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FETAL NOROSONOGRAFIDE KAVUM SEPTUM
PELLISIDUMUN ONEMI

Murat KAYA!

Embriyoloji ve normal anatomi:

Kavum septum pellisidum (CSP), septum pellisidum yapraklar1 arasinda sivi
dolu kutucuga denir. CSP ve korpus kallosum (CC) embriyolojik olarak ayni
plateden derive olur (1,2). Gebeligin 12. haftasindan itibaren CC her iki serebral
hemisfer arasinda beyaz cevher trakti olarak gelismeye baglar. Inferior medial
kommisiiriin kavitasyonu CC’in olusumu siirecinde iki adet septum pellisidum
(SP) yaprakeigi olusumuna neden olur. SP lateral ventrikiillerin frontal hornlarim
ayiran paralel yerlesimli ince zarlar olup tstte CC, altta forniks ile sinirlanir. SP
arasinda fetal beyin gelisim siirecinde beyin omurilik sivis1 (BOS) ile dolarak CSP
olusur. Foramen monro arkasindaki bosluk kavum vergae olarak adlandirilir. SP
yaprakgiklari gebeligin 24.haftasindan itibaren kaynasmaya baslar (3,4).

CSP; gebeligin 18-37. haftalar1 arasinda izlenen, bazen dogum sonrasi
postnatal hayatta da kapanmayip goriilmeye devam eden bir yapidir. Bununla
birlikte igerisinde BOS bulunmasina ragmen lateral ventrikiillerle iliskilenmez ve
koroid pleksus bulundurmaz ($ekil 1).
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Sekil 1: Normal transtalamik aksiyel kesit; anterior kompleks, CSP, iki adet septum arasinda
gorilmektedir (5).

iliskili anomaliler:

Korpus Kallosum Agenezisi/Disgenezisi

CSP’in yoklugu izole olabilecegi gibi CC agenezisi, septooptik displazisi,
holoprosensefali gibi anomalilerle de iliskili olabilir. Yoklugu nadir olup yaklagik
prevelans: 100.000 canli dogumda 2-3’tiir (6).

CSP yoklugunda algoritma olarak yaklasim oncelikle interhemisferik
fissiir bakilir: Interhemisferik fissiir yoksa holoprosensefali diisiiniilmelidir.
Interhemisferik fissiir var ise CC yoklugu ile iliskili olabilir. CC'de sorun yoksa,
bu durumda hidrosefali agisindan degerlendirilmelidir. Hidrosefali izlenmiyorsa,
hemisferik kleft varlig1 arastirilir; kleft yoksa septooptik displazi(SOD) ya da
izole CSP yoklugu diisiintilmelidir. Hemisferik kleft varsa ve gri cevher ile ¢evrili
ise sizensefali olarak degerlendirilmelidir. Kleft gri cevher ile gevrili degilse
hidranensefali ya da porensefali gibi ciddi beyin hasar1 durumlar1 g6z 6niinde
bulundurulmalidir (Sekil 2) (7).
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Sekil 2: CSP yoklugu ile iligkili algoritma (7)

CSP yoklugunda ilk olarak CC agenezisi yada parsiyel agenezisi agisindan
inceleme yapilmalidir. Sagital planda CC gosterilmeye ¢alisilmalidir. Perikallosal
arter varligl degerlendirilmelidir. CC agenezisinde lateral ventrikiiller paralel
seyirli olup, gozyast damlasi bulgusu meydana gelir ve kolposefalik goriiniim
olarak adlandirilir. Bu bulguda lateral ventrikiillerin frontal kesimleri ince ve

posterior kesimi genislemis olur ($ekil 3).

Sekil 3: CC agenezisi; lateral ventrikiillerde paralel goriiniim ve gozyas: damlasi bulgusu, CSP

izlenmemektedir (8).

CC disgenezisinde ise CSP izlenmekle birlikte normal goriintii olusmaz.
Normalde; CSP dikdortgen seklinde olup 6n arka capi latero-medial ¢apindan
genis olur ancak CC disgenezisinde bu sekil bozulur. CC agenezisi ve disgenezisi
olgularin yaklasik ytizde 70’inde eslik eden fetal yapisal anomaliler ve kromozomal
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anomaliler nedeniyle nérolojik ve biligsel gecikme olugmaktadir. izole CC
agenezisinde, yaklasik yiizde 36 oraninda dogum sonrasi gelisim gecikmesi
izlenmektedir. Bu nedenle CC agenezisi ve disgenezisi diisiiniilen olgularda fetal
MRG ve kromozomal analiz planlanmasi yapilmalidir (9).

SIZENSEFALI

Sizensefali insidans yaklagik olarak 100.000 canli dogumda 1,5dir. Lateral
ventrikiilden baslayip kortektste pial yiizeye kadar uzanan gri cevher ile gevrili
bir yarik olarak izlenir. Sizensefali vakalarin yaklasik tigte ikisinde CSP izlenmez.
Ozellikle frontoparietal yerlesimli sizensefali vakalarinda CSP saptanmamaktadir.
Iki tip bulunmaktadir. Tip 1 kapal sizensefalide; yarik dudaklari kapanir. Tip 2
acik tip sizensefalide; yarik dudaklar1 kapanmaz, yarik beyin yiizeyine kadar agik
devam eder. Tek tarafli yariklarda hemiparezi , bilateral yariklarda quadriparezi
beklenir, ayrica hipotoni, mental reterdasyon ve epilepsi eslik edebilir (Sekil 4)
(10-13).

Sekil 4: Tip 2 acik tip sizensefali gozitkmekte, sizensefalide yarik dudaklar: gri cevher(ok ile
gosterileen alan) ile kapli olur (13).

Holoprosensefali:

Intrauterin hayatta prosensefalonun gebeligin beginci haftasindan iki serebral
hemisfere doniismesinin engellenmesi sonucu olusan anomali spektrumudur.
Insidanst 100.000 canli ve &lii dogumda yiizde 1den diisiiktiir (14). Alobar,
semilobar, lobar ve interhemisferik(sintelensefali) holoprosensefali(HPE) olmak
tizere dort tipi vardir. Anomalinin ciddiyeti ile yliz anomalilerin siddeti orantilidir.

Alobar en agir formu olup; talamuslar fiizyone goriiniimde ve monoventrikiiler
goriinim olur. Total CC agenezisi ve CSP yoklugu ile birlikte falks serebri ve
interhemisferik fissiir bulunmaz (Sekil 5) (15).
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Sekil 5: Monoventrikiiler goriiniim (ok ile gosterilen alan), talamuslar fiizyone, falks serebri
yoklugu izlenmektedir (15).

Semilobar tipte; CSP yoklugu nedeniyle 6n beyin ayrisamaz. Falks serebri
ve interhemisferik fissiiriin posterior kesimi olusmustur. Talamus kismen yada
tamamen fiizyonedir(Sekil 5).(16)

Lobar tip en hafif form olup CSP yoklugu bazen tek bulgu olabilir. Fetal
MRG ile taniya gidilmesi gerekebilir. Fornikslerin fiizyonu SODden ayrimini
saglar(17,18).

Sekil 6: Semilobar HPE koroid pleksus fiizyonu,6n beyin ayrismamaisg (16).

HPE siddetli formlari; yasamla bagdasmamaktadir bu nedenle, aileye genetik
danismanlik 6nerilir.
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Siddetli Hidrosefali

Hidrosefali; Beyin omurilik sivisi(BOS)nin = sirkiilasyonundaki bozulma
sonucu; BOS’un iiretim fazlaligi, emilim bozuklugu ya da obstriiksiiyonuna
bagli meydana gelir. Kronik intraventrikiiler basing artisi mekanik nekroza ve
CSP’nin bozulmasina neden olur (1). Fetal hayatta akuaduktus stenozu, chiari
malformasyonlar1 hidrosefaliye neden olabilir. Aquaduktus stenozu birincil ve
edinsel nedenlere bagli gelisebilir. Hidrosefalinin ylizde 10’u nedeni aquaduktusun
birincil darligina bagli gelisir (19). $iddetli hidrosefalide serebral korteks ve CC
belirgin incelebilir (Sekil 7) (7). Hidranensefalide ise serebral korkeks bulunmaz.

Sekil 7: Siddetli hidrosefaliye bagl olarak serebral kortekstte belirgin incelme goziikmektedir(7).

SONRADAN GELISEN BEYIN HASARI

Daha once olusmus dokunun tahribi ve yikimi sonucu meydana gelir. Cok
sayida risk faktorii vardir: maternal hastalik, fetal-fetal transiizyon sendromu,
ilaglar, toksik ajanlar. Fetal MRG akut ve kronik bulgular1 gostermede fetal
ultrasonografiden iistiindiir (20).

Hidranensefali bu siirecin en siddetli formu olup serebral korteksin tamamen
ya da tama yakin yoklugu ile sonuglanir. 10.000 dogumda 1'den daha az goriiliir.
Talamuslarin ayr1 olarak segilmesi, fiizyone olmamasi HPEden ayrimini
saglar(21). Hidranensefalinin patofizyolojisi bilateral internal karotid arterlerin
intrakranial segmentlerinin erken okliizyonu sonucu gelistigi kabul edilir ve buna
bagliolarak anterior ve middle serebral arter tarafindan beslenen beyin parankimal
alanlarinin yoklugu ile karakterizedir(Sekil 8)(22). Vertebrobaziller sistem ve dali
olan posterior serebral arter tarafindan beslenen serebellum, talamuslar, temporal
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loblarin anterior kesimi ise korunur(23). Fetal MRG ile siddetli hidrosefaliden
ayurt edilmesi kolaydir. Prognozu kétii olup ¢ogunlukla postnatal hayatta erken
donemde 6liimle sonuclanir.

Sekil 8: Hidranensefalide vertebrobaziller sistemin besledigi alanlar korunmus, diger alanlarda
beyin parankimi gozitkmemektedir (22).

SEPTO OPTIiK DiSPLAZI (DE MORSIER SENDROMU)

CSP yoklugu, optik sinir/kiazma hipoplazisi ve hipotalamik-hipofiz disfonksiyonu
ile karakterize nadir bir konjenital anamalidir. Insidans1 50.000 canli dogumda
I'den azdir (6). Degisen derecede gorme bozuklugu, hiperprolaktinemi, diabetes
insipidus, hipotiroidizm, ciicelik gibi bulgular ile sonuglanabilir (24). CSP’nin
yoklugu sonucu lateral ventrikiillerin anterior hornlarinda karelesme bulgusu
meydana gelir (sekil 9) (7).

-147 -



Giincel Radyoloji Calismalari 111

Sekil 9: SOD tanili olguda; CSP yoklugu ve bununla birlikte lateral ventrikiillerin anterior hor-
nunda fiizyone ve karelesme bulgusu(asterisk), forniksler(oklar) gortilmektedir (7).

SOD ile sizensefali birlikteligi; SOD-plus sendromu ile anilmaktadir. SOD-
plus’in izole SODdan klinik olarak farki motor defisit de gostermesidir (6,25).

iZOLE CSP YOKLUGU:

[zole CSP tanis1 prenatal kesin konamaz, postnatal néro-oftalmik ve fonksiyonel
degerlendirme ile klinik olarak konur (7).

GENETIK

CSP’in yoklugu ile iligkili olan santral sinir sistemi anomalileri genetik
sendromlarla iligkili olabilir. CC agenezisi, holoprosensefali gibi anomaliler bazi
genetik hastaliklarla birlikte olabilir. Bu nedenle CSP yoklugunda genetik inceleme
yapilmalidir (26). CSP yoklugu her zaman nérosonografiyle agiklanamayabilir.
Bu durumda fetal MRG ile ileri inceleme yapilmasi uygun olacaktir. Bir ¢calismada
antenatal fetal MRGde izole CSP yoklugu teshisi alan sekiz fetiisiin postnatal
degerlendirilmesinde; fetiislerin ikisine SOD teshisi konulmustur. Diger alti fetiisiin
norolojik ve endokrinolojik gelisimleri normal olarak degerlendirilmistir(27).
[zole CSP yoklugu tamamen normal bir beyin gelisimi ile iliskili olmayabilir.
Dogum sonrast mutlaka beyin MRG ile incelenmelidir. Ozellikle SOD agisindan
oftalmolojik agidan muayene edilmelidir.
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SONUC

Kisacasy, fetal hayatta CSP’nin 6zellikle ikinci trimestirda ayrintili ultrasonografi
incelemesinde varlig1 mutlaka bakilmalidir. CSP’in ikinci ve tiglincii trimestirda
varlig1 beynin anterior kesimin normal gelistigini gosterir. CSP yoklugunda,
ilgili anomaliler diglanmali, gerekiyorsa fetal MRG planlanip genetik olarak
aragtirmaya gidilmelidir.
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