir.
MRG’nin bu tip olgularda olasi faydas: ultrasonog-
rafi ile tespit edilemeyecek hemivertebra, kelebek
vertebra gibi vertebral anomalilerin saptanmasi
olabilir.

Holoprosensefali primitif 6n beynin degisken
derecelerdeki seperasyon anomalileri ile ortaya ¢1-
kan, seyrek goriilen konjenital bir anomalidir."?
Genellikle beynin anterior kismi en fazla etkile-
nir. Holoprosensefalinin giddeti frontal lobun ne
kadar gelismis oldugu ile orantilidir. Pek ¢ok ol-
guda neden kromozomal anomali ya da genetik
bozukluk olmasina ragmen, bityiik bir kisminda
etiyoloji belli degildir. Holoprosensefali alobar, se-
milobar ve lobar olmak iizere ¢ sekilde ortaya ¢1-
kabilir."* Bununla birlikte bu ayirimlar her zaman
kesin olarak yapilamayabilir. Postnatal donemde
holoprosensefaliye temel olarak MRG bulgulary-
la tan1 konmakta ve ayirici tanisi yapilmaktadir.
Burada sunulan ii¢lincii olguda, ultrasonografide
falks serebri anterior kisimda gozlenmezken, tala-
mik cekirdekler ve kavum septum pellusidum hig
izlenmemis olup, ayirici tanida lobar veya semilo-
bar holoprozensefali diistiniilmiistiir. Yapilan fetal
MRG ile semilobar holoprozensefali tanis1 dogru-
lanmastar.

Bizim caligmamiza benzer olarak Anik ve
ark.nin 15 olgunun ultrasonografi ve MR bulgula-
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rim1 karsilagtirdiklar: ¢alismada,’ fetal MR bir
olguda (korpus kallozum agenezisi) taniy1 kesin-
lestirirken (%6.6), bes olguda (primer aquadukt
stenozuna sekonder triventrikiiler hidrosefali ve
kompleks SSS anomalisi) anomalinin ayrintili ta-
nimlanmasini saglamis (%33.3), 1 (%6.6) olguda
ise ek patolojiyi (pineal glandda kitle) gostermis-
tir.”® Bu ¢aligmada, ultrasonografide hafif ventri-
kiilomegali saptanan iki olgunun MR sonuglari
normal bulunmustur (%13.3). Bu bulgularin so-
nucunda, aragtirmacilar, fetal MRG’nin, fetal SSS
anomalilerinin degerlendirilmesinde son derece
6nemli bir modalite oldugu ve ultrasonografi ince-
lemesinde SSS anomalisi saptanan veya kuskula-
nilan olgularda anomalinin ayrintili tanimlanma-
sinda ve ek anomali saptanmasinda belirgin rol
oynadig1 sonucuna varmiglardir.

Sonug olarak, ultrasonografi, nispeten ucuz
olmasi ve gercek zamanli degerlendirme yapma
imkani vermesiyle, gebe hastanin degerlendiril-
mesinde secilecek tarama yontemi olmaya devam
etmektedir.” Ancak, fetal SSS anomalilerinin spe-
sifik tanisinda, hem ultrasonografi hem de MRG
olasi en yiitksek standartta uygulanmali ve son ta-
n1 multidisipliner bir sekilde olusturulmalidir.'
Fetal MRG, ultrasonografiden daha yiiksek kont-
rast ¢oziniirliige sahip olup, anormal ve normal
doku ayirimini daha iyi yapabilme imkénini sun-
maktadir. Fetal MRG, ultrasonografik olan tani ko-
nan anomalinin dogrulanmasi, ek anomalilerin
tanimlanmas1 veya anomali olmadiginin ortaya
konmasini saglayarak, gerek doktor gerek hasta
icin klinik karar verme asamasinda oldukea fayda-
L1 bir tan1 aracidar.
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