41 OLGU SUNUMU

Dandy-Walker Malformasyonunun Prenatal
Sonografik Bulgularn

Prenatal Sonography Of Dandy-Walker Malformation

Avukat Cengiz Gokgek Devlet Hastanesi Radyoloji Klinigi
2Primer Hastanesi Radyoloji Klinigi

1Uzm.Dr. Alptekin TOSUN

2Uzm.Dr. B. Sitki BOZAN
Gaziantep Tip Dergisi 2009;15(2):41-43.

Ozet

Dandy-Walker malformasyonu Dandy-Walker kompleksinin bir
pargasi olup posterior fossanin gelisim bozuklugu ile karakterizedir.
Etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Luschka ve Magendie
foramenlerinin ilk trimesterde agenezisi, dordiincii ventrikil kokiniin
malformasyonu ve foramen Magendienin agilmasindaki gecikmenin rol
aldigini belirten teoriler mevcuttur. Prenatal ultrasonografinin diagnozda
onemli yeri vardir. Posterior fossanin kistik dilatasyonu, serebellar
vermisin degisik derecelerde hipoplazisi veya agenezisi ile tani
konmaktadir. Olgulara hidrosefali eslik edebilir. Bu galismada
polihidroamnios saptanan, hidrosefali olmayan ancak kranium &lgtimleri
diger Olgimlere gore ylksek olgllen olguda Dandy-Walker
malformasyonuna eslik eden serebellar hemisferlerde belirgin hipoplazi
ve meningosel birlikteligi irdelenmistir.
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Abstract

Dandy-Walker malformation is a part of Dandy-Walker complex
and characterized as development anomaly of posterior fossa. Etiology
is not definitely known. Many theories suggested as agenesis of Luschka
and Magendie foramens, malformation of fourth ventricle root and
delayed opening of foramen Magendie. Prenatal ultrasonography is
important on diagnosis. Cystic dilatation of posterior fossa, hypo- or
agenesis of cerebellar vermis is the main sonographic findings.
Hydrocephaly may exist. This study reveals Dandy-Walker malformation
with existence of hypoplasia of cerebellar hemispheres, meningocele
and polyhydramnios.
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Giris

Dandy-Walker malformasyonu (DWM), Dandy-Walker
varyanti (DWV) ve mega sisterna magna, Dandy-Walker
kompleksi (DWK) olarak siniflandirilan posterior fossanin
gelisim bozuklugudur. DWM embriyolojik dénemde
serebellum ve vermisin gelisim defekti sonucu ortaya
cikan konjenital malformasyondur (1). Prenatal
sonografik dederlendirmede dordiinci ventrikllin kistik
dilatasyonu, serebellar vermisin tam veya parsiyel
yoklugu ile gcevre yapilarda distorsiyona neden olan
genislemis posterior fossanin vizualize edilmesiyle tani
konmaktadir. Klinigi DWV'a oranla daha siddetlidir. DWV
serebellar disgenezi, serebellar vermisin hipoplazisi
gorilmektedir. Posterior fossada genisleme olmamasiyla
DWAM ile ayriir. DWM'ndan daha sik gorilir ve tim
posterior fossa malformasyonlarinin 1/3’ni olusturur.
Mega sisterna mangada ise serebellar vermis ve
dorduncu ventrikilin normal goérinmesine karsin
genislemis sisterna magna saptanmaktadir. Tani inferior
vermis formasyonunun tamamlandidi 17. gestasyon
haftasindan itibaren konabilir (1-3).

Olgu Sunumu

24 yasinda ilk gebeligi olan hasta bolimimiize
bagvurdu. Olgu herhangi bir sikayeti olmadigindan
dolayi daha 6nce hastaneye basvurmamis, obstetrik
muayene veya ultrasonografi tetkiki yapilmamisti.
Obstetrik ultrasonografide uterusta gestasyon kese
icerisinde kardiyak aktivitesi gézlenen tek canl fetls
gorildi. Plasenta normal gorinimdeydi. Son
menstruasyon tarihine gére 29 haftalik olguda
polihidroamnios mevcuttu. Femur uzunlugu 28 hafta,
karin gevresi 29 hafta, biparietal cap ve bas gevresi 34
hafta ile uyumluydu.

Fetal posterior fossa normalden genisti ve dérdinci
ventrikllu kapsayan genis anekoik alan (dilate sisterna
magna) gozlendi. Bu asamada sinirlandirilabilen kistik
olusum secilemedi. Ancak oksipitalde kalvarial defekt
ile defektten posteriora dodru protriide oksipital
meningosel mevcuttu.
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Sekil 1. Prenatal ultrasonografik inceleme. Genislemis
posterior fossa igerinde dordiincii ventrikili igine alan
dilate sisterna magna. Supratentorial alanda

ventrikiilomegali mevcut dedil, ancak oksipital
hornlar 6ne dodru yaylanmis goriinimde.

Sekil 2. Prenatal sonogramda 6ne ve yukariya dogru
distorde olmus serebellum. Serebellar hemisferler
belirgin hipoplazik (beyaz oklar).Vermis vizualize
olmamaktadir (agenezi).

Sekil 3. Prenatal sonografide oksipital bdlgede
kalvarium defekti (beyaz ok) ve defektten disariya
protriide meningosel izlenmektedir.

Tosun ve ark.

Serebellar hemisferler belirgin hipoplazik, distorde
ve ylksek konumlu gérinimdeydi. Serebellar vermis
demonstre edilemedi (agenezi) (Sekil 1, Sekil 2, Sekil
3). Supratentorial alanda ventrikiler sistem normal
geniglikte olup, ventrikiilomegali bulgusu mevcut degildi.
Oksipital hornlari anteriora dodru yaylanmisti.

Korpus kallosum net olarak vizualize edilerek korpus
kallosum hipo- veya agenezisi ayirt edildi. Fetal
belirtilenlerden baska patolojiye rastlanmadi.

Tartisma

Gelisimsel posterior fossa anomalileri, sisterna
mangadaki etkileri sonucu boyut ve goriiniisiine gore
sonografik olarak demonstre edilirler. Sisterna magna
normalden kigikse Chiari 2 malformasyonu igin risk
faktorl olup, spina bifida, meningo- ve meningomiyelosel
yonunden dikkatle incelenmelidir. Sisterna magna AP
capl 10 mm'yi gecerse normalden genis olarak yorumlanir.
Sisterna magna normalden bilyukse DWK’'ine yonelmek
gerekir. Bundan dolay! sisterna magna posterior fossanin
degerlendiriimesinde elzemdir. Bundan dolay! tetkik
esnasinda sisterna magna, serebellar hemisferler ile
serebellar vermis dikkatlice degerlendirilmelidir (4,5).

Serebellar vermis, hemisferlerin 9. gestasyon
haftasinda orta hatta flizyonu sonucunda belirek
kraniokaudal gelisim gdsterir. DWM tipik olarak dordiinct
ventrikil ve serebellumu etkileyen, 1:30.000 sikliginda
izlenen konjenital malformasyon olup infantil hidrosefalinin
%4-12 nedeni arasindadir. Yaklasik %70 civarinda ek
santral sinir sistemi (SSS) patolojileri gdzlenir. Baslica
korpus kallosum disgenezisi, subependimal ndral
heterotopi, polimikrogiri, agiri, sizensefali, korpus kallozum
lipomu, ensefalosel ve lumbosakral meningosel sayilabilir.
Oksipital DWM igerisinde %5'den daha az siklikta gozlenir.
Ekstrakranial anomaliler en az %25 sikliktadir. Bunlar
arasinda polikistik bobrek, kardiyovaskiler defektler,
polidaktili, sindaktili, Klippel-Feil sendromu, yarik damak
ve fasial anjiomlar mevcuttur (5-7).

DWV dordiincu ventrikil genistir ancak DWM’una
gbre daha az dilate ve daha formedir. Serebellar
hemisferler genellikle hipoplastik olup, inferior vermiste
belirgin olmak Uzere daha az siddette hipoplazi seyri
gostermektedir. Goriilme sikhigr bakimindan DWM’undan
daha cok goriilir. DWV'ina eslik eden supratentorial SSS
anomalileri korpus kallozum agenezisi, serebral girus
malformasyonlari ve heterotopileri, holoprozensefali,
diensefalik kist ve posterior fossa meningoselleridir (5).

DWM ile DWV'Inin ayirici tanisinda sisterna magna
da dilatasyona yol acan sebepler arastiriimalidir. Mega
sisterna magna DWK igerisinde en sik gorilendir. Sisterna
dilatedir ancak serebellar veya vermiste hipo- veya
agenezi mevcut degildir.

Araknoid kist daha nadir goriilmekle birlikte benign
kriterdir. Belirgin kitle etkisi gdzlenmez. Kist ile dordiinci
ventrikl iligkisi yoktur.
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Her ikisindede sistemik anomali eslik etmez ve kist
sinirlar diizgiin ve ovalimsidir. DWK'inde ise diizensiz
sinirlidir. Holoprozensefalide ise supratentorial alan etkilenir
ve adindanda anlasilacadi gibi tek ventrikil gozlenir.
Talamus flizyonu irdelenmelidir (6).

Meckel-Gruber sendromu kistik renal displazi,
ensefalosel ve postaksial polidaktili triadi ile beliren
otozomal resesif gecisli nadir bir hastaliktir. Kesin tani
igin renal displazinin bulundugu en az 2 kriter yeterlidir.
Dandy-Walker ve Arnold-Chiari malformasyonlari eslik
edebilir. Ensefalosel daha gok oksipital bélgede gozlenir.
Mikrosefali siktir; ancak hidrosefalide saptanabilir (8,9).

Olgumuzda dilate posterior fossa, dordiincli ventrikuille
iliskili sisterna magna, serebellar vermisin total agenezisi
ile serebellar hemisferlerin ileri derecede hipoplazisinin
eslik ettigi DWM'u mevcuttur. Supratentorial bolgede
ventriklilomegali izlenmedi. Oksipital bélgede meningosel
saptandi. Bununla birlikte amnios mayi dederlendirildiginde
miktarda artis (polihidroamnios) goriilmektedir. Bundan
dolayr DWM polihidroamios nedenleri arasindadir.

Prenatal sonografik incelemelerde posterior fossanin
dikkatle dederlendirilmesi sonucunda DWK tanisi rahatga
konulabilmektedir. Bu bildirinin amaci DWM tanisinin
ultrasonografi bulgulari isiginda konmasi ve klinisyene
gebeligi sonlandirma konusunda diagnostik yardim
gerekliligidir.
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