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Santral Sinir Sistemi Anomalilerinin
Prenatal Ultrasonografik Tanis1*

Orhan OYAR, Erkan SEVINC
Ege Universitesi Trp Fakiiltesi Radyodiagnostik Anabilim Daly, Bornova-IZMIR

OZET

SANTRAL SINIR SISTEMi ANOMALILERININ PRENATAL ULTRASONORGAFIK TANISI
Santral sinir sisteminin konjenital anomali insidensi yaklasik her yliz dogumda bir olarak bildiriimektedir. Oran spontan
abortuslarda daha da yukselmekte ve anomalilerin intrauterin 6lim oranini arttirdi§i sanilmaktadir. Bu makalede fetusun
normal intrakranial anatomisi ve santral sinir sistemi anomalilerinin prenatal ultrasonografik tanisi klinigimiz argivinden

segilen olgu érnekleri ile gézden gegirilmistir.
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SUMMARY

ULTRASONOGRAPHY in PRENATAL DIAGNOSIS of CENTRAL NERVOUS SYSTEM ANOMALIES

The incidence of congenitala nomalies of the central nervous system is about 1 in 100 births. Much higher frequencies
have been described in spontaneous abortions, suggesting that these defects have a very high intrauterine fatality rate.In
this article, normal intracranial anatomy of the fetus and the prenatal ultrasonographic diagnosis of the central nervous
systern anomaliies nave Deen Tevewed win Teees SRR fivm e ndhine o v deprrtiment.
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olarak arastirilan belki de ilk fetal uzuvdur.

Anensefali bu teknikle ilk saptanan konjenital
anomalidir. Yiiksek rezoliisyonlu ultrasonografi (US)
ekipmanlart sayesinde gelismenin cok erken evrele-
rindeki fetal noral aksisin normal anatomisi ve abnor-
mal degisiklikleri degerlendirilebilmektedir (1,2).

s antral Sinir Sistemi (SSS) inutero sonografik

FETUSUN NORMAL il\_ITRAKRANiAL
ANATOMISI

Fetus anatomisinin sonografik degerlendirilmesi
genelde ikinci trimestrde gerceklesmektedir. Ikinci
trimestrin baglangicinda lateral ventrikiller ve yiiksek
ekojenitedeki koroid pleksuslar US'de en goze car-
pan intrakranial olusumlardir (3). Daha sonraki hafta-
larda lateral ventrikiillerin boyutu hemisferlerle karsi-
lastirildiginda devamli bir sekilde azalir (Resim 1). 1k
ve daha sonraki takiplerde birtakim 6lciim yeri kriter-
lerine bagli kalinarak inceleme yapilmasi, gelisimin,
normal .ve patolojik degisikliklerin takibinde c¢ok
onemlidir. Bu bakimlarda beyin olgularin biiytik co-
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gunlugunda kolay ve seri bir sekilde elde olunan la-
teral ventrikiiler, serebeller ve biparietal cap-bag ¢ev-
resi 6l¢limlerinin yapildig: 3 temel aksiel plan goriin-
tilerle degerlendirilmektedir (3) (Sekil 1).

Fetal kraniumun sonografik biometrisinin klinik
roli iyi belirlenmistir. Biparietal cap (BPD) Ol¢imi
(4), bas cevresi (5) fetal gelisme ve gestasyonel yasin
degerlendirilmesi ve kranial abnormalitelerin belirlen-
mesinde kullanilmaktadir.

Serebellum transvers capiun oOlgimi (CTD) de
son zamanlarda bu amag icin 6énerilmektedir. lgili 61-
cuim degerleri ile gestasyonel yas arasindaki iligki de-
gisik otdrlerce ortaya konan tablolarla degerlendirile-
bilmektedir (3,6).

INTRAKRANIAL PATOLOJIK DURUMLAR

Hidrosefali

Konjenital hidrosefali insidensi her 1000 dogumda
0.3-1.5 arasinda degismektedir (7). Hidrosefalinin ilk
bulgusu kafadaki buytumedir (8). Ancak hidrosefali
gec gestasyonel faza kadar genellikle makrokrania
olusturmadigindan bas olcimleri erken tant i¢in her
zaman kesin giivenilir degildir (9). Bu bakimdan fetal
hidrosefalinin sonografik tanisinda direkt olarak vent-
rikiiler sistemdeki genigleme tespit edilmelidir. Nor-
mal fetuslarda genig koroid pleksuslar atrium diize-
yindeki lateral ventrikiili tamamen doldurmazken er-
ken hidrosefalide koroid pleksus anteriora itilerek
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Resim 1. Ikinci trimestr sonunda normal fetal beyin ultrasonoy-
rama. Orta hat ckolart uzun ok, lateral ventrikiillerin frontal
hornlary ok uglars ve talamuslar * ile gosterilmistir.

ventrikiillerin medial duvarindan ayrilir (Resim 2). Fa-

~ kat bu morfolojik gorinimlerden ayri olarak ventri-
kiler genisligin kantitatif olarak 6lciilmesi zorunlulu-
gu vardir. Literatiirde bu amacla ventrikiiler alanin
parlak koroid pleksus ekolari ile kolaylikla belirlene-
bildigi lateral ventriktllerin atriumlarimnin dl¢timi yeg-
lenmektedir. Yapilan arastirmalarda atriumlarmn inter-
nal ¢aplarinin gestasyonun 2'nci yanisinda ¢ok buytk
bir degisim gostermedigi belirlenmis; 16'nct haftadan
doguma kadar olan zamanda 1 cm ve altt dlcimler
normal kabul edilmistir (3).

Hidrosefali etyolojisi ve klinik goériinimi degisik-
lik gosteren bircok nedene bagli gelisebilmektedir.
Pediatrik serilerde vakalarin % 43'inde aquaduct ste-
nozu, % 38'inde komminike hidrosefali ve % 131inde
Dandy-Walker malformasyonu bulunmaktadir. Ancak
fetal hidrosefali baslica triventrikiiler hidrosefali (aqu-
aduct stenozu, komminikan hidrosefali), Dandy-
Walker Malformasyonu (DWM) ve hidrosefali ile bir-
likte olan diger serebral anomaliler (noral tiip defekt-
leri, ventral indiiksiyon hastaliklari, poransefali gibi)
olmak tizere 3 antiteden biri ile iligkilidir (3).

Triventriktiler Hidrosefali normal -posterior fossa-
nin varliginda lateral ventrikillerin ve 3Uincl ventri-
kiiliin similtane genislemesi ile karakterizedir. Inute-
ro triventrikiiler hidrosefalisi saptanan fetuslarin do-
gumda ya da aquaduct stenozu ya da komminikan

hidrosefalisi saptanan fetuslarin dogumda ya da aqu-
aduct stenozu ya da komminikan hidrosefalili oldugu
bildirilmektedir (3).

Dandy-Walker Malformasyonu (DWM) serebeller
vermiste defekt ve defekti dolduran, 4'iincti ventrikiil
ile komminike retroserebeller kistin varligt ile karakte-
rizedir. Bazt olgularda inutero bakida ventrikiler genis-
leme yoktur ve hidrosefali bilinmeyen nedenlerle do-
gumdan sonraki aylar ya da yillarda ortaya ¢ikar (10).

GEBELIK ARALIGINI ETKIiLEYEN
FAKTORLER

Gorllme insidensi 1000 dogumda 1-2 olarak bildi-
rilen (11) noral tip defektleri anensefali, spina bifida
ve sefalosel basliklari altinda incelenecektir.

Anensefali, kranial catinin, serebral hemisferlerin
ve diensefalik olusumlarin yoklugu ile karakterizedir
(Resim 3). Prenatal sonografik tant kolaydir. Modern
US ekipmanlarn sayesinde fetal bas, 10-11'inci gestas-
yon haftalarinda belirlenebilmekte ve ayni periodta
anensefali tanist konabilmektedir. Kuskulu vakalarda
transvaginal US daha yararlidir (3). Spina bifida, aper-
ta ve okkulta olmak tizere iki ayrt formda tanimlan-
maktadir. Spina bifida aperta degismez bir sekilde
ventrikiilomegali ve posterior fossa olusumlarinda de-
gisik derecelerdeki hipoplazi ile birliktedir (3). Ver-
tebra posterior elemanlart ve paravertebral yumusak
dokularda defektler bulunur. Lezyon meningeal bir
membranla cevrelenmis ise spina bifida cystica adini
alir. Eger defektten sadece meninksler protriide ise
lezyon meningosel (Resim 4)p noral dekular da me-
ningeal sak igerisinde ise myelomeningosel olarak ta-
nimlanir, Bu son terim spina bifida apertal: tim vaka-
lart belirlemede kullanilir. Lomber, torakolomber ve
lumbosakral alanlar en sik etkilenen lokalizasyonlar-
dir. Spina bifida okkiilta normal yumusak dokularla
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Sekil 1. Fetal kraniwmun takip US incelemelerinde kriter olavak
kabul edilen kesit diizlemlevinin sematik goriindiimii. FH: frontal
horn, 3v: 3'iincii ventrikiil, T: talamus, *: atviuwm, c: serebellum,
1: Iateral ventrikiiler diizlem, 2: Biparietal pap-Bags cevresi olgtim-
levinin yapildyp diizlem, 3: Serebeller diizlem.
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Resim 2.Hidvosefalili biv fetusta degisik diizlemlerden elde olu-
nan US gorimtilevinde lateral ventrikiillerde genisleme (v) ile
birlikte koroid pleksuslardn (*) latevale deplasman izlenmektedir.

cevrelenmis bir vertebral lezyondur. Prenatal US ba-
kisi ile acgik¢a belirlenemez. Buna karsin belirgin ke-
mik ve yumusak doku defektlerinin varligi nedeniyle
spina bifida apertanin kesin teghisi daha kolaydir,
Vertebral arklardaki defektler en iyi, fetal spinal ka-
nalin transvers incelemeleri ile belirlenir. Sagital go-
rintiiler ise lezyonun noral kanal boyunca uzanimini
degerlendirmede daha yararlidir (3).

Son zamanlarda bazi yazarlarca spina bifidali fe-
tuslarda tipik intrakranial sonografik bulgular doki-
mante edilmistir. Nicolaides ve arkadaslar: (12) sister-
na magnadaki obliterasyon ve serebellumdaki yart-
may seklindeki abnormal konkavite (banana sign) ve
genislemis lateral ventrikiillerin atriumlart ve frontal
bossing (lemon sign) ve genislemis lateral ventrikiil-
lerin atriumlart ve frontal bossing (lemon sign)'i ta-
mimlanuslardir. Bazi otorler ise siddetli spinal lezyon-
larda frontal bossing'i sik gordiiklerini belirtmekte, en
dikkati ceken bulgunun serebeller hipoplazi, serebel-
ler transvers ¢apta daralma ve sisterna magnadaki ob-
literasyon oldugunu vurgulamaktadirlar (3). Beyin sa-
pt ve serebellumda, foramen magnum ve servikal ka-
nal icine dogru yer degisikligi seklinde tanimlanan
Arnold-Chiari malformasyonlu fetuslardaki ventrikii-
ler genisleme US ile taninabilmektedir. Kaudat niikle-
uslardaki hipertrofi, ventrikiillerin frontal hornlarina
basi yaratarak karelesme olusturur (3).

Spina bifida apertanin seyri, defekt lokalizasyonu
ve boyutu ile ilgilidir. Spina bifida ile birlikte siddetli
hidrosefalinin varlig1 zeka gelisiminde kéti bir prog-
nostik faktor olarak kabul edilmektedir (3). Mortalite
orani yiliksek olup erken tedaviye ragmen 7 yillik stir-
vey orant % 40 olarak bildirilmektedir (13).

Sefalosel intrakranial icerigin kafatasindaki kemik
defektinden digsartya protrizyonudur. Gercek sefalo-
sel beyin dokusunun lezyon icerisinde olmasi ile ka-
rakterizedir. Sadece meninksler protride oldugunda
kranial meningosel terimi daha uygundur (Resim 5).
Sefaloseller biiylik siklikla oksipital kemigin orta hat
dizeyinde ve daha az bir siklikta frontal, parietal ke-

Resim 3. Anensefalili biv fetusta kranial catinan yoklugu (ok uc-
lar) kavakterize degisiklikler goviilmektedir.

miklerde ve kafatasi bazisinden mege alir. Beyin
omurilik stvist (BOS) dolasimini aksatmast ve hidro-
sefali siklikla bulunur. Beyin doksunun massif ekster-
nal protrizyonu ile birlikte olan ger¢ek ensefaloseller
mikrosefali ile birlikte gortlebilir. Sefaloseller izole
olabildigi gibi genetik ve non-genetik birtakim send-
romlarin parcast olarak da ortaya ¢ikabilir (3).

Gercek ensefaloselin prenatal ultrasonografik be-
lirlenmesi meningeal sak icerisinde beyin dokusunun
bulunmas: ile kolaydir. Bununla birlikte kranial me-
ningoselin yumusak doku ¢demi ya da boynun kistik
higromasindan ayirmak oldukc¢a glictiir. Burada ke-
mik defektin belirlenmesi ayirict tantya yardimeidir,
Ancak defekt cok kiigik (milimetrik boyutlarda) ol-
dugunda yetersiz rezolisyonlu US cihazlari ile yapi-
lan incelemelerde kolaylikla gozden kacabilir. Bu du-
rumda bizi ipuglart dogru taniya yardim edebilir ki
bunlardan biri kranial sefalosellerin siklikla hidrosefa-
li ile birlikte olusudur. Kistik higromalar boyun bél-
gesinden orijin alir, multipl internal septasyonlar gos-
terir (Resim 6), kalin duvar yapisina sahip olup siklik-
la hidrops ile birliktedir (3).

Ventral Indiiksiyon Hastaliklar:

Ventral indiksiyon terimi, gestasyonun 5-6'nct haf-
talarindan itibaren serebral hemisferlerin seperasyonu
ve orta hat olusumlarinin formasyonuna yol gosteren,
embriyonik 6n beyinde meydana gelen gelisimle ilgili
olaylarn icerir. Ventral indiksiyon hastaliklart baslica
holoprosensefali ve korpus kallozum agenezisi olmak
izere bir grup serebral orta hat defektlerini icerir ve
% 35 siklikla hidrosefali ile birliktedir (3).

Holoprosensefali en siddetli ventral indiiksiyon
hastaligidir, Embriyolojik prosensefalomun divertikii-
lasyonundaki bir yetersizlikten ortaya cikar ve sereb-
ral olusumlarin degisik derecelerdeki fizyonu ile so-
nuclanir. Holoprosensefalinin dogumdaki insidensi
bilinmemekte, spontan abortuslarda ise % 0.4 olarak
tespit edilmektedir. Etyolojisi karigik olup olgularin

cogunda anomali izole ve sporadiktir (14). Kromozo-
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mal aberasyonlarla iligkisi iyi doktimante edilmis olup
holoprosensefali trisomy 1314 infantlarin % 62'sinde
bulunmaktadir, Ayrica olgularda otozomal gecis de ta-
nimlanmugstir (15). Holoprosensefalinin en belirgin for-
mu olan alobar varyantinda “interhemisferik fissr,
falks serebri G¢tincl ventrikil, nérohipofiz yanisira ol-
faktor bulbus ve trakti da yoktur. Holoventrikil ola-
rak tanimlanan tek primitif bir ventrikil varolup tala-
muslar orta hatta fizyonedir. Holoprosensefalinin alo-
bar varyasyonunun prenatal tanist da bu tek primitif
ventrikiiliin belirlenmesine dayanir. Semilobar holop-
rosensefalide iki serebral hemisfer posteriora dogru
parsiyel seperasyon gosterir. Fakat alobar varyantta
oldugu gibi tek bir ventriktler kavite bulunur (3,16).
Alobar ve semilobar holoprosensefali siklikla mikro-
sefali, daha az siklikla da makrosefali ile birliktedir.
Alobar holoprosensefali hayatin ilk giinleri ya da haf-
talar1 icinde olimle sonuglanir. Semilobar holopro-
sensefalililerde daha uzun bir stirvey goriilebilir (17).

Korpus kallozum agenezisi (KKA), insidensi ise 1/
19000 ile 1/100 arasinda bildirilmektedir (18). Etyolo-
jisi acik degildir. KKA kromozomal aberasyonlar,
ozellikle de trisomy 18 ile birlikte bulunabilir. Ayni
zamanda Aicardi, Andermann, acrocallozal ve FG
sendromu gibi olaylar iceren siddetli genetik send-
romlarin bir parcasidir (3).

KKA'nde degismez bir sekilde lateral ventrikiil
korpuslarinda laterale belirgin seperasyon, oksipital
ve atrial hornlarda genisleme sézkonusudur. Uctincii
ventrikil siklikla genislemis ve korpus kallozumun
yokluguna bagli yukartya dogru yer degistirmistir (3).

KKA'nin prenatal tanist mimkin olup en gdéze
carpan sonografik bulgu olgularin hemen tiimiinde
gortilen kolposefalidir. Uctinci entriktiliin yukariya
dogru yer degisikligi oldukca spesifik bir bulgu ol-
makla beraber vakalarin sadece yarisinda bulunur.
Koronal plandan yapilan US incelemelerde korpus
kallozumun yoklugu direkt olarak da belirlenebilir.
KKA'ls hastalar genelde asemptomatiktir. Ancak baz
hastalarda mental retardasyon, nérojenik anormaliler
ve psikolojik abnormaliteler de goriilebilmektedir (3).

Resim 4. Icinde niral olusumiar iceymeyen ve sndece meninklerin
protriizyonn sonucn gelismas lumbal bilgedeks meningosel (*). Nov-
malvevtebral olusumlinr ekojenik yapilor seklindedir (ok uclars).

Resim 5. Inutero kranial meningesel olgusunn ait US girintiile-
rinde, kranial defektten (ok uclart) sadece meninkslerin protriiz-
yonuna bagh gelismis kistik lezyon (*) goriilmekrediv. Fetusta ny-
rica ventrikiiler dilatasyon (v) mevcuttur.

Destriiktif Beyin Lezyonlart

Porensefali, serebral dokuda ventrikiiler sistem, su-
baraknoid bolge ya da her ikisi ile iligkili olabilen ge-
nellikle unilateral bir lezyondur (19,20). Schizensefali,
serebral dokuda bilateral ve simetrik yariklarla karak-
terizedir ve siklikla mikrosefali ile birlikte goriiliir (3).

Hidranensefali, ensefaloklastik porensefalinin eks-
trem bir formu olarak kabul edilir. Etyolojisinde to-
xoplasmosis ve sitomegaloviriis iceren konjenitel in-
feksiyonlar ve internal karotid arterlerin atrezisi ya da
intrauterin okliizyonu sorumlu tutulmaktadir. Serebral
hemisferlerin biiytik bir kismut kistik kavitelerle doldu-
rulmustur. Fetal beyin icindeki bu kaviteler US ile ko-
laylikla belirlenebilmektedir. Ayirict tant siddetli hid-
rosefali, holoprosensefali ve intrakranial kistler ile ya-
pimalidir. Hidranensefalide en degerli sonografik
bulgular sivt dolu intrakranial kavite icinde cikinti ya-
pan intakt beyin sapt ve lezyonu cevreleyen kortek-
sin bulunmamasidir (3,21).

Sinir Hiicrelerinin Proliferatif Hastaliklar

Bu ana grup altinda mikrosefali ve megalensefali
irdelenecektir. Mikrosefali kafatasi ile yliz arasinda ti-
pik bir orantisizlik olarak nitelendirilir. Beyin normal-
den kiguktir (mikroensefali). Olgularda makrogyri,
mikrogyri ve agyri ihtiva eden abnormal konvoltsyo-
nel patterler, ventrikiiler dilatasyon siklikla bulunur.
Yanisrra mikrosefali; porensefali, lysensefali ve ho-
loprosensefalik olgularda siklikla goralur (3). Bu yliz-
den mikrosefali ayrt bir klinik antite olarak distinutl-
memelidir. Mikrosefalik infantlardaki total hiicre say1-
s1 ve beyin kitlesinin azligt ve bas boyutununazalmasi
arasindaki iligki iyi tespit edilmelidir. Ancak bazi otor-
ler (22) bas cevresinin normalin -2 standart deviasyo-
nunu kriter olarak alirlarken digerleri (23) -3'4 kabul
etmektedirler. Yine de fetal mikrosefalinin tanisinda
tek basina olciimlerin basarist son adet tarihindeki
yanligliklar, intrauterin gelisme geriligi gibi sebeplerle
sinurls kalabilir,
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Resim 6. Kistik higroma. Bas-boyun bileshesinden baslayarak bo-
yuna dogrun uzanan, icevisinde ince septalar (ok uclavy) ibtiva
eden kistik lezyon goviilmektedir. Kranial kemiklerde defekt goz-
lenmemektedir.

Megalensefali (abnormal genis buiytik beyin), nor-
mal bireylerde ve zeka diizeyi ylksek kisilerde bulu-
nabilmekle beraber mental retardasyon ve norolojik
bozukluklarla birlikte de olabilir. Megalensefali ayn:
zamanda konjenital anomaliler ve Beckwith-wideman
sendromu, -akondroplazi, norofibromatozis ve tube-
roskleroz gibi sendromlarin bir parcas: olarak gortle-
bilir (24). Unilateral megalensefali bir lob ya da he-
misferin asirt gelismesi ile karakterize etyolojisi bilin-
meyen nadir bir anomalidir. US'de kitle etkisi olmak-
sizin serebral hemisferlerden birinde genisleme, orta
hatolusumlarinda sift ve ilimli ipsilateral ventrikilo-
megali belirlenir. Etkilenen olgularda mental retardas-
yon ve kontrol aluna alinamayan nobetler tanimlan-
mustir (3,24).

Koroid PleksusAnomalileri

Bu grup patolojiler arasinda en yaygin gorileni -

Koroid pleksus papollomudur. Koroid pleksus papil-
lomu siklikla konjenital orijinli noéroektodermal neop-
lazmdir. En sik lateral ventrikillerin atriumu seviye-
sinde bulunur. Ancak 3'inct ve 4'inci ventriklller
icinde de tanmmlanmistir. Koroid pleksus papillomu
siklikla hidrosefali ile birliktedir. Hidrosefali intra-
ventrikiiler obstriksiyon ve/veya BOS'un normalden
fazla yapimi sonucunda gelismektedir. Goriinme ora-
n1 rutin ikinci trimestr sonogramlarinda % 4 olarak
bildirilmektedir (3).
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