Ondokuz Mayis Uni. Tip Fak. Derg. 8(1): 61-73 1991

FETAL SANTRAL SINIR SISTEMI ANOMALILERI VE
AYIRICI TANISINDA ULTRASONOGRAFI : 21 OLGU*
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OZET

Temmuz 1987 ~ Mavis 1990 tarihleri avasinda Ondokuz Mayis
finiversitesi Tip Fakiiltesi Radyoloji Bilim Dalinda prenatal
dbnemde ultrasonografi ile tani konan 21 fetal santral
sinir sistemi anomelisi ve ayirica tanisinda yer alan 4
anomalinin ultrasonografi bulgulari incelenmigtir. 9 olguda
anensefali, 1 olguda gdvde—ekstremite kompleksi ve berabe—
rinde amensefali, 4 olguda ensefalosel, 4 clguda hidrosefa-
ii, 1 olguda holoprosenesefali, 1 olguda koroid pleksus
kisti, 1 olguda lumbosakral myelomeningosel, 3 olguda kis-
tik higroma ve 1 olguda sakral teratoma izlenmistir.

SUMMARY

ULTRASONOGRAPHY OF THE FETAL CENTRAL NERVOUS
SYSTEM ANOMALIES AND THE DIFFERENTIAL DIAGNOSIS:
REPORT OF 2t CASES

In this report, ultrasound findings of prenatally diagnosed
21 cases with central nervous system anomalies and 4 cases
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with fetal extra nervous system anomalies that should be
thought in differential diagnosis including 3 cases with
cystic hygroma, and 1 . case with sacral teratoma are
presented.

Of the 21 cases with central nervous system ancmalies
diagnosed between July 1987 and May 1990, 9 cases had
encephalocele, 4 cases had hydrocephalus, 1 case had
holoprosencephaly, 1 case had choroid plexus cyst, and
1 case had lumbosacral myelomeningocele.

Anahtar kelimeler : Fetus, santral sinir sistemi; fetus,
ultrasonografi.

Key  woxrds : Fetus, central nervous system; fetus,
ultrasoncgraphy.

Gebe izlemlerinde  ultrasonografi (US) ile inceleme rutin hale
gelmistir. Prenatal tamda US o6zelliklerinin giderek daha iyi
bilinmesi ve cihazlarin gelismesiyle US'nin basarisi artmakta-
dir.

Fetal santral sinir sistemi patolojilerinin izlendigi anensefali,
hidranensefali, gdovde-ekstremite kompleksi, lobar holoprosensefali
ve ensefalosellerde prognoz fatal seyretmektedir'. US, fatal
seyreden patolojilerin taninmasim saglayarak gebeligin gereksiz
yere uzatilmasini engellemektedir. Hidrosefali, meningosel gibi
patolojilerde de gebeligin seyrini ve dogum seklini belirlemektedir.

Birinci trimesterde bas-ki¢ olgimi, biparyetal cap ol¢tumi,
vertebral kolonun devamhhginin gozlenmesi miumkin olmakla
birlikte ayrintili inceleme ikinci trimesterden itibaren yapila-
bilmek tedir.?

MATERYAL VE METOD

.
Temmuz 1987 - Mayis 1990 tarihleri arasinda Radyoloji bilim
dalinda izlenen fetal santral sinir sistemi anomalileri ve ayirici
tanisinda vyer alabilecek diger fetal anomaliler incelenmistir.
Calismaya katilan 25 hastamin. 9'u baska saglik kurumlarindan
US icin gonderilirken 16'st fakiltemiz Kadin Hastaliklar1 ve
Dogum Anabilim Dali tarafindan goénderilmistir. Ancak bu 16
hastanin 6'sina baska yerlerde daha onceden US incelemesi
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yapilmistir. Hastalardan 1'i anensefali, 1'i mikrosefali, 12'si
fetal anomali on tamst ile gonderilmis olup 11 hasta rutin
gebelik  izlemleri sirasinda  goralmugtur.  Hastalarin hepsi
15-39. gebelik haftasi arasinda incelenmistir. Hastalarda poli-
hidraminos ya da intrauterin gelisme geriligi olup olmadigi
incelemeye alinmamigtir. Tetkiklerde Toshiba SS90A ile 3.5 MHz
lineer transdiiser kullamilmigtir.

BULGULAR

Tablo I'de 25 hastanin patoloji dagilimi gosterilmigtir. 10 hasta-
da anensefali izlenmistir. Bunlardan 8'inde izole anensefali (Resim
1), 1'inde skolyoz ve ekstremite anomalisi “(govde -ekstremite
kompleksi) (Resim 2) izlenmistir. Gavde-ekstremite kompleksinin
disindaki 9 hastanin 3'inde supracrbital lokalizasyonda heterojen
doku (area serebrovaskuloza) izlenmigtir. Fnsefalosel grubundaki
4 hastamin tamami oksipital bolgede olup 1'inde hidrosefali
vardir. 3 hastada oksipital kemik defektinin disinda kistik kese
olusmus ve icinde kismen beyin parankimi izlenmistir (Resim 3).
Bir hastada ise beyin parankiminin yarisindan fazlast ensefalo-
sel kesesini doldurmustur. Hidrosefali grubunda 4 hasta izlen-
mistir  (ensefaloselle hirlikte olan hari¢). Bunlardan birinde
biparyetal c¢ap 103 mm'ye ulagmis (femur uzunlugu 30 hafta
ile uyumiu) olup beyin parankimi hic izlenmemistir (Resim 4).
Bu hastada hidranensefall ekarte edilememis ancak kafa capi-
mn 40 haftamn Gzerinde placak gsekilde artmasi hidrosefali
lehinde yorumlanmigtir, Hir hastada hidrosefaliye esglik eden
makroplesenta tamimlanmig ancak hipertelorizm gozden kag-
mistir. Bir hastada latéral  ventrikillerdeki dilatasyona fron-
tal kemiklerdeki konkaviasmia "limon bulgusu”" eglik etmekte-
dir (Resim 5). Bir hastada alobar holoprosensefali izlenmis
olup eslik eden proboscis {ytizde burnu temsil eden, orbitanin
altinda veya tustinde .yer alan silindirik olusum), siklopi (iki
orbitanin c¢esith derecelerde fiizyonu) ve parmak anomalileri
prenatal olarak tamimlanmis ancak anal atrezi belirlenememigtir
(Resim 6a,b). Bir hastada koroid pleksus kisti izlenmistir (Resim
7). Bir hastada lumbosakral myelomeningosel izlenmistir (Resim
8).

3 kistik higromanin 3'iine de hidrops fetalis eslik etmektedir.
2'sinde kranium kemiklerinde ve vertebralarda defekt olmadigl
US ile anlasilabilmigken 1 hastada oksipital kemikte defekt olup
olmadigi US ile anlasilamamigtir. Ancak bu hastada servikal
Kistik kitlenin septali olmast ve hidropsun eslik etmesi nedeniy-
le tanmida giiclik cekilmemigtir. iki- kistik higromada septa saylsl
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ikiden fazlayken (Resim 9) bir hastada sadece tek septa izlen-
mistir. 1 hastada sakral teratoma, kistik ve solid komponentler
ve kalsifikasyonlar iceren kitle seklinde izlenmis olup postnatal
patolojik olarak degrulanmistir.

5y

Tablo I. Prenatal Dénemde Tani Konan Fetal Santral Sinix
Sistemi Ancmalileri wve Ayirzc: Tenisinda Yer
Alabilecek Anomaliler

Anensefall : 10 (1'inde Govde-ekstremite kompleksi,
1'inde Omfalosel)

Ensefalosel : 4 (1'inde hidrosefali)

Hidrosefali ;4 (1'inde hipertelorizm ve fasiyal anomali,
17inds limon bulgusu)

Holoprosensefali : 1 (Proboscis, partmak anomalileri ve anal
atrezi)

Koroid pleksus kisti : 1

Lumbosakral myelomeningosel s

Kistik higroma 3
Sakral teratom : 1
Toplam : 25

i ;
Resim 1. Arensefali; kranium lokalizasyonunda rudimenter dizensiz yapi
izleniyor.
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YOI .

Besim 3. Ersefalosel; oksipital kemikte defekt ve disinda kistik kese

izleniyor.
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fesim 4. Hidrosefali; beyin parenkimi segilemiyor, falks sersbri normal ve
kranium matlir bebek Blglilerinden daha blyik olarak izleniyor.

Resim 5. Hidrosefali "limon bulgusu"; frontal kemiklerde kapkavlasma, yak-
lasik 12 mm genisliginde lateral ventrikiil atriumuiye igerisinde
sallanan koroid pleksus izleniyor.
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Resim Ba. Holoprosensefali; talamuslarda flzyon ve monoventrikiiler kistik
kavite izleniyor.

Resim Bb. Intrakraniyal kistik kavitenin yamisira proboscis izleniyor.
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Resim 8. Lumbosakral myelomeningosel; kist ve iginde
glemanlar izleniyor.

spinal korda ait



Resim 9. Kistik higroma; servikal bdlgede kraniumdan ayri septali
kistik yapi izleniyor.

TARTISMA

Anensefali gebeligin yaklasik 24. giiniinde tamamlanan anterior
noropor kapanmasinda gecikme sonucu olugsmaktadir. On beyin
ve orta beynin tamamen olugsmamasi ya da yerini fibrovaskiler
rudimenter dokunun (area serebrovaskuloza) almasiyla karakteri-
zedir ®. Kafa tabam ve yliz kemikleri normaldir. Paryetal, fron-
tal, skuamoz temporal ve oksipital kemikler rudimenterdir.
Prenatal olarak en sik belirlenen noral tup defektidir®. 3 hasta-
da izledigimiz area serebrovaskuloza (govde-ekstremite komplek-
si hari¢) eksensefaliden ayirdedilmelidir. Eksensefalide defektif
kranium kemiginin disinda normal ya da normale yakin gelismis
beyin dokusu bulunur’. Bu seride toplam 10 olgu gibi beklenen-
den yiksek sayida olmasi, alfafetoprotein diizeyi izleminin olma-
mast, rutin gebelik izlemleri sirasinda biparyetal cap olgciimi
icin kraniuma herzaman bakilmast ve tanisinin kolay olmasi
nedeniyle US deneyimi az olanlar tarafindan atlanmamastna
bagli olabilir.

Govde-ekstremite kompleksi, noral tip defekti, lateral viicut
defekti ve ayni tarafta parsiyel ya da tam ekstremite yoklugu
ile karekterizedir. Bunlarin % 38'inde anensefali, ensefalosel
ya da eksensefali gibi ciddi kranium defektleri vardir®. Patoge-
nezinde yaygin olan goris, gebeligin erken doneminde amniotik
kesenin yirtilmast sonucunda amniotik membranlarin olusup
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fetusa yapigarak nonembriyolojik dagilimda anomalilere yolacti-
gidir®. Ancak aksi goriusler erken dénemde teratojen etkinin’,
kompresyon ya da vaskiller patolojinin neden oldugunu &ne
sirmektedir. Bizim bolumimiizde de bu c¢aligmaya katilmayan
vaskiller etkiye bagli anomalilerin gelistigi ve amniotik memb-
ranlarin sonradan gozlendigi bir olgu izlenmistir (yaymnlanmadi).
Bu anomalide diger noral tiup defektlerinde oldugu gibi sonraki
gebeliklerde anomali riskinin artmadig: kabul edilir®.

Ensefalosel insidanst 2500 dogumda bir olarak belirtilir ve
% 75'i oksipitalde yer alir!® Lateral ventrikillerde dilatasyon,
hidrosefali kriteri olarak tamimlanmis olup serebral disgenezis
ya da atrofi eslik edebilir ya da etmeyebilir!? 1000 dogumda
5-30 siklik oramina sahiptir '} Lateral ventrikil genisligi normal-
de 2. trimesterden itibaren stabil seyreder!? ve atrium genisligi
10 mm {izerinde oldugunda patolojik kabul edilirt3. Koroid
pleksus, normalde falks ile 6-22 derece a¢i yaparken hidrosefa-
lide posterior hemisferde yer alan koroid pleksus dilate ventri-
kil icinde sallanir ve bu a¢i artar'®. Posterior hemisfer relatif
olarak hipoekoik izlendiginden yanlis hidrosefali tanilar1 konabil-
mektedir., Yukaridaki kriter yararladir ancak US cihazinin
"gain"i artirilarak posterior hipoekoik hemisferdeki beyin paran-
kimj secilebilir. Lateral ventrikiil genigligi ya da bu genisligin
hemisfer genisligine oran1 kriter alindiginda korpus kallozum
agenezisi hidrosefali olarak yorumlanabilir!°. Ancak korpus
kallozum agenezinde, 3. ventrikill yukarda yer alir, lateral
ventrikiil frontal boynuzlar1: daha ayriktir ve 3. trimesterde
girus patterninde bozukluk olabilir!®.

Frontal kemiklerde igeriye dogru yaylanma sonucu kafanin
limon sekline benzedigi spina bifidaya sekonderdir'®. 24. hafta-
dan once spina bifida ayirdedilemezken limon bulgusu kolaylikla
taninir. Bu bulgunun spina bifidaya gostermede % 93 sensitivite,
% 99 spesifiteye sahip oldugu belirtilmektedir 7.

Holoprosensefali, prosensefalonun tam ya da hic ayrilmamasi
sonucu olusur, Falks serebri, korpus kallozum gibi orta hat
yapilarinin olugmamasi, talamuslarin birlesik olmasi ve monovent-
rikiller kavite ile karakterizedir 19, Holoprosensefalide santral
sinir sistemi disi anomali oram daha yiiksektir!®, Bunlarda yak-
lastk % 90 oraninda yiiz anomalisi goriilmekte ve % 58'i prena-
tal olarak tamimlanabilmektedir . Bizdeki olguda da siklopi,
proboscis ve parmak anomalisi US ile saptanmistir. Bunlarda
kromozom anomali orani yiiksek oldugu icin genetik arastirma
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onerilir 2°,

Koroid pleksus kisti prevalanst % 0.2 - 0.7 olup hemen hepsi
2. trimesterde saptamir ve ¢ok biiyllk oranda regrese olur 2%,
Trizomi 18'de % 71 siklikta gorulir 22 apncak bunlarda genel-
likle beraber goriilen diger morfolojik anomaliler taniya yardimci
olur. Biyuklugii ve sayist degiskenlik gosteren bu kistler 2.
trimesterin sonuna dogru regrese olmazsa ve biiyik boyutta
ise kromozom incelemesi yapilmaldir?®. Bizdeki olguda kist
tek olup 2. trimesterin sonuna dogru regrese olmus ve normal
fetus dogmustur.

Kistik higroma, servikal bolgede ici sivi dolu Kkitle seklinde
izlenmekte olup hemen hepsi septalidir, sisterna chylide lenfatik
obstritksiyona bagli olarak gelistigi kabul edilir *%, Genellikle
hidrops fetalise yol acar. Hidrops goriilen olgular hemen her
zaman fatal seyrederken digerlerinde regresyon gorulebilir 25
Odeme bagli olarak yaygin cilt kalinlagmasi goruilirken Kistik
kitle tzerinde genellikle cildin ince olmasi tamda yardimci olur.
Bunlarda hidrops olsun ya da olmasin basta Turner sendromu
olmak tizere kromozom anomalileri sik oldugundan bu yonde
aragtn“llmahdlrl .

Sakrokoksigeal bolgedeki teratomlar. genellikle miks yapida
olup kistik ve solid komponentleri vardir. Nadiren kistik unilo-
killer teratom da gorilebilir 26 Bunlarda spinal kanalin normal
oldugunun gosterilmesiyle myelomeningoselden  ayirict  tanist
yapilabilir,

Bu seride izlenmeyen ancak US'nin tamda yararh olabilecegi
diger santral sinir sistemi patolojileri; intrauterin enfeksiyon
ve buna bagh degisiklikler, korpus kallozum agenezi, porensefa-
lik kist, araknoid kist, intrakranial tamorler, Galen veni anevriz-
masi, asfiksiye bagli beyin parankim degisiklikleri sayilabilir *°.

Bu calismada fetuslara otopsi yapilmadigl icin ek olarak organ
patolojilerinin olup olmadigl belirlenememistir. Normal US yoru-
mu yapilanlar arasinda olabilecek patolojiler (kugtik vertebral
kolon defektleri, hafif hidrosefali, Dandy-Walker anomalisi
gibi patolojilerin olabilecegine inanmaktayiz) belirlenememistir.
Riskii gebeliklerde maternal ve/veya amniotik alfafetoprotein
diizeylerinin bilinmesi, rutin gebelik izlemleri sirasinda en azin-
dan bir kez ayrintili inceleme (en uygunu 2. trimester) US'nin
prenatal tamidaki bagari oranim artiracakuir.
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