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BEYiIN KONJENITAL MALFORMASYONLARINDA
RADYOLOJIK GORUNTULEME

TEMEL KONSEPTLER

Multipl anomaliler bir arada olabilir

Beyin yapilarinin ¢ogu ayni zamanda olu-
sur

Gelisen beyinde malformasyona neden
olan bir olay birden ¢ok yapiy1 etkileyebilir
Ornegin korteksi etkileyen neden serebel-
lumu da etkileyebilir

Ayni anomali farkli nedenlerin sonucu
olusabilir (Genetik, enfeksiy6z, metabolik,
destriiktif nedenler)

Konjenital enfeksiyonlar ozellikle ilk iki
trimesterde beyin malformasyonuna yol
acabilir. Ugiinti trimester enfeksiyonlari
destriiktif lezyonlara neden olur

SINIFLAMA

1

Dorsal prozensefalon gelisim anomalileri
Komissiir anomalileri

Kortikal gelisim anomalileri

Ventral prozensefalon gelisim anomalileri
Holoprozensefali

Arini/Arinensefali

Septooptik displazi

[zole septum pellusidum yoklugu
Hipotalamik-pitiiiter aks anomalileri

Gokalp CIKMAN !
Abdulhakim COSKUN 2

GOz anomalileri
Midbrain-hindbrain anomalileri
Beyin sap1 ve serebellar anomaliler
Kranioservikal bileske anomalileri
Chiari malformasyonlar1
Mezenkimal anomaliler
Sefaloseller ve diger kalvaryal ve kafa taban1
defektleri

Intrakranyal lipomlar

Araknoid kistler

Kraniosinostoz

Kromozomal anomaliler

DORSAL PROZENSEFALON GELISIM
ANOMALILERI

SEREBRAL KOMISSUR ANOMALILERI
Korpus kallozum agenezisi/hipogenezisi
SEREBRAL KORTIKAL GELISIM ANO-
MALILERI

ANORMAL NORONAL PROLIFERAS-
YON

Mikrosefali / mikrolizensefali

Transmantle kortikal displazi (fokal korti-
kal displazi tip II)

Hemimegalensefali
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Temel Pediatrik Noroloji: Tani ve Tedavi

o Korpus kallozum anomalileri

» Hipokampiis ve inferior olivar niikleus ano-
malileri

» Dolikosefali

TRiZOMiI 13

o Klinik olarak mikrosefali, mental retardas-
yon, anoftalmi, mikroftami, koloboma, ya-
rik damak, kulak malformasyonu ve kardi-
ak anomaliler goriilebilir

+ %380 hastada holoprozensefali mevcuttur

« Kallozal disgenezi, olfaktor hipoplazi, sere-
bellar kortikal displazi ve inferior vermiyan
hipoplazi goriilebilir

FRAJIL X SENDROMU

« Mental retardasyonun en sik genetik nede-
ni. Erkeklerde 1/1500 canli dogumda gorii-
lar

« Klinik olarak alin ve mandibulada belir-
ginlesme, yiizde daralma, biiyiik kulaklar,
makroorsitizm, otistik davranislar goriile-
bilir

o Cogu hastanin beyin goriintillemesi nor-
maldir ancak subependimal ve subpial he-
terotopi, serebellar vermis hipoplazisi, er-
ken serebral atrofi goriilebilir

8P TERS DUPLIKASYON SENDROMU

« Klinik olarak minor fasyal dismorfizm, sid-
detli gelisim geriligi, infantil hipotoni (daha
sonra spastitiye doniisiir), beslenme giiglii-
gt ve skolyoz goriiliir

o Beyin goriintiilemesinde kallozal agenezi
veya hipoplazi (Resim 1), inferior serebel-
lar vermis hipoplazisi, miyelinasyon gecik-
mesi, periventrikiiler beyaz cevherde T2/
FLAIR hiperintens odaklar saptanir
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