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Ozet: Bir yil iginde tan1 konulup izlenen 24 fetal
ventrikiilomegali (FVm) olgusu sunulmaktadir. 1k iki
trimesterde tami1 konulan 5 fetus abort edildi, son
trimesterde tami alan 19 fetus ise ek sistem anomalisi
agisindan ileri tetkike ve/veya izleme alindi. Bu gruptan
9 fetus agir FVm ve/veya ek sistem anomalisi saptanmast
lizerine tahliye edildi. Canli dogan 10 bebekten yedisinde
ventrikiilomegaliye eslik eden noral tHip kusuru saptands;
ti¢ bebekte ise ventrikiilomegali tek anomaliydi. FVm
siklikla diger anomalilerle birlikte bulundugundan agir
bir prognostik isarettir. FVm’de fetusun yasi,
ventrikiilomegalinin siddeti ve ek sistem anomalisi olup
olmamasi gebeligin stirdiirtilmesi kararina etki eden
unsurlardir. Ozellikle son trimesterde saptanan FVm’'de
ek sistem anomalisi olup olmadiginin belirlenmesi
amaciyla ileri tetkik yapilmalidir.

Anahtar Sézciikler: Fetus, prenatal tani, ventrikiilomegali

Abstract:  Twentyfour cases of fetal ventriculomegaly
(FVm) are presented. Five fetuses were aborted during the
first two trimesters. Nineteen fetuses diagnosed in the last
trimester were subjected to further investigation for the
presence of associated abnormalities. Nine cases in the
latter group were terminated for severe FVm and /or
associated abnormalities. Isolated FVm was seen in 3, and
neural tube defects were detected in 7 of ten liveborn
babies. Prognosis of FVm is poor. The outcome of FVm
depends on the presence of associated abnormalities, the
severity of FVm and the timing of the diagnosis.
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GIRis

Fetal ventrikiilomegali (FVm), fetusun serebral
ventrikiillerinin ‘boyutlarinin gebelik yasinda
beklenen normal degerlerden fazla olmasi
durumudur. Patolojik siire¢ her zaman tikanma
ve artmuig BOS basincayla birlikte olmadig:
icin hidrosefali yerine antenatal anomaliyi daha
iyi tanimlayan ventrikiilomegali terimi
benimsenmistir.

FVm agir bir prognostik isarettir; 6zellikle % 60-
80 oraninda birlikte bulunan ek sistem anomalileri
fetusun gelecegini daha da agirlastirmaktadir (1).
Amag erken tani koyabilmek ve aileyi prognoz
konusunda bilgilendirmektir.

Tan ultrasonografi (US) ile konulmaktadur.
Yaymlarda US ile tanida % 20-40 oraninda yanlig
negatiflik bildirilmistir; diger goriintiileme
yontemlerinin kullanima sunulmasi, US aygitlarinin
gelismesi ve konuyla ilgili kisilerin deneyimlerinin
artmas1 nedeniyle bu oran giderek azalmaktadir
(8,15,17). Gerektiginde bilgisayarli tomografi (BT)
veya manyetik rezonans goriintilleme (MRG) ileri
tan1 yontemleri olarak kullanilabilmektedir.

Goriintiileme yontemlerinin kullaniminda
artmaya kosut olarak son yillarda FVm tanisi ile
norogirurji degerlendirilmesi isteginde de artis
gozlenmektedir. Bu yazida kendi deneyimlerimiz
151ginda olgulara norosirtirji yontinden yaklagimin
ve hastaligin prognozunun tartisilmasi amaglanmustir.
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BULGULAR

Bir yil icinde (1995-1996) 24 olgu FVm tanisi
konularak izleme alindi. Yirmidordiincii gebelik
haftasindan 6nce tani alan 5 olgu, ek anomali
yoniinden ayrintili inceleme yapilmaksizin abort
edildi. Bu olgulardan ikisinde genis noral tiip
birlesim kusuru vard.

Sekil 1: US'de FVm; ozellikle lateral ventrikiil oksipital
boynuzlarinda belirgin genigleme (biiyiik ok) ve
koroid pleksuslarda one itilme (kiiglik oklar )
goriilmektedir.
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Sekil 2: US’de a) noral tiip birlesim kusuru; omurga siitunu (ok baglar) ile spina bifida (oklar) ve b) FVm.
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Belen: Fetal Ventrikiilomegali

Yirmidordiincii gebelik haftasindan sonra tan
alan 19 fetus, ek anomali yoniinden ileri tetkik ve/
veya izleme alind1. Bu grupta bulunan fetuslardan
birinde goklu sistem anomalisi ( kisa ekstremite,
biiyiik bobrek, batinda asit), altisinda noral tiip
birlesim kusuru (Sekil 1), ikisinde ilerleyici FVm
saptandi (Sekil 2) ve hepsi tahliye edildi. Diger 10
olgu, ultrasonografiyle ek anomali teshis
edilemediginden izleme alindi. Bu son grubun
yinelenen US incelemelerinde bes fetusta noral tiip
birlesim kusuru, bir fetusta ek sistem anomalisi
(biiyiik bobrek), bir fetusta ise US’de ve MRG'de
gosterilememesine ragmen postnatal olarak noral tip
birlesim kusuru saptand: (Sekil 3). U¢ bebekte
yalnizca FVm vardi; bu bebeklerden birinde
toksoplazma enfeksiyonu saptandi ve bebek
dogumdan 45 giin sonra 6ldi, diger iki bebek ise
kafaici basincini artiran ve tedavi gerektiren
hidrosefali olmamasi nedeniyle izleme alind1.

Noral tiip birlesim kusurlu dogan alt1 bebegin
birinde oksipital ensefalosel, digerlerinde ise
torakolomber meningomyelosel vardi. Bu gruptan
bir bebekte de toksoplazma enfeksiyonu saptandi
ve bebek yenidogan déneminde 6ldii.

Noral tiip birlesim kusurlu iki bebegin
myeloselleri tamir edildi ve ventrikiiloperitoneal
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Sekil 3: Fetal MRG a) sagital ve b ve c) koronal kesitlerde

ek anomali goriintiilenemedigi halde bu olgu néral
tiip birlesim kusurlu dogmustur.

(VP) sant takilds, bir bebege yalnizca myelosel tamiri
yapildi, diger bebeklerin aileleri herhangi bir tedaviyi
kabul etmedi. Izlenebilen bebeklerden ameliyatl tig
bebekte ileri derecede paraparezi ve mental
gelismede gecikme vardi.

Yalnizca ventrikiilomegalisi olan iki bebegin
gelismeleri normal bulundu.

Bu calismada 6liitm oran1 % 70 (16/24), ek
anomali oran1 % 66.6 (15/24), yasayan norolojik
hasarli cocuk orami % 16.6 (4/24) ve yagayan
normal ¢ocuk oram1 % 8.3 (2/24) olarak bulundu
(Tablo I ve I).

Tablo I: Olgularm Dagilimi

Fetal yas Toplam say1  Abort Canl dogum

<24 hafta 5 h* -
>24 hafta 19 o 10
Toplam 24 14 10

* 2 fetiiste noral tiip birlesim kusuru

** 6 fetiiste noral tiip birlesim kusuru, 2 fetiiste ilerleyici
agir FVm, 1 fetiiste ¢oklu sistem anomalisi (kisa
ekstremite, biiyiik bobrek, karinda asit)
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Tablo 11: Canli1 Dogan Bebeklerde Tan1 ve Tedavi

Belen: Fetal Ventrikiilomegali

Say1 Tedaviyi Myelosel Myelosel tamiri Oliim [zlenen
red tamiri ve VP sant
Noral tiip 6% 3 2 ? 3
kusuru
Coklu sistem 1% - - 1 -
anomalisi
Yalnizca FVm 3 - - e 2
Toplam 10 3 2 247 5

* 5 fetiiste US ile prenatal tan1 konuldu, 1 fetiiste US ve MRG normal olmasina ragmen postnatal noral tiip birle;iim

kusuru saptandi
** US ile biiyiik bobrek tanis: ald:
***ntrauterin toksoplazma enfeksiyonu sonucu 6liim

TARTISMA

FVm’ nin BOS {iretimi ve emilimi arasindaki
dengesizlik  nedeniyle  ortaya  qktig:
diigtiniilmektedir. Koroid pleksus papillomunda
oldugu gibi BOS iiretiminin artmasi nadir bir
nedendir; olgularin ¢ogunda tikayici bir neden
saptanmistir. Tikanma gegici olabilir veya ventrikiiler
sistemdeki basing belli bir degere gikinca dengeye
ulasabilir; bu durum gegici veya ilerleyici olmayan
ventrikiilomegalidir. Eger siire¢ boyle bir dengeye
ulasamazsa ilerleyici olur ve ortaya gikan norolojik
hasar bu ilerlemeyle dogru orantilidir. Genisleyen
ventrikiller gelisen beyine baski yapar ve erken hasar
beyaz cevherde olur. Artan basingla periventrikiiler
, 6dem ve ependimal tabakada yirtilma ortaya gikar.
Daha ileri agamada ise subependimal beyaz cevher
ile korpus kallozumda sinir lifleri harabiyeti ve
sonunda periventrikiiler gliozis olusur (1,6,10).

Tan1 US ile konulmakta ve gerekirse MRG, BT
gibi ileri radyolojik tetkikler istenebilmektedir. US’de
tanida tek belirleyici olan lateral ventrikiiller 13-14.
haftalarda goriilebilirler .Ventrikiiller fetal santral
sinir sistemi incelemesinde en 6nemli yapilardir ve
ventrikuler genisleme beynin gelisme
bozukluklarinda en sik ortaya gikan bulgudur. Tan
i¢in en uygun zamanlama 15-18. haftalardir ve lateral
ventrikiil/hemisfer orani ile ventrikil gap:
degerlendirilir. Onbes ile 40. gebelik haftalar:
arasinda lateral ventrikiil atriumunun transvers gapi
7.6 = 0.6 mm olarak sabit kalir. Korteks gelistikge
ventrikiillerin boyutlar1 ayn1 kalmakla birlikte
hemisfere olan orami kiigiiliir. Bu oran 17-20.
haftalarda 0.5 iken 20. haftadan sonra 0.33’e diiser.
Lateral ventrikiiliin ¢ap1 10 mm’nin iizerine
giktiginda FVm tamsi konulur; 10-15 mm arasinda
orta, 15 mm'nin iizerinde agir ventrikiilomegali

14

olarak degerlendirilir. Lateral ventrikiil koroid
pleksusunun yassilagsmas1 veya goriilmemesi ile
korteks kalihgimin azalmasi taniy1 destekleyen diger
bulgulardir. Ozellikle korteks kalinliginin 10 mm’den
az olmasi kétii prognoza isaret eder (7,8,11,17).

US’de dikkat edilmesi gereken bir diger 6nemli
nokta ise ek merkezi sinir sistemi (MSS) anomalisinin
olup olmamasidir. FVm’ li olgularla birlikte en sik
bulunan MSS anomalisi noral tip birlesme
kusurlaridir ve bazi serilerde % 80’e varan oranlarda
bildirilmistir (10,12). Ek MSS anomalisi prognozu
agirlastirir; literatiirde ek anomalisi bulunan
olgularin 6ltim oranlar1 % 80'in tizerindedir. Yalnizca
FVm’'li olgularda ise 6liim orani1 % 40'tir ve
yasayanlarin % 50’si normal gelisme gosterirler
(15,18). En iyi kosullarda dahi ek anomalinin taninma
olasiligr % 60-80’dir. Eger riskli bir gebelik soz
konusu ise taniy1 kesinlestirmek igin fetal BT veya
MR oOnerilmektedir (2,16).

US’de ventrikiilomegali bulunmamas1 daha
sonra FVm gelismeyeceginin kanit1 degildir . Bu
nedenle riskli gebeliklerde yakin izlem ve
incelemelerin tekrarlanmasi gereklidir (1).

FVm'’de prognoz altta yatan nedene baghdir.
Bu neden gogunlukla bilinemediginden hastaligin
seyri hakkinda bilgi vermek giiclesmekte ve tedavide
de sorunlar ortaya ¢ikmaktadir. Hastaligin
etiyolojisinde sik saptanan nedenler, intrauterin
enfeksiyonlar (sitomegalo virts, kizamikgik, frengi,
toksoplazmozis), kromozomal anomaliler (trizomi13,
18 ve 21), dogumsal anomaliler (spina bifida, Dandy-
Walker sendromu, Arnold-Chiari malformasyonu),
kalitsal hastaliklar (X-gegisli akueduktus Sylvii
stenozu) ve kafaici kanamadir.
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Sekil 4: Fetal ventrikiilomegalide karar asamalar:

Istatistiklere gére saf FVm’de kromozomal
anomali oran1 % 3 iken ek anomali bulunanlarda bu
oran % 36’ya gikmaktadir (18).

Yiiksek perinatal 6liim hiz1 ve mental motor
gelismede gecikme tedaviyi giiclestirmektedir. Ideal
olani altta yatan nedeni tedavi edebilmektir ancak
bu ¢ogunlukla olas1 degildir. 1980°1li yillarda
glindeme gelen fetal cerrahi artik tedavi segenekleri
arasinda yer almamaktadir (1,4). Ventrikulo-
amniyotik sant ameliyat: sonuglarinin asagida
belirtilen nedenlerle basarili olmadig1 anlagilmgtur:
US, sant endikasyonunu belirleyecek artmis kafaici
basing ile beyin atrofisine ikincil genislemis
ventrikuli ayird edememektedir; santin yer
degistirmesi, iyi galigmamasi ve tikanmasi nedeniyle
coklu girisim gerekebilmekte ve bu da komplikasyon
oranini arttirmaktadir; sant ile yardim edilebilecek
tek ventrikiilomegali tipi saf olanidir ve bu da
goreceli olarak nadirdir, ayrica bu fetuslarin
gogunlugu dogumdan sonra sant
gerektirmemektedir; sant ameliyati uygulanmisg

deney hayvanlarinda dejeneratif beyaz cevher
degisiklikleri ve intraventrikiiler yapigikliklar
saptanmustir; bu girisimin beyin dokusunda olusan
harabiyeti diizeltmedigi histopatolojik olarak
gosterilmistir; intrauterin sant ameliyati sekelli gocuk
oranin: arttirmaktadir (1).

Sonug olarak kendi deneyimimiz ve literatiir
bilgileriisiginda FVm olgularinda tutulmasi gereken
yol asagida agiklanmustir.

Yirmidordiincii gebelik haftasindan 6nce tani
konulan tiim FVm'liler abort edilmelidirler.

Yirmidordiincii gebelik haftasindan sonra
saptanan FVm olgularinda ek anomali varsa vajinal
yolla tahliye 6nerilmelidir.

Yirmidordiincii gebelik haftasindan sonra tan
konulan saf FVm olgular: aralikli olarak izlenmeli,
fetusun haftalik biyofiziksel profili gikarilmalidir.
Amniyosentez ile karyotip tayini, viral kiiltiir ve alfa-
fetoprotein galismalari yapilmalidir. Ek anomali
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stiphesi varsa fetal BT veya MR 6nerilmelidir. Boyle
bir anomali tespit edilirse ailenin onay1 alinarak fetus
tahliye edilir.

Saf FVm olgularinda ventrikiil boyutlar
biiyiimese bile lesitin/sfingomyelin (L/S) oram
izlenerek akciger olgunlasinca bebek sezaryen
seksiyo ile dogurtulmali ve norosirirji
degerlendirmesi yapilmalidir. Ciinkii FVm'nin sabit
seyrettigi baz1 olgularda, kafa igi basincinin artmig
oldugu dogum sonrasi saptanmigtir. Otuzikinci
gebelik  haftasindan  6nce tani  almig
ventrikiilomegalisi ilerleyici olgularda ise korteks
kalinlig1 10 mm’nin altina inmeden miidahale etmek
gerekir; akcigerin olgunlagmasi igin anneye
kortikosteroid baglanir ve L/S oran1 2 olunca bebek
sezaryen ile dogurtularak acil norosiriirji
degerlendirmesi yapilir (Sekil 4).

Sekelli gocuklarin ailelere ve topluma gerek
maddi gerekse manevi yonden getirdikleri yiik
diistinuldiigiinde, FVm’de erken taninin 6nemi
agikca goriilmektedir. FVm tamis1 alan fetusun
prognozu dramatik bigimde degismektedir.
[zlenecek yol béliimlerarasi bir ¢alismayla
belirlenmelidir. Ekipte perinatolog, neonatolog, US
uzmani, norosiriirjiyen, genetik bilimci ve
psikososyal danisman bulunmalidir. Tiim iglemler
ebeveyne agikga anlatilmah ve gergek dis1 bir beklenti
yaratilmadan fetusun gelecegine aile ile birlikte karar
verilmelidir (3,5,9,13,14,19,20).

Yazisma adresi: Dr. Deniz Belen
60. Sokak 16/2
Emek 06510 Ankara
Tel: (312) 223 6975

KAYNAKLAR

1. Abromowicz J, Jaffe R: Diagnosis and intrauterine
management of enlargement of the cerebral ventricles.
] Perinat Med 16: 165-173, 1988

2. Alagappan R, Browning PD, Laorr A, McGahan JP:
Distal lateral ventricular atrium: reevaluation of
normal range. Radiology193: 405-408, 1994

3. Chervenak FA, Duncan C, Ment LR, Hobbins JC,
McClure M, Scott D, Berkowitz RL: Qutcome of fetal
ventriculomegaly. Lancet 2: 179-181, 1984

4. Clewell WH, Johnson ML, Meier PR, Newkirk JB, Zide
SL, Hendee RW, Bowes WA, Hecht F, O’Keeffe D,
Henry GP, Shikes RH: A surgical approach to the
treatment of fetal hydrocephalus. The New Engl ] Med
306: 1320-1325, 1982

16

10.

11,

12.

13.

14.

15.

16.

17

18.

19.

20.

Belen: Fetal Ventrikiilomegali

Cochrane DD, Myles ST, Nimrod C, Still DK,
Sugarman RG, Wittmann BK: Intrauterine
hydrocephalus and ventriculomegaly: associated
abnomalies and fetal outcome. Can J Neurol Sci 12: 51-
59, 1985
Drugan A, Krause B, Canady A, Zador IE, Sacks AJ,
Ewans MI: The natural history of prenatally diagnosed
cerebral ventriculomegaly. JAMA 261: 1785-1788, 1989
Farrell TA, Hertzberg BS, Kliewer MA, Harris L, Paine
SS: Fetal lateral ventricles: reassessment of normal
values for atrial diameter at US. Radiology 193: 409-
411, 1994
Filly RA, Goldstein RB, Callen PW: Fetal ventricle:
importance in routine obstetric sonography. Radiology
181: 1-7, 1991
Glick PL, Harrison MR, Nakayama DK, Edwards MSB,
Filly RA, Chinn DH, Callen PW, Wilson SL, Golbus
MS: Management of ventriculomegaly in the fetus. ]
Pediatrics 105: 97-105, 1984
Goldstein RB, La Pidus AS, Filly RA, Cardoza J: Mild
cerebral ventricular dilatation in utero: clinical
significance and prognosis. Radiology 176: 237-242,
1990
Hanigan WC, Gibson ], Kleopoulos NJ, Cusack T,
Zwicky G, Wright RM: Medical imaging of fetal
ventriculomegaly. ] Neurosurg 64: 575-580, 1986
Harrod MJE, Friedman JM, Santos-Ramos R, Rutledge
], Weinberg A: Etiologic heterogeneity of fetal
hydrocephalus diagnosed by ulrasound. Am ] Obstet
Gynecol 150: 38-40, 1984
Hudgins RJ, Edwards MSB, Goldstein R, Callen PW,
Harrison MR, Filly RA, Golbus MS: Natural history of
fetal ventriculomegaly. Pediatrics 82: 692-697, 1988
McCullough DC, Balzer-Martin LA: Current prognosis
in overt neonatal hydrocephalus. ] Neurosurg 57: 378-
383, 1982
Nyberg DA, Mack LA, Hirsch J, Pagon RO, Shepard
TH: Fetal hydrocephalus: sonographic detection and
clinical significance of associated anomalies. Radiology
163: 187-191, 1987
Patten RM, Mack LA, Finberg H]J: Unilateral
hydrocephalus: prenatal sonographic diagnosis. Am ]
Radiol (AJR) 156: 359-363, 1991
Thickman D, Mintz M, Mennuti M, Kressel HY: MR
imaging of cerebral abnormalities in utero. ] Comp
Assist Tomo 8: 1058-1061, 1984
Twinning P, Jaspan T, Zuccollo J: The outcome of fetal
venticulomegaly. Brit ] Radiol 67: 26-31, 1994
Varadi V, Toth Z, Térok O, Papp Z: Heterogeneity and
recurrence risk for congenital hydrocephalus
(ventriculomegaly): a prospective study. Am ] Med
Genet 29: 305-310, 1988
Vintzileos AM, Campbell WA, Weimbaum PJ,
Nochimson DJ: Perinatal management and outcome
of fetal ventriculomegaly. Obstet Gynecol 69: 5-11, 1987



