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Ventrikiillomegali serebrospinal sivi basincinin artmasiyla iliskili olmayan serebral ventrikiiler dilatasyonu
tanimlamak i¢in kullanilan bir terimdir. Serebrospinal sivi basincinin artmasi yani intrakraniyel basincin
artmasina bagli ventrikiil genislemesinde ise hidrosefali terimi kullanilmaktadir. Fetal degerlendirmede
ventrikiill basinct  Olgiilemediginden  genellikle ventrikiilomegali  terimi  kullanilmaktadir.[1]
Ventrikiillomegali fetiiste antenatal tan1 konulabilen en yaygin santral sinir sistemi anomalisidir. Prevalansi
1000 canlt dogumda 0,3 ile 1,5 arasindadir.[2] Erkek fetiislerde yaklasik 7 kat daha sik goriiliirken cinsiyet
prognozu etkilemez.[3, 4]

Lateral ventrikiiliin atriyum bdlgesinin genigligi >10 mm ise gestasyonel yastan bagimsiz ventrikiilomegali
olarak tanimlanir. Farkli siniflandirmalar kullanimda olsa da en sik 10-12 mm hafif, 13-15 mm orta siddette,
>15 mm ciddi ventrikiilomegali olarak siniflandirilir.[4, 5] Ventrikiilomegali % 50-60 unilateral, %40
oraninda bilateral goriilmektedir. Her iki durum i¢in de etiyoloji benzerdir ve prognozu etkilemez. Lateral
ventrikiiller normalde simetrik olmakla beraber bazen hafif asimetri goriilebilir. Her iki lateral ventrikiil
arasinda >2 mm fark olmas1 asimetri olarak tanimlanirken, her ikisinin atriyal genisligi <10 mm oldugunda
norolojik gelisimde bir problem beklenmez.[4] Ventrikiilomegali izole olabilecegi gibi santral sinir sistemi
veya baska sistemlerin anomalileri ile birlikte olabilir.[6] Izole hafif ventrikiilomegali normal fetal gelisimin
bir varyant1 olarak kabul edilebilir. Bununla birlikte ventrikiilomegali nérolojik, motor veya kognitif

gelisimdeki bir anormallige isaret edebilir.[7]



Ventrikiilomegali tanisi

Tani i¢in ultrasonografi veya Manyetik Rezonans Goriintilleme (MRG) kullanilir. Fetal lateral ventrikdiller
gestasyonel yasa gore 13-14. haftalarda tanimlanabilir. Lateral ventrikiil ¢ap1 zamanla artsa da ISUOG
(International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology) rehberlerine gore atriyum c¢api, ikinci
ve l¢iincii trimesterlerde sabit kalir. Bu nedenle ¢ogu uluslararasi kilavuz lateral ventrikiil genisliginin
Olciimiiniin 2. trimesterde yapilmasini Onerir.[3, 5] 15-40. gestasyonel haftalar arasinda lateral ventrikiil

genisligi 4.5-7.6 mm arasinda normal kabul edilmistir.[4]

Lateral ventrikiiliin atriyumu gévde, oksipital boynuz ve temporal boynuzun birlestigi bélgedir. Olgiim
almirken aksiyal diizlemde 6n boynuzlar ve cavum septi pellucidi seviyesi belirlenir ve serebral
hemisferlerin simetrik goriiniimde olmasina 6zen gosterilir. Kaliper ventrikiillerin dig duvarinin i¢ ylizeyine
(icten ice), parieto-oksipital fissiir seviyesinde ve lateral ventrikiiliin uzun eksenine dik olacak sekilde
yerlestirilir.[8] >10 mm olgiildiigiinde ventrikiilomegali tanis1 konur. Ayrica koroid pleksus serebrospinal
sivinin < %50’sini kaplamasi tanida yardimci olur. Normal sartlarda koroid pleksusun lateral ventrikiiliin
>%>350 alanin1 doldurur. [9] Genellikle rutin 2. trimester anomali taramasinda tani konulur. Bununla birlikte
ticlincii trimesterde de ortaya ¢ikabilir, bu nedenle ikinci trimester taramasi normal olan gebelerde de bu

teshis tamamen ortadan kalkmaz.[4]

Fetal MRG, ventrikiilomegali vakalarinin yaklasik %350'sinde korpus kallozum agenezisi, septum
pellusidum yoklugu, kortikal gelisim bozukluklar1 ve serebrovaskiiler anormallikler gibi ek anormalliklerin
tespit edilmesini saglayan iyi bir tani yontemidir. Kortikal malformasyon, hemoraji ve parankimal
bozukluklarin saptanmasinda ultrasonografiden daha duyarlidir. Bununla birlikte ultrasonografi ile fetal
ventrikiilomegali tespit edildiginde rutin MRG ¢ekilmesinin klinik degeri konusunda bir fikir birligi
yoktur.[5] ISUOG rehberlerine gére MRG, uzman bir kisi tarafindan nérosonografi ile degerlendirilen hafif
veya orta ventrikiilomegalili fetiislerin ylizde 5'inde (%95 CI 3.0-7.0), ancak standart ultrasonografi ile
degerlendirilen fetiislerin yiizde 16.8'inde (%95 CI 8.3-27.6) ek iligkili anomaliler tespit etmistir. Bunlarin
da sadece bir kisminda yonetimde degisiklik olmustur.[8] Norolojik sonucun neredeyse kesin anormal
oldugu bilinen andploidi vakalarinda MRG genellikle yararli degildir. Yine de etiyolojisi tam olarak
bilinmeyen izole ventrikiilomegali olgularinda MRG diisiiniilmelidir. MRG ile degerlendirme yapildiginda
ultrasonografi ile oOlgiilen ventrikiil genigliginde minimal (yaklastk 1mm) bir fark olabilecegi

unutulmamalidir.[10]



Etiyoloji

Izole hafif ventrikiilomegali genellikle normalin bir varyanti olarak kabul edilir. izole orta siddette
ventrikiilomegalisi olan ¢ogu fetiisiin de postnatal degerlendirmesi normal olarak goriilmiistiir. Bununla
birlikte vakalarin %2-12’sinde kromozomal anomali tespit edilmektedir.[11] Izole koroid pleksus kistleri

de fetal serebral ventrikiillerin genislemesine sebep olabilir.

Patolojik ventrikiilomegali ise serebrospinal sivinin agir1 iiretimi, sivinin akisindaki obstriiktif nedenler
veya serebral parankimal kayba bagli olusabilir. Bu durum idiopatik, genetik sendromlar, kromozomal
bozukluklar, intrakraniyel kanama, migrasyon anomalileri veya yapisal anomalilere bagli olabilir. En sik
gorlilen yapisal anomaliler arasinda akuaduktal stenoz, Chiari malformasyonlari, korpus kallozum

agenezileri sayilabilir.[5, 11]

Intrauterin enfeksiyonlar da serebral atrofi, ependimal fibrozis nedeniyle akuaduktal stenoz ve inflamasyon
yaparak ventrikiilomegaliye neden olabilir ve bu durum hastalarin %1,4-5’inde tespit edilir. izole siddetli
ventrikiillomegalilerde %10-20 oraninda toxoplasma gondii, rubella, sitomegaloviriis ve herpes simpleks

viriisleri tespit edilmektedir. [6, 11]

Prenatal Yonetim

Ultrasonografi ile ventrikiillomegali tanis1 konulduktan sonra oncelikli olarak izole olup olmadig:
degerlendirilmeli, santral sinir sistemi veya diger sistemlerdeki anomaliler taranmali ve sik goriilen
ventrikiilomegali sebepleri arastirilmalidir. Bu nedenle hastalar refere merkezlere sevk edilmeli, tecriibeli
kisiler tarafindan ayrintili ultrasonografi taramasi yapilmalidir. [4] Vakalarin %10-76’sinda ek anomaliler

tespit edilmekte olup bu bulgular nedeni belirlemeye ve prognozu tahmin etmeye yardimet olur.[12]

Santral sinir sistemi detayli bir sekilde incelenmelidir. Bu muayenede lateral ventrikiiller, {igiincii ve
dordiincii ventrikiiller, korpus kallozum, talamus, germinal matriks bdlgesi, serebellum, serebellar vermis
ve vertebra ultrasonografi ile detayli bir sekilde taranmalidir. [13] Bu tarama yapilirken daha yiiksek
rezoliisyona sahip oldugu i¢in transvajinal prob tercih edilebilir.[4] Takiben diger sistemlerin de detayli bir
taramas1 yapilmalidir. Ventrikiilomegali, genetik sendromlarin bir &zelligi olabilmekte ve bu durum SSS
(santral sinir sistemi) dis1 anormallikler veya biiyiime geriligi ile iliskili olabilmektedir. intraserebral ve
periventrikiiler kalsifikasyonlar, hepatik kalsifikasyonlar, hepatosplenomegali, asit ve polihidramnios gibi
bulgular fetal enfeksiyonun karakteristik sonografik bulgular1 olup etiyolojide enfeksiyon olma olasiligini
arttirir. [11] Bazi kilavuzlar fetal ekokardiyografi onermekle beraber bu konuda bir fikir birligi

bulunmamaktadir.[4] Cogu kilavuz tan1 konulduktan sonra ultrasonografi ile 28-34. haftalar arasinda SSS



ve diger sistemlerin en azindan bir kez daha taranmasini dnermektedir. Ultrasonografi takiplerinde % 13
oraninda baslangi¢ ultrasonografi muayenesinde tespit edilmeyen anomaliler tespit edilmistir.[7] Ayrica
takip ultrasonografileri ile ventrikiiler dilatasyonun progrese veya regrese olup olmadigr da

degerlendirilmelidir.

Amniyosentez ile birlikte kromozomal mikroarray ve tek gen hastaliklart icin testler etiyoloji

arastirilmasinda kullanilir.[11]

Ventrikiilomegali tanisi alan hastalarin ¢ogu normal karyotipte olsa da en sik trizomi 21 olmak iizere % 4,7
oraninda hastalarda kromozomal anormallik tespit edilmistir. Ventrikiilomegali siddetli veya izole olmadig1
durumlarda kromozomal anomali ihtimali artmaktadir.[14] Bu hastalarda amniyon sivi 6rneklerinden
mikroarray testleri yapilarak tani konulabilmektedir. Ventrikiilomegali tanis1 almadan 6nce biyokimyasal
belirteg veya hiicre dis1 serbest DNA taramasi sonucu diisiik riskli kabul edilen hastalarda da tanisal amagh
amniyosentez onerilmelidir.[11] Noral tiip defekti olan hastalarda ventrikiilomegali goriilebilmektedir.[6]
Bu hastalara ultrasonografi ile genellikle tan1 konulabilirken defekt kii¢iik veya ultrasonografi cihaz1 yiiksek
rezollisyona sahip degilse tan1 gozden kagabilir. Bu hastalarda amniyon sivisinda artan alfa-fetoprotein ve

asetilkolinesteraz diizeyleri etiyolojinin belirlenmesinde yardimci olabilir. [15]

Daha 6nce bahsedildigi gibi enfeksiyonlar da ventrikiillomegali etiyolojisinde yer almaktadir. Tespit edilen
en yaygin ajanlar toksoplazma ve sitomegaloviriistiir. Rubella, parvoviriis B19, zika ve herpes simpleks
viriis gibi daha nadir goriilen diger viral enfeksiyonlar da ventrikiilomegaliye neden olabilir. Bu hastalarda
tarama testi olarak ilk basamakta maternal serum serolojisi kullanilabilir ve seroloji sonucu negatif ise ayrict
tanidan enfeksiyonu diglanabilir. Bu hastalarda amniyotik sividan polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) testi
calisilmas1 tan1 amagli kullanilabilir, maternal serum serolojisine gore daha yiiksek sensitivite ve spesifiteye

sahiptir.[6]

Ozellikle siddetli ventrikiilomegali olgular1 tek gen bozukluklariyla iliskili olabilir. L1ICAM geni nérolojik
sistem gelisiminde 6dnemli rol oynarken X’e bagl genetik gecislerde norolojik sendromlar goriiliir ve bu
sendromlarin ¢oguna hidrosefali eslik etmektedir. Bu hastalar danigmanlik i¢in bir genetik uzmanina
yonlendirilmeli ve aile hikayesi mutlaka sorgulanmali ve pedigri diyagram ¢ikarilmalidir. Tani igin
amniyosentez ile elde edilen materyalde; ekzom dizilim analizleri veya hedeflenen gen panellerinin analizi

yapilabilir.[16]



Fetal ventrikiillomegalinin prenatal tedavisinde, intrauterin ventrikiiler sant prosediirlerinin etkinligi hala
sinirhidir. Tlk olarak 1982 yilinda denenen bu tedavide sonuclar beklenen tedavi oraninin gerisinde kalmstir.
Prenatal tam1 ve tedaviye yonelik gelismeler, prenatal sant isleminden yararlanma olasilifi olabilecek

fetiisleri belirlemeyi hedeflese de, bu konu hala tartigmalidir.[ 5]

Dogum zamanlamas: standart obstetrik endikasyonlarla benzerdir. Siddetli ve progresif ventrikiilomegalisi
olan hastalar i¢in bazi kaynaklar planli preterm dogumu 6nermektedir. Teorik olarak, kafa i¢i basing artigina
bagl siddetli ventrikiilomegalisi olanlar erken postnatal santtan fayda gorebilirler. [17] Ancak bu durumla
ilgili fikir birligi bulunmamaktadir. Dogum sekli yine standart obstetrik endikasyonlarla aynidir. Bazi
ventrikiilomegali olgularinda makrosefali de gelisebilmektedir ve makrosefali endikasyonuyla sezaryen

dogum gerekebilir. [4]

Prognoz

Etkilenen fetiislerde sonug esas olarak ventrikiil dilatasyon boyutu ve iligkili anomalilerin ciddiyetine
baglidir. Hafif izole ventrikillomegali en olumlu prognozu tasir. Hafif ve orta derecede izole
ventrikiilomegalide sagkalim orami % 97-%98'dir ve bu cocuklarin %90'ndan fazlasinda normal
norogelisim beklenmektedir. Bu nedenle, hafif ve hatta orta derecede izole ventrikiilomegali, 6zellikle tek
tarafli ise, genellikle normal sonugcla iligkilidir. [6] 2014 yilinda yapilan bir metaanalizde hafif ve orta
derecede olan ventrikiilomegali olgularinin sadece %8’lik bir kesiminde nérolojik sorunla karsilagilmustir.

[14]

Norolojik, motor ve biligsel bozukluk siddetli ventrikilomegalide daha olasidir. Siddetli
ventrikiilomegalileri inceleyen bir meta-analiz sagkalim oraninin yiizde 88 oldugunu ve bu cocuklarin
sadece yiizde 42'sinin normal norogelisime sahip oldugunu bildirmistir.[18] Siddetli ventrikiilomegalide,
erken dogum sonrasi santin prognozu iyilestirebilecegine dair heniiz yeterli kanit yoktur ve sant nedeniyle
prematiir dogumlardan kagiilmalidir. Bu hastalarda makrosefali goriilme orani1 ve buna bagli olarak da

sezaryen ile dogum orani artmaktadir.[6]

Norogelisimsel sonug, eslik eden anomaliler mevcut oldugunda da daha koétidir; prognoz spesifik
anomaliye baglidir. Yapilan bir ¢alismada lateral ventrikiil boyutu % 18 oraninda progrese olmus, %35 sabit
kalmis, %47 hastada ise gerilemistir. Ventrikiilomegali diizeyinin ilerlemesi veya sabit kalmasi da kotii
prognozla iliskilendirilmistir.[19] Ilerleme olan hastalarin %44’iinde dogum sonrasi bir sorun tespit

edilirken gerileme goriilen hastalarin %93’liik kesiminde normal noérolojik gelisim izlenmistir.[12]



Bu sebeple ilerleyici ve siddetli ventrikiilomegalisi olan hastalar dogum planlanirken pediatriye, pediatrik

cerrahlara konsiilte edilerek multidisipliner bir yaklagim benimsenmelidir.

Danmismanhk

Ventrikiillomegali etiyolojisi genellikle dogum oOncesinde belirlenemeyebilir ve dogum Oncesinde
ventrikiilomegali tanist konan bebeklerin sonuglarinda genis bir gesitlilik vardir. Bu nedenle ortaya
cikabilecek sonuglar hakkinda aile bilgilendirilmelidir. Ventrikiillomegalinin etiyolojisi belirlenebilmisse
aileye etiyolojiye 0zgii bilgiler verilmeli ve gerektiginde gebeligin sonlandirilmasi bir segenek olarak
sunulmalidir. Sonlandirmay1 segen hastalarda, etiyolojiyi dogrulamak veya belirlemek icin abort
materyalinden taniya yonelik testlerin yapilmasit gereklidir, bu durumlar gelecekteki gebeliklerde

olusabilecek sorunlar i¢in aydinlatici olabilir.

Ventrikiillomegalinin sonraki bir gebelikte tekrarlamasi esas olarak etiyolojisine baghdir. X'e bagh
hidrosefali oldugu dogrulanmig fetiislerde niiks riski % 50’ye varmaktadir, aileye bu konu hakkinda bilgi
verilmeli, genetik danismanlik 6nerilmelidir. Buna karsilik izole ventrikiilomegalinin tekrarlama riski,
Olciilmesi zor olsa da daha diisiiktiir, niiks riski yaklasik % 4'tiir. Bu hastalara bir sonraki gebeliklerinde 2.
trimester ayrintili ultrasonografisi yapilmasi oOnerilmelidir.[4] Bununla birlikte bazi vakalarda
ventrikiilomegalinin gebeligin ge¢ donemlerinde veya dogumdan sonra gelisebilecegi ve ayrintili

ultrasonografi yapilmasinin bu taniy1 kesin olarak dislamayacagi aileye anlatilmalidir.

Sonug¢

Fetal serebral ventrikiilomegali, prenatal degerlendirme sirasinda sik goriilen bir bulgudur. Prognoz,
etiyolojiye ve diger anomalilerin varligina baghdir. Ventrikiilomegali tespit edildiginde, fetal anatominin
ayrintili sonografik degerlendirmesi, kromozomal anormalliklerin degerlendirilmesi i¢in prenatal invaziv
tani testleri ve fetal enfeksiyon i¢in PCR dahil olmak iizere kapsamli bir degerlendirme yapilmalidir. [6,

11]

Oneriler

1) Ventrikiil ¢ap1 210 mm o6lgiildiiglinde, nérosonografi ile lateral ventrikiiller, ti¢iincii ve dordiincii
ventrikiiller, korpus kallozum, talamus, germinal matriks bolgesi, serebellum, serebellar vermis ve
vertebra detayli bir sekilde taranmalidir.

2) Tim sistemlerin detayli olarak taranabilecegi bir ultrasonografi ile ek anomali varlig

arastirilmalidir.



3)

4)

Ventrikiilomegali tanisi alan hastalarin ¢ogu normal karyotipte olsa da en sik trizomi 21 olmak
tizere % 4,7 oraninda hastalarda kromozomal anormallik tespit edildiginden amniosentez
onerilmeli ve mikroarray yapilmalidir.

Toksoplazma sitomegaloviriis oncelikli olarak rubella, parvoviriis B19, zika ve herpes simpleks
viriis gibi daha nadir goriilen diger viral enfeksiyonlar da maternal serumda galisilmalidir. Herhangi

birinin pozitif olmas1 durumunda amniyotik stvidan PCR testi ¢alisilmasi tan1 amagl kullanilabilir.

5) lzole hafif ve orta ventrikiilomegali saptanan hastalarda % 90’1n {izerinde normal ndrogelisim
beklenmektedir. Ancak yaklastk % 8 civarinda beklenen norolojik bozukluk hakkinda
bilgilendirme yapilmalidir. Hastanin terminasyon talebi yeterli damigsmanlik verilerek
degerlendirilebilir.

6) lzole siddetli ventrikiilomegalide beklenen normal norogelisim orami yaklasik % 42 olup bu
hastalara terminasyon se¢enegi sunulabilir.
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