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Holoprozensefali

Beyin yarikireleri yariklanma kusurudur.

En sik iliskili oldugu durum trizomi 13, trizomi
18 ve triploididir.

Otozomal cekinik ve X’e bagli aktarilan turleri
de vardur.

Cesitli teratojenlerle de iliskilendirilse de
cogunda neden belli degildir.
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Ayiricl tani

e Abolar tip ile hidranensefali karisabilir.

* Lobar tip ile septum pellusidum yoklugu ile
giden anomalilerin ayrimi 6nemlidir.

* MRI ve transvajinal USG yardimiyla daha hafif
turlerin ayirici tanisina gidilmeye calisilir.



Prognoz

Eslik eden yliz anomalisi varsa hem tani
kolaydir, hem de ileri derecede dlimculddr.

YUz anomalisi ne kadar agirsa, beklenen dmur
de o kadar kisadir.

— Siklopi, etmosefali ve sebosefalide 1-2 glin; yarik
damak-dudakta 4-5 ay. Kromozomu ve yuzu
normalse 12-18 ay.

Semilobar cogu kez dlumcul degildir. Ileri
derecede agir norolojik kisithlik vardir.

Tipi ne olursa olsun, dogum 6ncesinde
saptananlarin timuinde prognoz kotuddar.



YOonetim

e Kromozom analizi

e Ek anomali aranmasi
— Vajinal USG ve MRI

 Ozellikle alobar ve semilobarda gebelik
sonlandirmasi mutlaka onerilmelidir.
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Eslik eden anomaliler

e MSS’de % 85, MSS disinda % 62 oraninda
anomali izlenir.

— MSS anomalileri icinde en sik iliskili oldugu haller
Dandy-Walker, korteks anomalileri ve yariktreler
arasi kisttir.

— MSS dist anomalilerin basinda kalp anomalileri
gelir.
e Bircok kromozom anomalisi ve Mendel gecisli
sendromla iliskisi gosterilmistir.



Ayiricl tani

* Ventrikilomegali yapan nedenler
* Orta hatta kistik sivi birikimi olan nedenler



Prognoz

* Eslik eden anomali varliginda prognoz ileri
derecede kotudur.

* Tek basina olan ve herhangi bir sendromla
iliskisi olmayanlarin 3%’Gnde orta dereceli
entelektuel gelisim vardir.

— Yillar icinde entelektuel yeteneklerde azalma ve
okul basarisinda kisithilik gelisir.



YOonetim

Kromozom analizi
MSS ve diger sistemlerde ek anomali aranmasi
— Vajinal USG ve MRI

Ek anomali varliginda ya da tam agenezide
gebelik sonlandirmasi 6nerilmelidir.

Kismen agenezinin oldugu ve eslik eden
anomalinin olmadigl hastalarda genetik ve
norolojik danismanliktan sonra karar
verilmelidir.

% 5 tekrarlayabilir.
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Kavum septum pellisidum
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Iliskili oldugu durumlar

——

* Holoprozensefali
* Septo-optik displazi
— Korteks anomalileriyle birlikte (SOD +)
e Korpus kallozum agenezisi
* Sizensefali, porensefali
e Chiari Il malformasyonu Septum pellusidumun
* Hidranensefali B
* Akuaduktus stenozu

>—Geligimsel septum
pellusidum yoklugu

=

ikincil hasarlanmasi




2-3/100.000 sikhgindadir.

Kranio-fasiyal anomaliler (hipotelorizm ve
yarik damak/dudak gibi) siktir.

Cogu tekrarlamaz ve nedeni belli degildir.

Viral infeksiyonlar, teratojenler, otozomal
baskin ve cekinik aktarimla iliskili durumlar
tanimlanmustir.



Septo-optik displazi (SOD)

e Septum pellusidum yokluguna neden % 25
SODdir.

* Optik sinir hipoplaziktir ya da yoktur
* Hipotalomo-hipofizer sistemin islevleri bozuk



Septum pelludisdum yoklugunda
ayIricl tani

* Holoprozensefali ile:
— Korpus kallozumun var
— Frontal boynuzlar kaynasmamis

 SOD’den ayrimda optik sinirin gosterilmesi icin
fetal MRI yararhdir. Yeterli deneyim varliginda
3D USG ile de optik sinir gorintulenehbilir.

* Kordosentezle hipotalamohipofizer sistem
hormonlari duzeyi arastirilabilir.
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Prognoz

e Septum pellusidum yoklugunun tek basina
oldugunun gosterilmesi zordur.

* Tek basina septum pellusidum yoklugunun
prognozu normal olabilir.

* Goruntulemede optik sinir gorulse bile SOD
dislanamayabilir.
— SOD’nin gérmeyle ilgili prognozu optik
hipoplazinin derecesine gore degiskendir.

— SOD’ye beyin anomalisi eslik etmiyorsa
entelektlel kapasite normal olabilir.

— Hipofiz yetmezligi her zaman vardir.



YOonetim

Kromozom analizi

MSS ve diger sistemlerde ek anomali aranmasi
— Vajinal USG, 3D USG ve MRI

SOD ozellikle aranmalidir.

Ek anomali varliginda gebelik sonlandirmasi
onerilmelidir.

Ek anomali yokken de prognozun genellikle
olumsuz olacagi bilgisiyle gebeligin
sonlandiriimasi secenegi sunulmalidir.



Konular

RAB 2-5L/10B MI 1.2 Cukurova Univ. Obs & Gyn

(&2
9) 30200.10.12.00.9 GA=27w3d 0.7M1.2cm [ 17Hz  Tis 0.2 09.12.2010 03

Prozensefalik orta hat gelisim Septum pellusidum yoklugu ve
bozukluklari septo-optik displazi (de
Korpus kallozum agenezisi Morsier sendromu) [SOD]

Prozensefalik yariklanma
bozukluklari
Holoprozensefali

Egzersiz


egzersiz.ppsx

Egzersiz




ayse, soykum cca
39299-09-09-11-14 GA=31w0d

AB 2-7/0B
10.7cm / 15Hz

M 1.3

Tis 0.2 12.10.2009 12:54:19 PM

2+3.Trim.
Har-high
Pwr 100 %
Gn 0

C7 | M5
P3/E3

w1 1




‘(}g nurdane, ozaydin mss, kalp RAB 2-5L/0B Ml 1.2 Cukurova Univ. Prenatal Tani

J ) 39299-13-09-23-11 GA=25w0d 3.2M19cm [22Hz Tis 0.2 23.09.2013 12:26:03 PM
2+3.Trim.
- £ Har-high
Pwr 1008
— Gn 2
i . C6 / M5
P3/E3
- ~
J §
~ - -
-4 4
I
= ¥
< . -
- T — &
- g
‘(f;%\ nurdane, ozaydin mss, kalp RAB 2-5L/0B Ml 1.0 Cukurova Univ. Prenatal Tani
Jgéi«) 39299-13-09-23-11 GA=25w0d 2.2M109cm 10Hz Tis 0.3 23.09.2013 12:29:12 PM
S - i~ - S50 Tim.
e S X e — WG e = e Har=high
- e : = ~ Pwp85.5%
i — Gn 2
T -~ T C6 / M5
/ R / T P3.E3
- T
>, "\‘ > -
o ~
4 Pwr 100
1 3.2
E Frg mhid
. N Qual norm
= 2 VWIMF low 1
PRFE-0.6kHz
S an ’ LS ;
- . <
- - - - - - - 3
- ——
F g - - -
















nurdane, ozaydin mss, kalp RAB 2-5L/0B Ml 1.2 Cukurova Univ. Prenatal Tani
39299-13-09-23-11 GA=25w0d 2.0/88cm//26Hz Tis 0.3 23.09.2013 12:50:56 PM

2+3.Trim.
Har-high
Pwr 1003
Gn 2
C6 / M5
P3/E3




selimbuyukkurt@gmail.com




