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PEDIATRIK NORORADYOLOJ]

GELISIMSEL BEYIN MALFORMASYONLARI:
HOLOPROZENSEFALI

Telensefalonun iki ayr1 hemisfere dontisme-
sinde ve diensefalondan ayrilmasinda sorun
vardir.

Yiiz anomalisi eslik etmekte olup yiiz ano-
malisinin siddeti ile intrakranial anomalinin
siddeti dogru orantilidir.

Alobar holoprozensefali, en siddetli for-
mudur. Biiyiik ve tek bir ventrikiil ve onu gev-
releyen ince bir parankim vardir. Talamuslar-
daki fiizyon nedeniyle beyin omurilik sivisi
(BOS) aquadukttan 4. ventrikiile gecemez ve 3.
ventrikiiliin dorsal tavani genisleyerek dorsal
kist halini alir. Korpus kallozum, falks serebri,
olfaktor sinir gibi orta hat olusumlar1 yoktur.

Semilobar holoprozensefalide, posteri-
or- da interhemisferik fissiir ve falks bulunur
ve serebral hemisferler posterior kesimde bir-
birinden ayrilir. On kesimde ise fiizyon vardir.
Talamuslar kismen ayrilmistir. Siddetli formla-
rinda ise tam filizyon vardir, buna bagl dorsal
kist goriilebilir. Yan ventrikiil temporal boy-
nuzlari genistir ve tam sekillenmez. Oksipital
boynuzlar olusur. Korpus kallozum spleniumu
olusmustur (Resim 1).
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Lobar holoprozensefali, en hafif formu-
dur. Genellikle yiiz anomalisi bulunmaz. Sade-
ce frontal kesimde 6zellikle tabaninda fiizyon
izlenir. Frontal loblar tipik olarak hipoplaziktir.
Yan ventrikiillerin oksipital ve temporal boy-
nuzlar: iyi gelismistir. Frontal boynuzlar ha-
fif sekillenmistir. Septum pellusidum yoktur.
Korpus kallozumun korpusunun yarisindan
itibaren arka kesimi olugsmustur.’

Resim 1. Semilobar holoprozensefali. 5 giinlitk kiz
bebek. Aksiyal T2A MRG Kkesitleri (a,b). Serebral
hemisferler posteriorda birbirinden ayrilmis, 6n
kesimde fiizyon izleniyor (Resim la). Talamuslar
tiizyone (Resim 1b).

SEPTOOPTIK DiSPLAZI
(DE MORSIER SENDROMU)

Optik sinirlerin hipoplazisi ve septum pellu-
sidum hipoplazisi-yoklugu iki major bulgu-
sudur. Olgularin 2/3’inde hipotalamo-hipo-
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Persistan terminal ventrikiil: Konus me-
dullaris i¢inde ependim ile kaph kiigiik bir
kavitedir. Bu antite konus medullarisin diger
kistik lezyonlarindan hemen filum terminale
tizerinde yerlesimli olmasi ve kontrast tutulu-
mu gostermemesi ile ayirtedilir.

Dermal siniis: Noral doku ve meninksleri
cilde birlestiren epitelle kapl bir fistiildiir. Sik-
likla lumbosakral bolgede yerlesimlidir. Kauda
ekuina veya konus medullaris seviyesinde spi-
nal bir dermoid ile iliskilidir. Fizik muayenede,
orta hatta killanma, neviis, hiperpigmente leke
veya kapiller hemanjiom izlenir. Néral doku
ve cilt ylizeyinin fistiiloz iligkisinin menejit ve
apse gibi enfeksiyoz komplikasyonlara yol ag-
mas! nedeniyle cerrahi tamir 6nem arzetmek-
tedir.

Kompleks disrafik durumlar iki kategoriye

ayrilir.

Orta hat notokord birlesme bozukluklar::
dorsal enterik fistiiller, néroenterik kist, diaste-
matomiyeli, ve notokordal olusum bozuklukla-
ri(kaudal agenezi, segmental spinal disgenezi)

Dorsal enterik fistiilde cilt yiizeyi ile barsak
arasinda anormal baglanti vardir. Noroenterik
kist dorsal enterik fistiiliin daha lokalize hali-
dir. Bu kistler gastrointestinal yoldakine ben-
zer miisin sekrete eden epitel ile doselidir, tipik
olarak servikotorasik bolgede spinal kord ante-
riorunda lokalizedir.

Diastematomiyeli: Spinal kord iki hemikor-
da ayrilmistir. Her iki hemikord siklikla simet-
riktir. ki tip diastematomiyeli vardir. Tip 1'de
ayr1 dural tiipler var olup ossedz veya kartilaj
septum ile ayrilmistir. Tip 2'de tek bir dural tiip
var olup bazen arada fibr6z septa bulunabilir.
Diastematomiyeli klinikte skolyoz ile bulgu ve-
rebilir.

Notokord formasyon bozukluklar:: kaudal
agenezi spinal kolonun total veya parsiyel age-
nezisidir. Anal imperforasyon, genital anoma-
liler, renal displazi-aplazi, pulmoner hipoplazi
veya ekstremite anomalileri ile birlikteligi var-
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dir. Kaudal agenezi 2 grupta kategorize edilebi-
lir. Tip 1 yiiksek yerlesimlidir ve konus termi-
nalis aniden sonlanir (Resim 25). Tip 2 al¢ak
yerlesimlidir ve bagli konus medullaris vardir.

Segmental spinal disgenezi: Torasik ve
lomber omurganin segmental agenezi veya
disgenezisi, spinal kord ve sinir koklerinde
segmental anormallik, konjenital paraparezi
veya parapleji, konjenital alt ekstremite defor-
miteleri. 3D BT rekonstriiksiyonlar: gesitli ver-
tebral segmentasyon anomalilerini gostermede

yardimcidir.**

Resim 25. Kaudal agenezi. 4 yasinda erkek cocuk.
Sagital T2A spinal MRG Kkesiti. Yiiksek yerlesimli
konus (siyah ok). Sakral ve koksigeal vertebralar-
da agenezi (beyaz ok).
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