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ONSOZ

Iste yine basliyoruz!

Diagnostic Imaging: Obstetri kitabinin 1. Baskisindan o kadar memnunduk ki 2. Baskisinda ne yapacagimizi bilmiyordum.
Ama bu 5 uzun yil 6nceydi ve gok sey degisti. Goriintiileme teknikleri ilerledi, yeni tedavi rejimleri uygulanmaya baslad ve birgok
konjenital anomalinin patofizyolojisi ve genetigi hakkinda anlayisimiz degisti. Fetal goriintiileme ile ugrasmak bizler igin hig bitmeyen,
heyecan verici bir yolculuktur. Iste bizim 2. Baskida ne yapmamiz gerektigini diisiinmemizi saglayan sey bu duygudur.

Tarz1 ve maddelendirilmis kisa metinleriyle ilk baski miktarina gore daha fazla bilgi verme agisindan diger standart kitap-
lara gore oldukea basariliydi. Dolayisiyla bu tarzi bozmadan ve temel diizeni degistirmeden bu baskida ¢ok daha fazla bilgi vermeyi
hedefledik.

. Yeni embriyoloji boliimleri ile normal fetal gelisimi gostererek gelisimsel anomalilerin esaslarinin daha rahat anlan-
masini saglamaya ¢alistik. Her konuda gizimler ve resimler detayli olarak etiketlendirilmis olup normal fetal yapilarin
hem sonografik hem de MRG goruntiileri verilmistir.

. Kitap genelinde ana konularda yeni diiz metin seklinde giris boliimleri bulunmaktadir. Amacimiz okuyucuya anormal
fettis’ti detayli bir sekilde degerlendirebilmesini saglamaktir.

. Yeni 30dan fazla tan1 ekleyerek bu baskiyr miimkiin olan en detayl referans kitab: haline getirmeye ¢alistik. Eski
baskida da bulunan konular ise detayli bir gekilde yenilenerek okuyucunun konu hakkinda en yeni bilgiye sahip
olmasini amagladik.

. Yeni baskiya eklenen goriintii galerileri ile beraber yaklagik 2400 resim igerigi olan bu kitap igin ayrica hazirlanan
e-kitap ile yiizlerce resime ¢evrimici olarak ulasmak miimkiin olacaktir.

. 2. Baski igin eklenen yeni bigim ile artik sik konulan tanilarla ilgili genis goriintii galerilerimiz olugmus olup bu sekilde
okuyucunun sadece sik gzlenen anomalileri gérmesini degil diger tiim varyantlarida gorebilmesini saglamaya galigtik.
Her konuda bulunan grafik, fetal MRG, ultrasonografi, gri skala, 3 boyutlu ve Doppler ultrasonografi resimleri ile
zengin bir igerik olusturulmus olup miimkiin olan yerlerde klinik ve patolojik korelasyonlara da yer verilmistir.

Bu kitap esitli fetal goriintiileme uzmanlarindan olusan olaganiistii bir grup tarafindan yazilmustir. Yazarlar radyoloji, pe-
rinatoloji, kardiyoloji ve klinik genetikte s6z sahibi 6nemli kisilerdir. Ekip tiyeleri arasindaki ortak aba ile her béliim olabilecek en
miikemmel seviyeye ulagtirilmaya galigildi. Hepimiz kendimizi aileler igin oldukga yikici olan fetal hastaliklar1 anlamaya ve tanisini
koymaya adamus kisileriz. Biz dogru tan1 koyarak ailelerin bu en zor zamanlarinda onlara miimkiin olan en eksiksiz bilgiyi vermek
i¢in ortak bir tutkuyu paylasiyoruz. Her boliim, hayatimizi adadigimiz bu iste bildiklerimizi siz okuyucularla paylasabilmenin verdigi
heyecanla hazirlanmigtir.

Bu kitabin hazirlanmasinda galisan hekimler haricinde, kitap igerisinde sik¢a kullanilan materyalleri saglayan ultrasonografi
ve MR teknisyenlerine ayrica tegekkiir etmek gereklidir. Ayrica Amirsys iiretim elemanlarina—aozellikle Ashley, Kellie ve Jeffe—de-
taylara verdigi 6nemle yaptiklarimin daha iyi olmasini sagladiklari igin ve gizerlere—Lane, Rich ve Laura’ya—bu kitab1 gergekten
Ozel bir hale getirdikleri igin tesekkiir ediyorum.

Sizlere Diagnostic Imaging: Obstetri kitabinin 2. baskisini sunmaktan onur duyuyorum
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CEVIRI EDITORUNUN ONSOZU

Giiniimiiz obstetri pratiginde ultrasonografi en sik kullanilan tetkiklerden biri olmaya bagladi. Dogum hekimle-
ri igin ultrasonografi artik sadece bir goriintiileme yontemi degil fetiisit muayene etmenin en 6nemli araci haline geldi.
Bu tan1 ve muayene aracinin dogru kullanilabilmesi igin de éncelikle normal anatomiyi bilmek ve sonrasinda gordiikle-
rimizin ne oldugunu anlayabilmemiz gerekiyor. Dogum hekimleri i¢in is burada da bitmiyor. Gérdiiklerimiz sonucunda
koydugumuz tani veya oldugunu diisiindiigiimiiz durum hakkinda hastaya danismanlik hizmetini vermekte bizlere dii-
sen bir gorev. Bunun igin de yeterli bilgi sahibi olmak veya bilgiye hizli bir sekilde ulagabilmek gerekiyor.

Iste bu noktada kitaplar ok degerli. Genelde bu temel bilgi, tan1 ve danismanlik ile ilgili bilgiler ayr1 ayr1 kay-
naklardan saglaniyor. Cogu kitap ise standart olarak diiz metinden olusan ve genelde temel bilgi, tan1 ve danigmanlik ile
ilgili bilgileri ayni1 binyede igermeyen kaynaklardir. Diagnostic Imaging: Obstetri kitab1 bu noktada farklilik gosteriyor.
Igerik olarak hem genel bilgi, normal anatomi, patofizyoloji ve hem de prognoz veya tedavi gibi basamaklarin hepsini
igeren 6zel bir kaynak. Aranilan bilgiler yapilandirilmis bir bicimde madde madde verilmis olup alisilagelmisin diginda
bir anlatim saglanmis. Ayrica konu igeriginde bulunan birgok resim, grafik ve sekiller oldukea agiklayici ve aydnlatici.
Bu kitap ile sadece tanisal yeteneklerinizi gelistirmekle kalmayip danismanlik verebilecek bilgiye de rahatga ulagabili-
yorsunuz. Bu nedenle de bu kitabin dilimize anlagilabilir bir bigimde gevrilmesinin hekimlerimize oldukga biyiik fayda
saglayacagini diigtiniiyorum. Bu kitabin zamanla en sik kullandiginiz referans kitab: olacagindan eminim.

Bu kitabin geviri ekibinde bulunan sevgili meslektaslarima ve saygideger hocalarima gok tesekkiir ederim. Kita-
bin gevirisinin her basamaginda bana yardimer olan yardimci edit6r Dr. Mert Turgal’a ayrica tesekkiir ederim. Bu kitabin
dilimize gevrilebilmesinde en 6nemli katkiy: saglayan Giines Tip Kitabevlerine ve 6zellikle Sayin Nuran Karacana sabr1
ve yardimlari igin ayrica tesekkiir etmek isterim.

Umarim biz gevirirken okumaktan keyif aldigimiz bu kitabr sizlerde begenirsiniz.
Saygilarimla
Dog. Dr. Ozgiir Ozyiincii

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Kadin Hastaliklar: ve Dogum Anabilim Dalt
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Birinci Trimester

BiRINCi TRIMESTERDEKi EMBRiYOLOJi VE ANATOMI

l TERMiNOLO]i ‘ o Kalan trofoblast hiicreleri ise sitotrofoblasta donii-
sirler
Tanim e Maternal endometrial hiicreler asagidakilere cevap
e Birinci trimester, son adet tarihinin ilk giiniinden 13. olarak desidual hticrelere farklilasirlar:
haftanin sonuna kadar olan dénemi kapsamaktadir o Korpus luteumdan salgilanan progesteron
A 5 o Sinsityotrofoblastlardan salgilanan insan koryonik
[ EMBRIYOLOJi | gonadotropini (HCG)
Embriyonik Olaylar Embriyonik Gelisim

e Birinci Trimester
o Ovulasyon
o Fertilizasyon
o Embriyonik yariklanma
o Implantasyon
o Embriyonik gelisim
o Organogenez
o Plasental gelisim
o Umblikal kord gelisimi'ni kapsamaktadir

Ovulasyon

Primordial follikiil > siklus basina 5-12 primer folli-
kiil

Biri hari¢ hepsi dejenere olur, tek dominant follikiil
kalir

Pituiter gonodotropin artis1 —-» ovulasyon —» oosit
over ylizeyine ¢ikar

Oosit hem sert zona pellusida ile hem de kiimulus
hiicrelerinde olusan tabakalarla sarilir

Fimbriyalar oositi yakalar ve fallop tiiptine alir

Kalan “bos” follikiil, 6strojen ve progesteron tireten
korpus luteuma donisiir

Fertilizasyon

¢ Fallop tiipiinde olusur

e Oosit ~24 saat boyunca fertilize olabilir

e Sperm oositi penetre eder hiicre zarlari birlesir —» zi-
got

e Spermatozoa ve oosit ¢ekirdekleri disi ve erkek pro-
nukleuslar1 olusturur

e Cekirdek zarlar1 kaybolur zigot olusumu icin kromo-
zom replikasyonu olusur

Zigot Olusumu

e Zigot » 2 hiicre —» 4 hiicre » 8 hiicre » morula >
blastokist

e Bircok hiicre boliinmesi gerceklesir, bunlara blasto-
mer denir

¢ 8 hiicreli asamada, kiimelenme yapan baz1 hiicreler —»
i¢ hiicre kiimesi ya da embriyoblast, bazi hiicreler —»
periferal trofoblast
o I¢ hiicre kiimesi/embriyoblast = blastokistin embri-

yonik kutbu

¢ 16-32 hiicreli blastomer = morula

e Morula sivi emer —» blastokist icindeki merkezi boslu-
ga “blastosel” denir

Implantasyon

¢ Blastokist zona pellisudadan ayrilir (hatching).

e “Ciplak” blastokist dogrudan maternal endometrium
ile temas eder

e Trofoblast hiicreleri membranlar ve plasentay1 olus-
turur, embriyoyu ise olusturmaz
o Embriyonik kutuptaki trofoblast hiicreleri -» endo-

metrium igine giren sinsityotrofoblast

Embriyoblastlar epiblast ve hipoblast olarak ikiye bo-

lilndiigiinde bilaminar embriyonik disk olusur.

Hipoblast = primitif endoderm

o Hipoblast hiicreleri primer yolk kesesini olusturmak
icin blastokist kavitesinin ¢evresine go¢ ederler.

o Hipoblast + primer yolk kesesini ekstraembriyonik

mezodermi olusturur (primer yolk kesesini ¢evresin-

deki blastokist kavitesini dolduran gevsek baglantili

hiicrelerdir)

[kinci sefer olarak go¢ eden hipoblast hiicreleri pri-

mer yolk kesesinin yerini alan sekonder yolk kesesi-

ni olusturmaktadir

Embriyonik mezoderm iki tabakaya ayrilarak koryo-

nik kaviteyi (ekstraembriyonik ¢6lom) olusturur.

o Koryonik kavite koryondan (blastokistin dis duvari)
embriyo/amniyon/yolk kesesi olarak boliniir

Epiblast embriyo olarak bilinir ve amniyonu olusturur

o Sivi epiblast ve tizerindeki trofoblast arasinda topla-
nir » kavite

o Epiblast tabakas1 yeni kaviteyi sitotrofoblasttan ayi-
ran amniyotik membrana dontisiir.

e Trilaminar disk

o Indiiksiyon sonucunda hiicrelerin yeni yerlerine
hareketleri ile gastrulasyon stireci olusur.

o 3 primer germ tabakasi=ektoderm, mezoderm, en-
doderm

o Viicut aks1 gastrulasyonla belirlenir.

Disk uzar ve katlanir —» tiibtiler yapilar -» major or-

gan sistemleri olusturur.

Ektoderm —» noral tabaka —» noral tiip+noral krest

hiicreleri

o Noral tiip - beyin ve spinal kord

o Noral krest hiicreleri noral tiipten go¢ eder —» bir-
cok degisik yap1 ve hiicre tipi

Mezoderm

o Bas mezodermi —» yiiz kaslari, cene ve girtlak

o Notokordal yap1

o Kardiyojenik mezoderm

o Somitler —» aksiyel iskeletin ¢cogu

o Ara mezoderm —» genitotiriner sistem

o Lateral mezoderm —» Kkarin ve bagirsak duvarlari

Endoderm

o On bagirsak, orta bagirsak, arka bagirsak (orofarin-
geal membran —» ag1z)

]

=}

Organogenez

e Santral Sinir Sistemi
o Noral katlantidan olusur - néral tiip + noral ¢ikint
= Noral tiiptin 2/3 kraniyal kism1 —» beyin gelisir.
= Noral tiipiin 1/3 kaudal kismi —» spinal kord, si-
nirler gelisir
= Noral ¢ikint1 — periferal sinirler, otonom sinir sis-
temi gelisir
¢ Kardiyovaskiiler Sistem
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o Kardiak tiipten —» kalp ve biiyiik damarlar gelisir

o Kardiyojenik ¢nciiller embriyonun kraniyal ucunda
1.kalp sahasini olustururlar

o Embriyonik katlantilarin bir araya gelmesi ile lateral
endokardial ttipler - primitif kardiak tiip olusur

o Primitif kardiak tiiptin katlanmasi, yeniden yapilan-
masl, septasyonu —» dort gozli kalp olusur

o Konotrunkus = primitif ¢ikim yolu ayrilarak —
ventrikuler ¢cikim yolu olusur

Solunum Sistemi

o On bagirsak —» solunum divertikiili —» primer
bronsial tomurcuk —» 3 sag+ 2 sol sekonder bronsial
tomurcuk —» terminal bronsiol —» respiatuar bron-
siol —» primitif alveol

Gastrointestinal Sistem

o Erken embriyonik katlant1 —» endodermal tiip » 6n
bagirsak, orta bagirsak, arka bagirsak

o On bagirsak(orofaringeal zarda kor sonlanir) - 6zo-
fagus, mide, proksimal duodenum
= Karaciger, safra kesesi, sistik kanal ve pankreas du-

odenal divertikiilden gelisir
o Orta bagirsak (6nceden yolk kesesine agilan) —» dis-
tal duedonum ile 2/3 proksimal transvers kolon ara-
sindaki bolim
= Daha sonra ileum hizlica uzar - umbilikal kor-
dun tabanindan fitiklasarak 90° rotasyon yapan
primer bagirsak kivrimi

= Bagirsak peritoneal kaviteye geri donerken 180°lik
ek rotasyon yapar boylece ¢cekum sagda duodeno-
jejunal kivrim solda olacak sekilde normal bagir-
sak oryantasyonu olusur.

o Arka bagirsak (kloakal membranda kor sonlanir) —»
distal 1/3 transvers kolon ile ¢cekum arasindaki bo-
lim
= Primitif arka bagirsagin son kisminin genislemesi

—» kloaka
= Urorektal septum kloakayr iirogenital siniis ve
dorsal anorekal kanal olarak ayirir.
Genitoiiriner Sistem
o Ara mezoderm —» pronefroz, mezonefroz, metanef-
roz
= Mezonefroz - rudimenter bobrekler kloakaya
mezonefrik kanallarla baglanir

= Mezonefrik kanal —» ureteral tomurcuk —» topla-
yic1 sistem

= Ureteral tomurcuk metanefrik blasteme baglanir
—» nefron olusumunu baslamasi

o Mesane, kloaka ve allantoisten koken alir

o Mesane, tirogenital sinus ile rektumdan ayrilir

e Kas-iskelet Sistemi
o Ust ve alt ekstremiteler kendilerine ait ekstremite

tomurcugundan gelisir

Plasental Gelisim

e Koryonik kese en basta villuslar ile sarilidir, uterusa
komsu olanlarinin atrofisi » koryon laeve
¢ Implantasyon sahasina komsu villuslarda, sinsityotro-
foblastlar oyuk olusturarak trofoblastik lakiin olustu-
rur
o Komsu maternal kapillerler genisler - maternal si-
nuzoidler trofoblastik lakiin ile anostomoz yaparlar.
o Sitotrofoblastlar sinsityotrofoblastlara ve maternal
lakiinlere dogru ¢ogalir —» matiir tersiyer villuslar
o Tersiyer villuslar koryon frondozumda gaz degisimi
icin tamemen farklilasmis damarlari icerir
¢ Koryon frondozum + desidua bazalis = plasenta

Umblikal Kord Gelisimi

Embriyonik disk amniyon ve yolk kesesi arasinda uza-

nir.

Embriyo en basta ekstraembriyonik mezodermden

olusan baglayici sapla koryon ile baglant1 halindedir.

o Allantois (endodermal arka bagirsak divertikiilii)
yolk kesesinden disar1 ¢ikinti seklinde gelisir.

o Allantois ve allantoik damarlar baglayici sapa dogru
ilerler (umblikal damarlar olusur).

Embriyonik biiylime ve katlanma sonucu kor sonla-

nan on bagirsak ve arka bagirsak ile yolk keseye a¢ilan

orta bagirsak olusur.

o Viicut duvarlar1 yan katlantilardan olusup orta ba-
girsak tiibiiler hale gelince, yolk kesesi ortaya ¢ikar.

o Yolk kesesinin uzun ve dar boynu = orta bagirsak
kanalinin bitisini yolk kesesine baglayan vitellin ka-
nal.

Embriyo biiyiiyiip katlanirken, amniyotik bosluk ge-

nisler ve umblikal halka haricinde embriyoyu cevre-

ler.

o Baglayici kanal, allantois, vitellin kanala bitiin ola-
rak umblikal kord denir.

o Amniyon biiytimeye devam eder ve kord elemanlar1
cevresini saran tiibtiler yapt olusur - yogun epitel
Ortiisti

flerleyici kord uzamasi ve kivrilmasi embriyonik/fetal

biiyiime ve hareketle birlikte olusur.

[ ANATOMi TEMELLi GORUNTULEME |

Anahtar Konular ve Sorular

e Gelisim basamaklar1 (son adet tarihinden sonra)

o Gestasyonel kese (intradesidual kese isareti) 4-4.5
haftada gortintir.

o Yolk kesesi 5-5.5 haftada gortiniir.

o Kardiyak aktivitenin goriilmesi 6-6.5 haftada olur.

Ortalama kese ¢apina (OKC)gore gelisim basamaklari.

o OKC > 10mm ise transvajinal USG (TVUSG) de yolk
kesesi goriilmelidir.

o OKC > 18mm ise TVUSG de embriyo goriilmelidir.

5 yasam™ kurali: embriyo boyu > Smm ise kardiyak

aktivite gortiliir.

o Embriyo gortinen bir amniyon igerisinde ise, kardi-
yak aktivite bulunmasi gerekir (genislemis amniyon
isareti)

Gestasyonel yas degerlendirmesi en kesin 1. trimester-

de olur.

o Biyolojik varyasyonlar 13. gebelik haftasi sonrasin-
da etkisini gosterir.

Cogul gebeliklerde koryonisitenin saptanmast

o Prognozda en 6nemli faktordiir.

e Anoploidi riskindeki artisa bir kanit var midir?

o 11-13 hafta taramas1 anoploidi riski i¢in kullanilabi-
lir, invaziv islem gerekliligini belirtir.

Anatomi normal mi?

o Organogenez 13. haftanin sonuna dogru tamamla-
nir.

o En iyi ¢ozlinirliik icin TVUSG kullanilabilir.

1. trimester kompleks hiicre ¢cogalmasi ve farklilasma-

smin olustugu bir zamandir.

o Normal isleyis net olarak anlasilmaz ise hata pay1
ytikselmektedir.

Ja)sawii] 1ouLg
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OVULASYON VE FERTILIZASYON

/— Dominant follikil

/

B
]
0
7]
o
£
=
-
‘©
=
=
11]

Folikiler faz

Primordiyal follikiiller

Ovulasyon
Korpus albikans Kumulus hiicreleri
tarafindan sarilmis
oosit
Korpus luteum Luteal faz
2 hiicreli evre 4 hiicreli evre

8 hiicreli evre

Zona pellusida
tarafindan sarilmis

at{old Morula

(blastomerlerden
olusur)
Fertilizasyon i¢in
spermatozoon oositi
penetre eder

Blastokist icindeki
blastosel
kavitesi

“ciplak” blastokist

Oosit fimbria
tarafindan tiipiin
icin cekilir

Oosit overden atilir

(Ust Sekil) Menstrual siklusun follikiler fazinda bircok follikiil gelismeye baslar, bir tanesi dominant follikiil haline gelir ve bu olgunlasmis follikildeki

oosit over yiizeyinden atilir. Progesteron sentezleyerek plasenta olusana kadar erken gebeligin devamini saglayan geride kalan follikile korpus luteum

denir. Déllenme olusmazsa, korpus luteum korpus albikansa déntistir. (Alt Sekil) Oosit fertilize olacagi fallop tiipiine gecer. Fertilize olmus ovum tiipten

1 gecerken hizla boltintir. Endometrial kaviteye ulastiginda blastokist halini almistir. Blastokist zona pellusidasindan kurtulur ve maternal endometriuma
yapisir.
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Tiimorler

Parenkimal Beyin Ttimorleri
Koroid Pleksus Papillomu
Lipom

2-100
2-104
2-108

2-112
2-116
2-120
2-122
2-126
2-128
2-132
2-134
2-138

2-140
2-144
2-146

2-148
2-152
2-154
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BEYiNiN ANATOMIi VE EMBRIYOLOJiSi

l TERMINOLOJi |
Tanimlar

¢ Rostral: kranial (6rn; embriyonun bas kismina dogru)
e Kaudal: kuyruk (6rn; embriyonun sakral kismina dogru)

l MAJOR EMBRiIYOLOJiK OLAYLAR |

Norulasyon

¢ Ektodermal hiicreler dorsal, orta hat noral plagi olus-
turur.
o Noral katlantilar gelisir, sonra birlesir - néral tiip +

noral krest

¢ Noral tiip - beyin, spinal kord

e Noral krest —» periferik sinirler, otonom sinir sistemi

Norulasyondaki hatalar

o Anensefali

o Sefalosel

o Miyelomeningosel

o Chiari II: Arka beynin anormal nérulasyonu

Noronal Proliferasyon

¢ Rombensefalonda baslar; noroepitelyal proliferasyon
—» noronlar, glial hiicreler, ependimal hiicreler
o Ventrikiiler zonda (santral limen etrafinda) ‘dogan’
hiicreler ‘gen¢ noronlar’ olarak adlandirilir.
= Beyin korteksini olusturmak tizere periferik olarak
go¢ ederler (6rn; gri madde onciilii).
= Periferik olarak beyin korteksine uzanan aksonlar
marjinal bolgeyi olusturur (6rn; beyaz madde 6n-
ctilleri).
= Beyaz madde dis kisimda, gri madde i¢ kisimda-
dir.
o Glioblast hiicreleri —» astrositler ve oligodentrosit-
ler
= Noronlara metabolik/yapisal destek saglarlar.
o Ependim hiicreleri ventrikiilleri/spinal kanali kaplar
= Beyin omurilik sivisini tiretir.
e Noronal proliferasyondaki hatalar
o Holoprozensefali
o Korpus kallozum agenezisi
o Pitiiiter bezin hatali gelisimi
o Dandy-Walker malformasyonu
o Rombensefalosinapsis

Histogenez

e Proliferasyon, gog, farklilasma stireci —» matiir sereb-
ral korteksin gelisimi
¢ Serebral hemisfer noroepiteli ile noral tiiptin diger
kisimlarindaki noroepitel arasindaki tek fark
o Cok sayida katmandan olusmustur (dominant neo-
kortekste 6 adet)
o Gri/beyaz maddenin ‘ters ytiz’ diizeni
= MSS'nin diger kistmlarindan farkl: olarak, serebral
hemisferlerde beyaz madde i¢ kisimda ve gri mad-
de dis kistmdadir
= Mekanizma tam anlasilamamistir
e Serebellumdaki Ozellesmis norogenez —» serebellar
korteksin gri maddesi/derin serebellar niikleuslar
¢ Histogenezdeki hatalar
o Periakuaduktal gri maddenin anormal histogenezi
akuaduktus stenozunun bir sebebidir.

Noronal Goc
e 11-15. haftalarda tepe aktivite

0 24. hafta itibariyle noronlarin biiyiikk cogunlugu
dogru konumundadir
o Go¢ 35. haftaya kadar stirer
¢ Yeni ¢cogalan hiicreler radyal glial liflerin 6nceden be-
lirlenmis yollar1 boyunca gog¢ ederler —» organize kor-
tikal tabakalanma
o En son gelenlerin, énceden go¢ edenlerin ‘dis tara-
finda’ oldugu 6 tabakanin ‘ters yiiz’ dizilimi
o Islem ¢oklu genler ve dolasan faktorler tarafindan
yonetilir.
e Gocteki hatalar
o Mikrosefali
o Megalensefali
o Heterotopi
o Kortikal displazi
o Lissensefali=noronal gocte durma
o Fakomatozlar
Miyelinizasyon
e 20. hafta kadar erken donemde tespit edilebilir.
e Diizenli ve tahmin edilebilir bicimde meydana gelir.
o Kaudal —» derin kranial —» ytizeyel posterior —» an-
terior
¢ Yetiskin doneme kadar stirer.
Operkiilizasyon
o Insular korteks ve silvian fissiiriin kivrimlarinin olusu-
mudur
e 11-28. haftalar arasinda olusur.
¢ Operkiilizasyondaki hatalar
o Kusurlu konusma ve dil islemleri

Girus ve Sulkus Gelisimi

e Canli ortamda, mevcut goriintiileme yontemleri ile
tespit edilebilecek zamandan daha 6énce gerceklesir.
o Yapilar goriintiileme ile goriintir hale gelmeden 4-6
hafta 6nce
e Sulkus/fissiiriin her zaman izlenmesi gereken gestas-
yonel yas
o Kallozal: USG ile 14. hafta, MR ile 22. hafta
o Silvian: USG ile 18. hafta, MR ile 24. hafta
o Parieto-oksipital: USG ile 18. hafta, MR ile 22-23.
hafta
o Kalkarin: USG ile 18. hafta, MR ile 22-23. hafta
e 35. haftanin sonuna kadar siirer

[SEREBRUM, SEREBELLUM VE VENTRIKULLER |

Serebral Hemisferler

¢ Notokord gelisimi
o Bilaminar germ diski; ektoderm, mezoderm, endo-
dermi olan trilaminar germ diskine dondsiir.
o Mezoderm orta hat, oyuk, santral tiipti olusturur:
Notokordal islem
o Notokordal islem solid notokorda dontistir.
o Notokord + mezoderm noéral plak olusumunu in-
dukler.
o Noral plak 21. giinde norulasyon baslayincaya ka-
dar boyuna ve enine biiytir.
e Noral tiip olusumu (primer nérulasyon)
o Noral plak kivrimlari ytikselir, bunlarin arasinda ya-
rik (noral oluk) olusur.
o Noral kivrimlar birlesir — néral tiip
= Noral krest hiicreleri (noroektodermden kdken
alir) noral tiip birlesirken noral tiipten ayrilirlar.
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o Noral tiip her iki ucta gegici olarak acilir; bu aciklik-
lara néropor adi verilir.
= Noral tiiptin rostral 2/3’ti — beyin
= Noral tiipiin kaudal 1/3'i — sipnal kord ve sinir-
ler
o Oksipitoservikal seviyede iki yonlii kapanma baslar
= Rostral/kranial noropor 24. giinde kapanir
= Kaudal/sakral noropor 25. gtinde kapanir
4. haftanin ortasinda primer vezikiiller olusur
o Prosensefalon (6n beyin)
o Mezensefalon (orta beyin)
o Rombensefalon (arka beyin)
5. haftada sekonder vezikiiller olusur
o Prosensefalon — anterior telensefalon + posterior
diensefalon
= Diensefalon — hipotalamus, talamus, pitiiiter
bezin posterioru ve gozler
= Telensefalon —» serebral hemisferler (sagittal ay-
rilma ile) ve bazal ganglionlar
o Rombensefalon —» anterior metensefalon + posteri-
or miyelensefalon
= Metensefalon —» pons + serebellum
= Miyelensefalon —»medulla oblangata
Vezikiillerin olustugu zamanda tiip de uzar; belirli ko-
numlarda fleksuralar olusur
o Orta beyin (mezensefalik) fleksurasi
o Servikal fleksura beyin sap: ile spinal kordun bir-
lesme yerinde
o Pontin fleksura orta beyin ile servikal fleksura ara-
sinda olusur.
Serebral hemisferler 11. hafta itibariyle olusur
o Telensefalonun lateralde disa keselenmesiyle ortaya
cikarlar.
o Diensefalon ve mezensefalonu 6rtmek icin hizla bii-
ytrler.
Serebral hemisferler lamina terminalis ile baglanirlar
(kranial noropor kapanisinin ‘fermuart’).
o Rostal sonda lamina terminalisin kalinlasmasi —»
lamina reuniens + massa komissiiralis
= Lamina reuniens —» anterior komisstir
= Massa komisstiralis —» korpus kallozum ve hipo-
kampal komissiir
= Hipokampal komissiir korpus kallozumun spleni-
um bolimii ile birlesir.
o Korpus kallozum 20. hafta itibariyle tamamlanma-
Iidir.
= 4 bolimden olusur, 6nden arkaya dogru rostrum,
genu, govde, splenium
Serebellum
Rombensefalon alar plaginin kalinlagsmasi —» rombik
dudaklar
Rombik dudaklar — yogun noronal proliferasyon ile
serebellar hemisferler
Rombik dudaklar birlesir —» 4. ventrikiil ¢atisinda se-
rebellar komisstirler
Serebellar hemisferik birlesme kranial taraftan bas-
lar, 9. haftada hemisferlerin flocculi ve vermisin no-
dulus boliimlerini olusturur
o Cogalma ve birlesme 15. hafta itibariyle tamamla-
nana dek kaudal yonde siirer
Flocculonodiiler fissiir hemisferlerin flocculi ve vermi-
sin nodulus béliimlerini ayirir.

Ventrikiiller

¢ Beyin vezikiilleri icindeki kaviteler —» 4-12. haftalarda
ventrikiiller
o Lateral ventrikiiller telensefalik primitif ventrikiil-
den divertikiil seklinde gelisir.
o 3. ventrikiil diensefalonun kavitesinden gelisir.
o 4. ventrikiil rombensefalonun kavitesinden gelisir.
Foramen Monro lateral ventrikiilii 3. ventrikil baglar.
Akuaduktus Sylvii 3. ventrikiili 4. ventrikiile baglar.
o Mezensefalonun kavitesinden gelisir.
Diensefalon ve miyelensefalonun damarlar: ventrikiil
duvarlarini invaze ederler —» koroid pleksus
4. ventrikiil catis1
o Son derece karmasik bir alan
o Gelisen koroid pleksusun sirt1 ¢atiy1 boler - anteri-
or ve posterior membranoz alanlar
= Anterior superior kismi koroid pleksusa dahil
olur.
= Posterior inferior sebat eder ve orta hat kavitasyo-
nu —» Foramen Magendie

l GORUNTULEME KONULARI
Protokol Onerisi

e Ultrasonografi

o Miimkiin olan en yiiksek ¢oztniirlige sahip trans-
duseri kullanin.

o 3D voliim akuzisyonu gercek ortogonal goriintii
planlar ‘yaratmak’ i¢in veri setinin manipiilasyo-
nuna izin verir.

o Belirte¢ damarlarin seyrini degerlendirmek icin
renkli Doppler kullanin.

Manyetik rezonans goriintiileme

o Hacim akuzisyon yerine tek Kesitli hizli sekans kul-
lanin.

o Diftizyon tensor gortintiileme traktografi i¢cin uygu-
lanabilir.

o Global anatomi i¢in T2 agirlikli goriintiileme

o Kan, yag, miyelinizasyon i¢in T1 agirlikli goriintiile-
me

Goriintiilemede Tuzaklar

e Normal yapilar yanlislikla patoloji sanilabilir.

o Yolk kesesi sefalosel ile karisabilir.

o Rombensefalik vezikiil posterior fossa kisti ile kari-
sabilir.

o Ventrikiiler atrium kosesi yanlislikla koroid pleksus
kisti sanilabilir.

o Forniksler yanlislikla kavum septum pellusidum sa-
nilabilir.

Normal gelisim anlasilmadiysa incelikli lezyonlar goz-

den kagabilir.

o Kavum septum pellusidum yoklugu

o Heterotopi

o Lissensefali

o Kortikal displazi

Posterior fossa

o Vermis rotasyonu yanlislikla vermis disgenezisi sa-
nilabilir.

o Rombensefalosinapsis serebellar hipoplazi ile kari-
sabilir.

ulkeg
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iLK TRIMESTER EMBRiYO

Kranial néropor

Somitler Kapanan néral tiip

Kaudal noéropor

Yolk kesesi

Viicut sap1 ﬁ

Prozensefalon

Optik kese

Mezensefalon

Rombensefalon

Amniyon Amniyotik bosluk

Telensefalon

Diensefalon

Mezensefalon

Metensefalon

Miyelensefalon

(Ust) Noral tiip iki yonli bicimde kapanir. Kranial néropor 24. giinde kapanirken, kaudal néropor 25. giinde kapanir. (Orta) Embriyonun bas tarafi
genislerken ayni zamanda bir seri vezikiil olusur ve yassi olan embriyonik disk profilde kivrik ve kesitte tiibiler hale gelir. Bunlar yetiskin beyninin
onctilleridir. Prozensefalon (yesil) on beyni, mezensefalon (mor) orta beyni ve rombensefalon (acitk mavi) arka beyni olusturur. (Alt) Devam eden
embriyonik biiytime ile prozensefalon, telensefalon ve diensefalon olarak bilinen sekonder vezikilleri olusturur. Rombensefalon, metensefalon ve
miyelensefalon olarak bilinen sekonder vezikiilleri olustururken, mezensefalon uzar. Bu noktada, néral tiipte cok sayida fleksura gelisir, béylelikle néral
tip gelisen kraniumun kontiiriine adapte olur.
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iLK TRIMESTER EMBRiYO

ulkeg

Embriyo: ‘Bas’

Embriyo: ‘Govde’

Embriyo: ‘Bas’

Embriyo: ‘Gévde’

Rombensefalik vezikiil

Yolk kesesi . .
Koryonik kavite
Amniyon
Burun
Maksilla
Mandibula
Prozensefalik yapilar
Mezensefalik fleksura
Rombensefalik yapilar

Amniyon Pontin fleksura

Servikal fleksura

Nukal saydamlik

(Ust) 7 haftalik embriyonun surface-rendered 3D ultrasonografisi taninabilir bas kismi ile eksternal kontiiriinii gostermektedir. Govde nispeten kiciiktir ve
uzuv tomurcuklar hentiz gelismemistir. (Orta) 8. haftada yapilan transvajinal ultrasonografi bas ve govde arasinda daha iyi oran oldugunu gostermektedir.
Tepe-popo mesafesi (kaliperler) gestasyonel yasi degerlendirmek icin kullanilabilir. Bu gestasyonel haftada rombensefalik vezikiil belirgindir. Yolk kesesi
anterior abdomen duvarindan ayrilir ve amniyon, koryonik kaviteyi doldurmak icin genisledikce oblitere olacaktir. (Alt) Embriyo 9. gestasyonel haftada
taninabilir sekilde insana benzer. Yiiz profili kurulur, kranial kontiir belirgin olur ve dikkatli inspeksiyonla, uzayan néral tiipte cesitli fleksuralar gortintir 2
hale gelir. inversiyon rendering 3D ultrasonografi gelisen beyin veziktillerini gostermek icin kullanilabilir.
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Vertebra

SPINAL EMBRiIYOLOJi VE ANATOMI

l MEDULLA SPiNALISIN GELiSiMi |

Erken Embriyolojik Olaylar

¢ Uciincii hafta: Bilaminar germ diskin trilaminar germ
diskine doniismesi

e Trilaminar germ diski

o Ektoderm: Amniotik kavitenin parcasi

o Mezoderm: Orta hatta oluk seklindeki santral
tiipii olusturur (notokordal yapr)
= Embriyonik diskin uzun ekseni boyunca uzanir

o Endoderm: Yolk kesesi kavitesinin parcasidir

18. gtin: Notokord ve intraembriyonik mezodermin

kalan kismi noral plagin gelisimini baslatirlar

o Noral plak, nortilasyonun basladig 21. giine kadar
enine ve boyuna biiytir

o Noral plak santral sinir sisteminin biiytik kisminin
olusumunu saglar

21. giin: Oluk seklindeki tiip (notokordal yap1) so-

lid korda doniisiir

Noriilasyon

e Primer: Sefalik spinal kordun conus medullaris sevi-
yesine kadar olusumu

e Sekonder: Spinal kordun conus medullaris seviyesi-
nin kaudalinde olusumu

Primer Noriilasyon:

e 18-28. giinler arasinda olur
o Noral tiipiin olusumu
= Noral plak noral olugu olusturmak tizere kivrilir
ve ytikselir.
= Olusan noral katlantilarin birlesmesi
= Tam birlesme 6ncesi noroektoderm hiicreleri no-
ral krest hiicrelerini olusturur
= Noral Krest hiicreleri ilerleyen donemlerde viicu-
dun cesitli bolgelerine go¢ ederler
o Noral tiipiin gegici olarak iki ucu da agiktir
= Amniyotik siv1 ile iliski icindedir.
= Noral tiiptin kraniyal ve kaudal agikliklarina no-
ropor adi verilir
Es zamanli olarak, notokordun paramedian kisminda
yer alan somitler skleretom hiicrelerini olusturmak
tizere farklilagirlar
o Columna vertebralis 6nctili
22-23. giin (4. hafta): Oksipitoservikal seviyede noral
tiip kapanmasi baslar
o Kapanma iki tarafli olarak ilerler
o Noral kanal: Noral tiiptin oluk seklindeki santral
kismu ileriki donemde
= Beyindeki ventrikiil sistemini
= Spinal kordun santral kanal kismini1 olusturur
24. giin: Kraniyal néroporun tam kapanmasi gercek-
lesir
o Noral ttiptin kraniyal kism1 beyni olusturur
25. Giin: Kaudal néroporun kapanmast
o Noral tiiptin kaudal kismu spinal kordu olusturur
Noral tiipin kapanmasi noral arkin normal gelisimi
icin gereklidir

Ayrilma
¢ Primer noriilasyonun son evresi
e Noral tiip, tizerini 6rten ektodermden ayrilir
e Prematiir ayrilma
o Perindral mezenkim, noral oluk ve ependimal oOrtii-
ye ulasabilir —» yag dokuya farklilasir

o Noral tiiptin tam kapanmasini engeller

o Lipomatdz malformasyon spektrumu, en sik olarak
da intradural lipom ve lipomyelomeningosel olu-
sumuyla sonuclanabilir
= Lipomyelomeningosel, okiilt spinal disrafizm ol-

gularinin %20-56’s1n1 olusturur

o Lipomatdz malformasyon, columna vertebralisin
uzamastyla olusan normal kord yiikselisini engelle-
yerek Gergin “Tethered” kord olusumuyla sonugla-
nabilir

e Ayrilmama

o Ayrilmanin olusmamasi sinycy olur

o Ektodermal-noroektodermal trakt olusur —» mezen-
kimal gocii 6nler

o Lokal veya geniscapli spinal disrafizm ve acik noral
tiip defekti olusumuyla sonuglanir

o Myelomeningosel, myelosistosel ve dorsal der-
mal siniis ile sonug¢lanabilir

e Primer noriilasyon sonunda, embriyonun sefalik
ucundan konus seviyesine kadar spinal kord olusmus
olur

Sekonder Noriilasyon

e Konus seviyesinin kaudalinde spinal kordun olusu-
mu
e 28-48. glinler: Kaudal noral tiip, sekonder noriilasyon
veya kanalizasyon ad1 verilen stire¢ sonucunda olusur
o Posterior noroporun asagisinda veya distalinde; di-
feransiye olmamuis hiicreler primitif yarik veya ka-
udal hiicre y1ginin1 olusturur
= Kaudal néroporun kapanmaiyla, noral doku, no-
ral kord olarak uzanir
o Rostral noral tiip kaudal ¢ikintiya dogru uzanir
o Kaudal hiicre y1gin1, daha sonra distal noral tipi
olusturmak tizere birlesen vakiiolleri olusturur
= 48. giin: Gelecekteki konusun i¢inde gecici “vent-
riculus terminalis” olusur
= Sonugta, bu hiicreler konus mediillaris, cauda
equina ve filum terminale’yi olusturur
Terminal kord retrogresif diferansiasyon gecirir
o Takip eden gestasyonel donem ve erken postnatal
donem boyunca devam eder
Retrogresif diferansiasyon ve uygun kanalizasyon
basarisizligi sonucunda
o Tethered “kord
= Kaudal hiicre yigini displazisi spektrumunda en
sik goriilen lezyon
o Kaudal regresyon
= Tip 1: Kisalmis terminal columna vertebralis ile
yiiksek konus terminasyonu, ciddi anomaliler ile
iliskili
= Tip 2: Distik yerlesimli tethered kord ve daha ha-
fif anomaliler
= {ligkili anomaliler: Renal hipoplazi, pulmoner hi-
poplazi, anorektal malformasyonlar
= [liskili spinal anomaliler: A¢ik disrafizm, segmen-
tasyon ve fiizyon anomalileri, split kord malfor-
masyonlari
o Terminal myelosistosel
= Cok nadir
= Cilt ile kapli myelosistoselde sonlanan hidromye-
lik kord
= Yiiksek morbidite ile sonug¢lanan anorektal ve vi-
seral anomaliler.
o Anterior sakral meningosel
= Genislemis sakral foramenden gecen biiyiik me-
ningosel presakral kistik kile olusturur.
o Sakrokoksigeal teratom
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= Primitif yarik inkomplet olarak geriler ve kaudal
kalintiy1 olusturur
= Rezidii totipotent hiicre gruplarina bagli olarak
degisken oranlarda matiir ve immatiir unsurlarlar
iceren 3 hiicre tabakasi olusur
12. gebelik haftasinda, spinal kord, gelisen columna
vertebralisin boyunca uzanir
Columna vertebralis ve dura, spinal kordla orantisiz
olarak uzarlar
o Conus, vertebralara oranla ‘yiikselir’; filum termi-
nale uzar
Sinir kokleri karsilik gelen foramenlerin seviyesinde
ayrilirlar
Daha sonra sinir kokleri, spinal kordun rolatif yiikseli-
sine uyum saglamak i¢in uzarlar
o Cauda equina'y1 olustururlar. ( Conusun asagisinda
bulunan sinir koklerinin kilif1)
Bu siire¢ postnatal doneme kadar uzar
o Yasamin ikinci ayinda, conus eriskin seviyesi yerle-
simlidir
= Son pozisyonu L1-L2 arasindadir

l KORPUS VERTEBRA GELISiMi l

Kartilajinoz Evre

e 4. hafta: Notokord, etrafini saran, primitif yarik kay-
nakli paraksiyal mesodermi indiikler
o Esli somit bloklarini olusturur: myotomlar ve sklero-
tomlar
o Myotomlar paraspindz kaslari ve tistlinii rten cildi
olusturur
o Sklerotomlar medial ve lateral olusumlara boltiniir.
= Vertebra korpusu, intervertebral diski, menink-
sleri, spinal ligamentleri (medial) ve posterior
spinal elemanlar: (lateral) olusturur
Somitlerden go¢ eder ve komsu néral tiip ve noto-
kordu cevreler
Sklerotomun ventral kism1 notokordu ¢evreler ve
vertebra korpusunun rudimentini olusturur
Sklerotomun dorsal kismi néral tiipii cevreler, no-
ral arkin Onciistinii olusturur ve spinoz prosesleri
olusturmak tizere yogunlasir
Notokord dejenere olur ve vertebra korpusu ile
cevrelendigi bolgede ice kivrilir
Vertebra arasindaki notokord artigr interverteb-
ral diskin nucleus pulposus kismini olusturmak
iizere genisler
o Notokord indiiksiyonun basarisizli§1 noral plagin
inkomplet boliinmesine yol agar —» noroenterik
Kist veya diastematomyeli
6. hafta: Vertebral gelisimin kartilajinoz evresi kondri-
fikasyon merkezleri belirdigi zaman baslar
o Her bir mezenkimal vertebra korpusunda kondrifi-
kasyon merkezi olusur
o Her bir mezenkimal vertebra korpusunda bulunana
merkez, embriyonik dénemin sonunda birlesir.
= Kartilajin6z sentrumu olusturur
o Es zamanl olarak, vertebra arklarinin merkezleri
birbirleriyle ve vertebra korpusunun sentrumuyla
birlesir
o Spindz ve transvers prosesler vertebral arklarin
kondrofikasyon merkezlerinin genislemesiyle gelisir

Ossifikasyon Evresi

Vertebra ossifikasyonu embriyonik dénemde baslar ve

25 yasina kadar devam eder

Vertebra korpus sentrumu, ventral ve dorsal primer

osifikasyon merkezlerinin birlesmesiyle olusur

Embriyonik dénemin sonunda, her vertebrada 3 adet

ossifikayon merkezi bulunur. Bunlar

o Sentrum

o Her vertebral arkin yaris1

8. hafta: Ossifikasyon gortiniir hale gelir

o Ossifikasyon alt torasik ve iist lomber bolgede
baslar

o Ossifikasyon hem kraniyal hem kaudal yonde iler-
ler

13. hafta: C1-L3 vertebralarinda 3 adet ossifikasyon

merkezi bulunur

Dogumda, her vertebra kartilaj ile birlestirilmis t¢

kemik kisimdan olusur

Vertebra Olusum ve Segmentasyon
Anomalileri

e Anormal vertebra normal vertebranin yerini alabilir

veya say!1 fazla olabilir

Vertebra olusum hatasi (total veya parsiyel)

o Vertebra olusum basarisiziginin derecesi ve lokali-
zasyonu morfolojiyi belirler
= Unilateral kondral merkez defekti ve ossifikasyon

basarisizlig1 - hemivertebra

Vertebra segmentasyon hatasi

o Posterior elemanlarin birlesmesiyle blok vertebra

Daha siddetli segmentasyon ve fiizyon defekti —» eslik

eden malformasyon insidansinda artis

o Noral aks anomalileri: Tethered kord, anormal hiza-
lanma (kifoz, skolyoz), disrafizm

o Viseral organ anomalileri

l NORAL TUP KAPANMA HATASI |
Klinik Etkileri

e Noral tiiptin herhangi bir par¢asinin kapanma hatasi,

sinir sisteminin gelisimini ve tistiindeki vertebral ar-

kin indiiksiyonunu bozar

o Spina bifida: Acik vertebral kanal

o Myelosel: Noral katlantilarin birlesme hatast

o Meningosel: Dura ve araknoid spinal kanal defek-
tinden disart uzanir

o Myelosizis: Noral tiip olusumu basarilamaz ve ist-
teki ektodermden ayrilamaz
= En siddetli noral tiip defekti

Olayin zamanlamasi sebebiyle diger sistemler de etki-

lenir

o Eslik eden viseral ve anorektal malformasyonlar i¢in
incelenmelidir

Anormal innervasyonun sonuglari i¢in degerlendiril-

melidir

o Anormal alt ekstremite pozisyonu

BIqOLIaA



SPINAL EMBRiIYOLOJi VE ANATOMI

F-§ NORAL TUP EMBRIYOLOJISI
£
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>
Noral oluk
Kutanoz ektoderm
Noral plak Noral krest
hiicreleri

Noral ektoderm

Notokord

Noral krest
hiicrelerinin gogii

Noral katlantilarin
birles

Primer nériilasyon

Kraniyal néropor

Notokord

Oksipitoservikal
bolgede noral tiip
kapanmasi
Kutanoz ektoderm
Noral krest Notokord

Noral tiipiin merkezi

Kutanoz ektoderm

Noral krest

Noral tiip
ektodermden ayrilir

Notokord

(Ust) 18. gtinde, notokord ve intraembriyonik mezoderm néral plagin gelisimini baslatir. Primer nériilasyonun basladigi 21. giine kadar noral plak enine
ve boyuna biiytir. Néral plak kivrilir ve sonucta olusan néral katlantilar birlesir. Noral tiptin acik uclarina noropor denir. (Alt) Néral tip kapanmasi 4.
haftada oksipito-servikal bélgede baslar. Néral tiptin oluk seklindeki merkezi beyindeki ventrikiil sistemini ve spinal kordun santral kanalini olusturur.
Primer nériilasyon sirasinda, noral tip ayrilma (disjunction) adi verilen bir stirecle tistteki ektodermden ayrilir. Erken ayrilma, perinoral mezenkimin
noral oluga erisimine sebep olur bu da noral tiptin kapanmasini engeller. Eger ayrilma hatasi olursa dorsal dermal sinis veya spnal disrafizm ile

sonuclanabilir.




SPINAL EMBRiIYOLOJi VE ANATOMI

COLUMNA VERTEBRALISIN NORMAL GELiSiMi: 9-15. HAFTALAR

Gestasyonel kese

Servikal vertebra

Orta torasik vertebra:
Lomber vertebra

Servikal vertebra

Orta torasik vertebra

Kostalar

Lomber vertebra

fliak kanat

Orta torasik vertebra

12. kosta.

L4’tn pedikiili L4’tin spindz prosesi

fliak kanat

Unossified sakral spine

(Ust) 9 haftalik bir embriyonun normal ossifiye olmamis columna vertebralisini gosteren koronal US gortintisi. Gebeligin bu asamasinda columna
vertebralisteki hizalanmanin ve devamliligin degerlendirilmesi mimkiindtir. (Orta) 13 haftalik fetiiste columna vertebralisin koronal US gértintisi.
Bu gestasyonel haftada, C1-L3 arasinda 3 adet ossifikasyon merkezi gériinmelidir.Bununla beraber her (i¢ ossifikasyon merkezini ve tim columna
vertebralisi gormek icin cesitli planlarda gériintileme gerekir. (Alt) 15 haftalik fetusun koronal US gértintiisii torasik ve lomber vertebralarin normal
posterior elemanlarini gosteriyor. Bu asamada spindz prosesler iyi gortiliir. Sakrum hentiz ossifiye olmamistir. AIUM prenatal kilavuzlari, potansiyel
spinal anomalileri degerlendirmek icin tiim columna vertebralisin aksiyal ve longitudinal planlarda gértintilenmesini 6nerir.
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BOLUM 4
Yiiz ve Boyun

Yiiz ve Boynun Embriyoloji ve Anatomisi
Fetal Yiiz ve Boyuna Yaklasim

Yarik Dudak, Damak

Nazal Kemik Yoklugu

Dakrosistosel

Kolobom

Epignathus

Guatr

Kistik Higroma

Servikal Teratom

4-2
4-14
4-18
4-24
4-28
4-30
4-32
4-36
4-40
4-44



Yiiz ve Boyun

YUZ VE BOYNUN EMBRIYOLOJi VE ANATOMISI

l GENEL KAVRAMLAR l
Brankial Arklar (BA)

e Embriyo gelisiminin 4. ve 5. haftalarinda olusurlar
¢ 4 BA mezensimal doku kolonlar1 olarak belirir
e BA’lar yariklarla ayrilmislardir
o Brankial oluklar
® BA ve oluk yapisi
o Dis ektoderm
o I¢ endoderm
o Santral mezoderm
o Gogen noral krest hiicreleri

BA Uzerinde Olusan kabartilar

e Prominensler (¢ikintilar)

e Plakodlar (kalinlasmis embriyonik doku tabakalar1)
o Gog¢ ve flizyon ile yiizii olustururlar

¢ Basarisiz go¢ ve flizyon, yiiz ile ilgili bilinen anomali-
lere neden olur.

Lenfatikler

¢ Baslangicta birbirinden ayr ¢ift lenfatikler

e Venoz sistemle birlesirler

¢ Bas, boyun ve st ekstremiteleri drene ederler

e Olusum veya flizyonda basarisizlik lenfatik bozukluk-
lar ile sonuglanir

l BURUN, DUDAKLAR VE DAMAK l

Frontonazal Cikinti (Frontonazal
Prominens - FNP)

e Anterior kranial doku ¢ikintist
e Onbeyni igerir
Burun Plakodlar

e FNP {izerinde gelisirler
o Embriyo gelisiminin 5. haftasinda

e Bilateral, oval bicimde kalinlasma

¢ Sonug olarak evajinasyon gerceklesir
o Burun cukurlari olusumu

Medial + Lateral Burun Cikintilari

e FNP {izerinde gelisirler
o Embriyo gelisiminin 6. haftasinda
Nazal marjinlerin mezensimal proliferasyonu
o Atnali seklinde kabarikliklar
Burun cukurlarinin derinlesmesi burun keselerini
olusturur
o Burun keseleri dorsale ve superiora dogru biiytrler
o Oral ve nazal kaviteleri ayiran baslangi¢taki bolme
o Primitif koanalar primer damagin posteriorunda
olusurlar
= Oronazal membranin yirtilmasi
Medial burun ¢ikintilar: birlesir
o Orta hattaki medial ¢ikintilarin fiizyonu
o Intermaksiller segmenti olusturur
= Dudak filtrumu olusur

Maksiller Cikintilar

e Embriyonik hayatin 5. ile 8. haftas1 arasinda
Primitif agzin lateralinde bir cift kabariklik olarak beli-
rirler
o Hizlica orta hatta dogru biiytirler
Lateral burun ¢ikintilar ile birlesirler
o Filtrumun lateral kenarlar1
= Burun deliklerinin hemen altinda

Damak (Palat)

e Embriyonik hayatin 6. ile 12. haftas: arasinda
¢ 2 primordiadan olusur
e Primer Damak
o Intermaksiller segmentin en i¢ kismi
= Medial burun c¢ikintisindan olusur
o Kama seklinde parca
o Sonugcta eriskin sert damagin kii¢iik bir kismini olus-
turur
= Anterior maksilladan foramen insizivuma kadar
= Kesici disleri kapsar
e Sekonder Damak
o Sert damagin biiyik bir kismui ile yumusak damagin
oncti halidir
Maksiller ¢ikintilardan gelisir
= Lateral palatin raflar
Palatin raflar orta hatta ve yukartya dogru biytirler
® Gelisen dilin tizerinde
Lateral damak raflar1 birlesir
= Medialde birbirleriyle
= Anteriorda primer damak ile
= Superiorda nazal septum ile
Noral krest hiicreleri es zamanli olarak damag: ke-
miklestirir
= Posterior kistmda kemik yoktur (yumusak damak)
| MANDIBULA VE KULAKLAR |
Mandibula

¢ Embriyonik gelisimin 4. ile 8. haftas1 arasinda
¢ Cene yiiziin olusan ilk bolumiidiir
e Cift mandibular ¢ikinti
o Ilkel agzin kaudal sinir
o 4. haftanin sonunda ortada birlesirler
e Meckel kikirdaginin bir kismi gog eder
o Orta kulagin inkus ve malleusunu olusturur

Kulaklar
Embriyonik gelisimin 4. ile 8. haftas1 arasinda
[¢ kulak arka beyinden gelisir
Orta kulak 1. farengeal keseden gelisir
Dis kulak 1. brankial oluktan gelisir
o Mandibular ¢ikintinin inferior ve dorsalinde
= Ik kulaklar ileride olusacak boynun tist kismindadir
¢ Mandibula gelistikge lateral ve superiora dogru yer de-
gistirirler
o Aurikil (kulak kepgesi) 6 kabartidan (tepecikten) ge-
lisir
| GOZLER |
Lens Plakodu

o Uciincii haftada FNP tizerinde olusur
e Optik vezikiiller tarafindan tetiklenir
o On beyinden
o Lens vezikiiliine ve sonucta goz lensine donisiir
e Optik kaplar olusturur
o Once biiyiiktiirler, daha sonra igeriye dogru girinti
yaparlar

Orbitalar (Goz Cukurlan)

e Optik vezikiiliin etrafini ¢cevreleyen mezensimden ge-
lisir
o Noral krest hticreleri

¢ Orbitanin duvarlar1 7 kafatas1 kemiginden olusur
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YUZ VE BOYNUN EMBRIYOLOJi VE ANATOMISI

o Superiorda: Frontal kemik

o Inferiorda: Maksilla, zigomatik

o Medialde: Frontal, lakrimal, maksilla
o Lateralde: Zigomatik, frontal

l LENFATIKLER l

Lenf Keseleri

¢ 5. haftanin sonunda olusmaya baslarlar
o Kardiyovaskiiler sistemden 2 hafta sonra
e Damar traseleri boyunca gelisirler
e Lenf keseleri bitisikteki mezensimal bosluklarin fiiz-
yon ve dilatasyonu ile olusurlar
e 6 primer lenf kesesi
o Cift jugular lenf kesesi
= Subklavian ve internal jugular venlerin birlesim
yerinde
= Bas, boyun, toraks ve tist ekstremiteleri drene eder
o Sisterna sili
= Diyaframin altindaki lenf kesesi
= Posterior abdominal duvar boyunca
o Retroperitoneal (mezenterik) lenf kesesi
= Mezenter koki
= Posterior abdominal duvarda,
ontinde
o Cift iliak lenf kesesi
= [liak ve posterior kardinal venlerin birlesim yerin-
de
= Abdominal duvar, pelvis ve alt ekstremiteleri dre-
ne eder
= Sisterna siliye birlesir
o Lenf keseleri sonugcta lenf bezi gruplarina dontstirler
o Superior sisterna sili istisnadir
e Lenfatik damarlar lenf keselerinden c¢ikarak biiyiir ve
venoz sistem ile baglant: kurarlar.

sisterna silinin

Duktus Torasikus

e [ki kanal jugular keseleri sisterna sili ile birlestirir
o Sag ve sol duktus torasikus
e [ki kanal arasinda anastomoz ve birlesmeler olusur
e Nihai duktus torasikus anatomisi
o Sol kanaldan superior kisim
o Anastomozlardan santral kisim
o Sag kanaldan kaudal kisim
e Duktus torasikus anatomisinde varyasyonlar siktir

[SIK GORULEN ANOMALILERIN EMBRIYOLOJisi]

Yarik Dudak ve Damak

e izole yarik dudak
o Dudak ve/veya primer damag1 kapsar
= [nsiziv foramen primer ve sekonder palatin siniridir
= Sekonder palat saglamdir
o Maksiller ¢ikinti ile burun ¢ikintist birlesmemistir
= Dudakta kalic1 oyuga sebep olur
o Nadir olgular
= Median izole yarik dudak
= Bilateral izole yarik dudak
e Yarik damak ve/veya yarik dudak
o Lateral palatin progesler birlesmemistir
= Birbirleri ile birlesememe
= Nazal septum ile birlesememe
® Cogunlukla dudak ile primer ve sekonder damagi
igerir

o Izole yarik damak (dudak ve primer damak saglam-
dir)
= Insiziv foramenin posteriorunda
e Nadir ytiz yariklari
o Median mandibula yarigt
o Lateral veya transvers yiiz yarig
= Agizdan kulaga dogru
o Oblik yiiz yarig
= Ust dudaktan orbitanin medial sinirina kadar
Goz Anomalileri

¢ Hipertelorizm ve hipotelorizm
o Optik go¢ 6nbeyin goctini takip eder
= Holoprozensefali: Hipotelorizm, siklopi
o Kraniyofasiyal dizostozis ile birliktedir
= Hipertelorizm
e Goz/orbita yoklugu veya kigukligi
o Optik vezikiil veya lens plakodunun gelismemesi
Hipognati
e Birinci brankial arkin yetersizligi
o Noral krest hiicre migrasyonunun yetersizliginden
dolay1
e Sendromlar
o Pierre Robin sendromu
= Mandibula hipoplazisi
= Yarik damak + kulak anomalileri
o Treacher Collins sendromu
= Mandibulofasiyal dizostozis
= GOz ve kulak anomalileri

Kulak Anomalileri

e Diistik kulak
o Kulak migrasyonu mandibula olusumunu takip eder
= Kiiciik ceneye eslik eden diistik kulak
¢ Anormal tepecik gelisimi
o Aurikiler ¢ikintilar (katlantilar)
o Kulak duplikasyonu
o Anoti (kulak olmamast), mikroti (kii¢tik kulak)
Burun ve Agiz Anomalileri
¢ Konjenital mikrostomi (kiigtik ag1z)
o Mezensimal kiitlelerin asir1 birlesmesi
e Burun yoklugu
o Cift nazal plakod olusmamuistir
e Tek burun deligi
o Sadece 1 nazal plakod olusmustur
e Bifid burun
o Medial nazal ¢ikintilar tam olarak birlesmemistir
Lenfanjiyom
¢ Dilate primitif lenfatik kanallar
o Yaygin konjenital lenfodem
o Fokal kistik kitle
o Kistik higroma
o Jugular kese » venoz baglantinin olusmamasi
o Dorsal ve lateral boyunda primer siv1 kolleksiyonu
= Multiseptal1 s1vi
o Hidrops fetalis ve anoploidi ile iliskilidir
= En sik Turner sendromu
= jkinci en sik Trizomi 21
e Viicut lenfanjiyomu
o Bolgeler
= Aksiller (en sik)
= [ntraperitoneal, retroperitoneal
= Ekstremiteler
o Genellikle biiytik, infiltratif kistik kitleler
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YUZ VE DAMAGIN EMBRIYOLOJiSi

Nazal plaka tizerindeki burun ¢ukuru
Frontonazal ¢ikint:

Stomodeum (ilkel agiz boslugu)

Maksiller ¢ikint1
Mandibular ¢ikinti

Ikinci farengeal ark

Nazal ¢ukur
Medial nazal proges

Nazolakrimal oluk

Lateral nazal proges

- Maksiller ¢ikintt
Mandibular ¢ikint1

Primer palat

Burun deligi

Ust dudak

Sekonder palat (palatin raflar)

(Ustte) 5 haftalik embriyonun koronal gértintiisti izlenmekte. Yiiz, 4. haftada beliren 5 primoridadan olusur (frontonazal cikinti, 2 maksiller cikinti ve 2
mandibular cikinti). 5. hafta itibari ile mandibular cikintilar birlesmistir. Nazal cukurlar, nazal plakalar olarak bilinen cift tarafli ektodermal kalinlasmalar
tizerinde olusurlar. (Ortada) 6 haftalik embriyonun koronal goriintiisti izlenmekte. Nazal cukurlarin invajinasyonu gerceklesmistir. Medial nazal
cikintilar intermaksiller procesi ve sonrasinda da (st dudak filtrumunu olusturmak tizere birlesecektir. Ayni zamanda saglam bir tist dudak olusturmak
tizere maksiller cikintilar da intermaksiller proces ile birlesecektir. (Altta) 7-8 haftalik damagin aksiyel gértinttisii izlenmekte. Primer palat intermaksiller
procesten dorsale dogru gelisir. Sekonder palat da maksiller cikintidan gelisir. 10. haftada birlesme tam olarak gerceklesir



YUZ VE KULAGIN EMBRiYOLOJiSi
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Lateral nazal proges

Medial nazal proges
GO0z (lens vezikiilii)

Maksiller ¢ikinty 4 6 aurikiiler tepecik

1. brankial oluk

Frontonazal prominens primordia Goz kapaklar1

Maksiller prominens primordia

Mandibular prominens primordia

Goziin medial epikantusu

Intermaksiller segmentin fiizyonu _/

tst dudak filtrumunu olusturur

(Ustte) 5 haftalik embiryonun profilinde hentiz maksiller cikinti ile birlesmemis lateral ve medial nazal procesler gorilmekte. 1. ve 2. farengeal arklardan
gelisen dis kulagin aurikiiler tepecikleri 1. brankial olugu cevrelemekte. (Ortada) 10 haftalik embriyo profilinde géz kapagi ve dis kulagin olusumu
goriilmekte. Bu asamada kulagin pozisyonu medialde ve asagidadir. Mandibula biiyiidiikce kulak yukariya dogru kayar. (Altta) 14 haftalik fetus profilinde
cift tarafli medial nazal proceslerin fiizyonu ile olusmus dudak filtrumu gériilmekte. Ayni zamanda filtrum ve maksiller cikintilar da birlesmistir. Kulak
artik son pozisyonuna gelmistir ve heliksin tist kismi goziin medial epikantusu ile ayni hizadadr.




BOLUM 5
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Gogiis

Goglis Anatomi ve Embriyolojisi

Fetal Gogiise Yaklasim

Konjenital Diyafragmatik Herni

Konjenital Pulmoner Havayolu Malformasyonlari
Plevral Efftizyon

Bronkopulmoner Sekestrasyon

Bronkojenik Kist

Konjenital Yiiksek Havayolu Obstriiksiyonu Sekansi (CHAOS)
Pulmoner Agenezi

Lenfanjioma

Mediastinal, Pulmoner Teratom

5-2
5-12
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5-34
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Gogls

GOGUS ANATOMIi VE EMBRIYOLOJiSi

l GENEL KAVRAMLAR l

Akciger Gelisiminin Ozeti

e Larinks ve trakea

o Laringotrakeal oluktan primitif larinksin kokenlen-
mesi

o Primitif trakeanin 6nbarsak ve gelismekte olan 6zo-
fagustan ayrimi

Bronslar

o Trakeal tomurcuk iki primitif bronsiyal tomurcuga
dallanir

o Bronsiyal tomurcuklar bilateral ana bronslarin pre-
kiirsorleridir

Akcigerler

o Primitif bronslarin ardisira dallanmasi

o Ayr1 pulmoner loblarin olusumu

o Ayr pulmoner segmentlerin olusumu

Distal hava yollar1 ve akciger parankimi

o Endodermal ve mezodermal ogelerin etkilesimiyle
normal akciger gelisimi

o Primitif havayollarinin siiren dallanmasi

o Cevreleyen mezensimin progressif vaskiilarizasyo-
nu

o Alveolar-kapiller ara ytiziin gelisimi

o Postnatal havayolu gelisimi ve maturasyonu

Plevral gelisim

o Gelismekte olan akcigerler solemik bosluga protru-
de olur

o Plevral ve prekardiyal kavitelerin ayrimi

o Akcigerlerin bilateral hemitoraksta plevra ile kap-
lanmasi

5 gelisim evresi

o Embriyonik evre

o Psodoglandiiler evre

o Kanalikuler evre

o Sakkiiler evre

o Alveolar evre

| EMBRIYONIK EVRE (26. GUN-6. HAFTA) |
Laringotrakeal Oluk

e Fertilizasyondan 26-28 giin sonra gelisir

e Primitif yutak ve 4. yutak cebi c¢iftinin kaudalinden
kaynaklanir

e Longitudinal biiytime

Respiratuvar Divertikulum ya da Akciger
Tomurcugu

e Fertilizasyondan 4 hafta sonra gelisir

e Laringotrakeal olugun kaudal yanindan cep benzeri
cikintilar

e Kaudal biiytime

e Mezoderm kokenli splanknik mezensimle cevrili

Trakeal Tomurcuk

¢ Distal akciger tomurcugunun yumrular halinde genis-
lemesi

e Primordial yutagin kaudal biiytimesi

e Onbarsak ile primordial laringeal giris aracihig ile
proksimal baglanti

Trakeoozafageal Septum

¢ Gelismekte olan trakeal tomurcugun her iki yaninda
longitudinal trakeotzafageal katlantilar olusur

e Bilateral trakeotzafageal katlantilarin medial biiytimesi

e Trakeoozafageal katlantilarin orta hatta flizyonu ile
trakeoozafageal septumun olusmasi

e Primitif trakeanin gelismekte olan 6zafagustan ayrilmasi

Primer Bronsiyal Tomurcuklar ve Dallar

e Primitif trakeanin sag ve sol dallara ayrilmasi (fertizas-
yondan 5 hafta sonra)
o Sag bronsiyal tomurcuk: Daha biiytik ve vertikal yo6-
nelimli
o Sol bronsiyal tomurcuk: Daha kii¢iik ve yatay yonelimli
e Primer bronsiyal tomurcuklarin iki primitif lobar bron-
sa ayrilmasi
o Sag tist lobar bronkus —» sag tist lob bronkus
o Sag alt lobar bronkus —» primitif intermedius bronkus
= Sag orta lob bronkusu
= Sag alt lob bronkusu
o Sol iist lob bronkusu — sol {ist lob bronkusu
o Sol alt lob bronkusu — sol alt lob bronkusu
e Primitif lobar bronslarin primitif segmental bronslara
dallanmast

| PSODOGLANDULER EVRE (6-16. HAFTA) |
Onemli Noktalar

¢ Tiim ana havayolu elemanlarinin olusumu
o Bronsiyal gelisim terminal bronsiyol seviyesine ka-
dar tamamlanir
e Fertilizasyondan 7 hafta sonra tiim bronkopulmoner
bolimler olusmustur

Mikroskopik Morfoloji

o Akcigerin beze benzeri goriinimu

e Fertilizasyondan 13 hafta sonra trakeabronsiyal kikir-
daklarin, mukus bezleri ve silyalarin olusumu

e Primitif havayollar1 endodermal kokenli silindirik epi-
telle kaplanir

e Primitif havayollar1 mezodermal kokenli mezodermal
kokenli mezensimal doku ile kaplanir

e Alveolar-kapiller arayiiz yoktur

Fizyolojik Saptamalar

¢ Solunum miimkin degil
e Ekstrauterin sagkalim olasi degil

| KANALIKULER EVRE (16-28. HAFTA) |

Onemli Noktalar

e Devam eden akciger vaskilarizasyonu
e Devam eden primitif hava yollar1 gelisimi
o Terminal bronsiyoller 2 ve {izerinde respiratuar
bronsiyol olusturur
o Respiratuar bronsiyoller 3-6 alveolar kanal olusturur
o Az sayida terminal keseciklerin gelisimi




GOGUS ANATOMIi VE EMBRIYOLOJiSi

e Terminal sakkiillerde tip 2 pnomositlerin icinde siir-
faktan tiretim potansiyeli olan lamellar inkliizyonlar

Mikroskopik Morfoloji

e Primitif havayollar1 liimenlerinin siiregelen genisle-
mesi

¢ Havayolu epitelinin siiregelen incelmesi

e Tip 1 ve tip 2 hiicrelere epitelyal diferansiyasyon

e Havayollarini azalmig ama saglam mezenkimal doku
ayurir

Fizyolojik Saptamalar

o Sinurli stirfaktan tiretimi

e Geg kanalikuler evrede solunum olasidir

* Yogun bakim ve uygun yasam destegi ile neonatal sag-
kalim olasiligt

l SAKKULER EVRE (28-36 HAFTA) l
Onemli Noktalar

e Artan sayida terminal sakkiil gelisimi
e Primitif alveolar-kapiller araytiziin gelisimi olusumu
o Stirfaktan tiretimi i¢in artan potansiyel

Mikroskopik Morfoloji

o Stiregelen havayolu diferansiyasyonu

¢ Havayolu epitelinin siiregelen incelmesi

e Bazi kapillerler gelismekte olan alveollere yaslanir ve
icine girinti yapar

e Terminal keseler erigkin alveollerin morfolojisine yak-
lasmaya baslar

Fizyolojik Saptamalar

e Yeterli gaz degisimi olan solunum olasidir
e Uygun yasam destegi ile prematiir neonatlarin sagkalimi

[ ALVEOLER EVRE (36. HAFTA-8.YIL) |
Onemli Noktalar

e Respiratuvar bronsiyoller ve terminal sakkiiller boyun-
ca olusan primordiyal alveollerin bulundugu distal ha-
vayollarininsiiregelen gelisimi

e Ince alveoler-kapiller membranin gelisimi

e Postnatal akciger gelisimi
o Eriskin akcigerdeki 300 milyona kiyasla dogumda 24

milyon terminal sak ve alveol mevcuttur
o Hayatin birinci yilinda alveolar say1 5 kat artar
o Erigkin alveollerin %95’i 8 yasinda olusmustur

Mikroskopik Morfoloji

e Terminal saklar kaplayan epiteli siiregelen incelmesi
e Primordiyal alveollerin olusumu
e Komsu kapillerler terminal sakkiillere girinti yapar

Fizyolojik Saptamalar

* Yaklasik olarak matiir alveolar-kapiller ara ytiziin varli§1
e Yeterli stirfaktan tiretimi

e Dis destek olmaksizin solunum olasi

l DIiGER GELiSiIMSEL ESASLAR
Hacimle ilgili Esaslar

e Normal pulmoner gelisim i¢in yeterli intratorasik ha-
cim gereklidir.

e Intratorasik kitleler (6zellikle diyafragmatik herni) ve
gogiis duvar1 anomalileri (6rnedin iskelet displazileri)
akciger gelisimi i¢in gerekli alani kisitlar

Amniyotik Sivi ile ilgili Esaslar

* Normal akciger gelisimi i¢in amniyotik siviya ve fetal
solunuma gereksinim vardir
e Oligohidramniyozun akciger gelisimi tzerine ciddi
olumsuz etkileri vardir
o Fetal kompresyon akciger gelisimi icin gerekli alani
kisitlar
o Akciger sivisinin amniyotik bosuga ¢ikmasi ile solu-
num hareketlerinin kisitlanmas

Kan Dolasimiyla ilgili Esaslar

e Kan dolasimi akciger gelisimini etkiler
o Gelismekte olan havayollar1 boyunca pulmoner ar-
teryel gelisim
o Kapiller ag olusmasi icin primitif mezensim i¢inde
vaskiilogenez
o Segment sinirlar1 boyunca pulmoner ven ve lenfatik
gelisir
e Sag taraftaki obstruktif lezyonlar pulmoner kan akimini
azaltir ve sonug olarak kotii akciger gelisimine yolagar

Diyaframin Gelisimi

e Dort embriyolojik yapili kompleks embriyonik koken

o Septum transversum: Santral tendonun biiyiik kis-
mini olusturur

o Ploroperitoneal membranlar: Frenik sinirce innerve
edilen diyafram kas1 kitlesi

o Viicut duvarinin paraaksiyel mezodermi: Diyafrag-
matik kasin dis kenari

o Ozafageal mezensim: Diyafragmatik kruralar1 olus-
turmak i¢in yogunlasir

l NEONATAL AKCiGER
ilk Soluk

¢ Diyafragmatik kontraksiyon
e Pulmoner vaskiiler degisiklikler
o Sivi dolu akcigerler, yiiksek rezistansli pulmoner kan
dolasimina yol acar
= Dogumdan 6nce kardiyak debinin kiictik bir kismi1
akcigerlere gider
o Ik solunumla pulmoner ekspansiyon
= Vazodilatasyon
= Artmis pulmoner kan akimi
= Fetal akciger sivisinin lenfatikler ve kapillerler ara-
ciligr ile temizlenmesi
Stirfaktanin roli
o Alveolar ekspansiyon sonucunda tip 2 pndmositler-
den stirfaktan salinir
o Kalan intraalveolar sivinin yiizey gerilimi azalir
o Yiizey alaninin azalmasi ile stirfaktan aktivitesi azalir
o Ekspirasyon sirasinda alveolar kollaps énlenir

2D
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ERKEN AKCIiGER GELISiMi

Primordiyal kalp

Brankiyal arklar

Trakeal tomurcuk
(4-5 hafta) Respiratuvar

divertikulum (4 hafta)

Primitif akciger (5-6 hafta) Onbarsak (foregut)
kokenli 6zofagus

Srmee \

Grafikte primitif akcigerin gelisimi gosterilmektedir. Respiratuvar divertikulum 4. yutak ceplerinin kaudalindeki primordiyal ézofagusun yanindaki
laringotrakeal oluktan kaynaklanir. Respiratuvar divertikulumun trakeal tomurcuk ve primitif akcigere ardisira gelisimi gosterilmistir. Gelismekte olan
trakeobronsiyal agac ve akcigerlerin primitif 6zofagusa yakin komsuluguna dikkat edin.



ANATOMISi VE EMBRIYOLOJi

EMBRiYONIK EVRE

g Primitif mezensim
Kesit diizlemi ———————

Trakeoozofageal katlant1

Trakeal tomurcuk Trakeal tomurcuk

“»~—————— Primitif havayolu epiteli

Onbarsak

Kesit diizlemi Primitif 6zofagus

Trakeotzofageal katlanti
! P Primitif trakea
Primer bronkiyal tomurcuklar 1

Onbarsak

0

Kesit diizlemi Primitif 6zofagus

Trakeoozofageal katlantilarin
ortahatta birlesmesi

Primitif trakea

Primer bronkiyal tomurcuklar

Onbarsak

(Ust) Grafik trakeal tomurcugu ve mezodermal kokenli mezensimle cevrilmis ve endodermal kokenli epitelle kaplanmis énbarsagin ventral bir disa
keselesmesini gostermektedir. Kesitin aksiyel diizleminde (sagda) trakeal tomurcukla énbarsak arasindaki iletisim gorilmektedir. Her iki tarafta longitudinal
trakeodzofageal katlantilarin olusumu goriilmektedir. (Orta) Grafikte trakeal tomurcugun sag ve sol ana bronslari olusturacak olan primer bronsiyal
tomurcuklara erken dallanmasi gorilmektedir. (Alt) Grafikte primer bronsiyal tomurcuklarin daha ileri vertikal gelisimi goriilmektedir. Trakeodzofageal
katlantilar orta hatta birleserek trakeayi 6zofagustan ayirirlar.




BOLUM 6
Kalp

Giris
Kardiovaskiiler Sistem Embriyolojisi ve Anatomisi
Fetal Kalbe Yaklasim
Anormal Yerlesim

Situs Inversus
Heterotaksi, Kardiosplenik Sendromlar
Ektopia Kordis

Septal Defektler

Ventrikiiler Septal Defekt
Atrioventrikiiler Septal Defekt
Foramen Ovale Anevrizmasi

Sag Kalp Malformasyonlari

Ebstein Anomalisi
Trikispid Displazisi
Trikiispid Atrezisi
Pulmoner Stenoz, Atrezi

Sol Kalp Malformasyonlari

Hipoplastik Sol Kalp

Koarktasyon ve Kesintili (Interrupted) Aortik Ark
Aortik Stenoz

Cift Girisli Sol Ventrikiil

Konotrunkal Malformasyonlar

Fallot Tetralojisi

Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu
Trunkus Arteriyozus

Cift Cikiml Sag Ventrikiil

Myokardial ve Perikardial Anormallikler

Ekojenik Kardiyak Odak
Hipertrofik Kardiyomyopati
Dilate Kardiyomyopati
Rabdomyom

Perikardiyal Eftizyon
Perikardiyal Teratom

Anormal Ritm

Ritm Bozukluklart
Tasiaritmi
Bradiaritmi

6-2
6-18

6-24
6-26
6-30

6-34
6-36
6-40

6-42
6-44
6-46
6-48

6-52
6-56
6-60
6-64

6-66
6-70
6-74
6-78

6-80
6-82
6-86
6-90
6-94
6-96

6-98

6-100
6-104



Kalp

KARDIYOVASKULER SISTEM EMBRiYOLOJiSi VE ANATOMISI

l GENEL BILGi l

Modiiler Gelisim

Yeni calismalar ile basit bir tiiptin biiziilmesi seklinde-

ki geleneksel gelisim ag¢iklamasi ¢lrtitilmustiir.

Yeni goriise gore Kalp modiiler bir sira ile gelismek-

tedir

o Primer kardiak hilal yapis1 > sol ventrikiil

o Sekonder (daha 6nde) kalp alan1 » sag ventrikiil,
cikimlar

o Uciinciil alan - atria’y1 olusturan hiicreler, vent-
rikiil gelisiminede yardimc1 olur

o Kardiak noral tepeden katilim, proepikardial organ
aortik ark ve koroner damar olusumuna katkida bu-
lunur

Tiim komponentler baslangi¢ primer yapinin tizerine

ardisik olarak eklenir

Modiiler kalbin dort odacikli yaprya doniistimii balon-

lasma modeliyle aciklanmistir

Kalpteki sol/sa§ sekillenme erken gastriilasyon’da

olusmaktadir

o Gastriilasyon bilaminar embriyonun ‘tiip icerisinde
tiip’ yapist halini almasidir

o Mesoderm endoderm ve ektoderm tabakalari arasin-
da yer alir

Sol taraf dokular1 daha piirtizsiiz/daha teferruatlidir

Sag taraf dokular1 daha ptrtizlidiir (trabekiler yapida-

dir)

Primitif Kalp Tiipii

e Primer kardiak hilal (Primary Cardiac Crescent - PCC)

kranial lateral mezoderm tabakasinin splanknik taba-

kasinin i¢inde gelisir

o PCC hiicreleri sol ventrikiiliin gelistigi primer kalp
alanini olusturur

Embriyonik katlanma ile PCC'nin en kranial noktas:

onbarsak (foregut) endoderminin 6niine gelir

Yan viicut kivrimlar1 mediale yaklastikca, PCC dallari

orta hatta birlesir » primitif kalp tiiptint olusturur

Vaskiilogenez —» endokardial tiiplerin PCC dallar1

icinde gelismesi

o Tiiplerde ayni zamanda birleserek —» primitif kalp
tiipliniin endokardial i¢ kismi1

Primitif kalp tiipii = kontraktil myometrial tiipti sa-

ran endotel

Primitf kalp tiipi embriyo biiytidiikce ve katlandik¢a

uzar ve katlanir

Balonlasma Modeli

e Atrial ve ventrikiiler odaciklarin gelisimini aciklar
o Isaretleme teknikleri embriyodaki hiicrelerin yerleri-
ni izlemede artik yeterince gelismistir
o Akan kanin yirtma giici ile kalp tiiptiniin belli nok-
talarini genisletir
o Diizenleyici faktorlerin olusturdugu kompleks is-
lemler stireci yonetmektedir
e Atrial odaciklar primitif atriumdan balonlasir
o Atrial septum sistemik ve pulmoner venler arasinda
gelisirken atrial ekler basglangi¢ ortak atriumdan ba-
lonlasir
e Sistemik venoz ekler (sintis boynuzlar) gelismekte
olan atrium bolgesinden tiibtiler kalbe simetrik olarak
baglanir

o Tekrar oryantasyon sonucu superior ve inferior vena
kava sag atriuma dokiilir

o Pulmoner venler primitif ortak pulmoner ven ile
sol atriuma bosalir
= Toplumun %70’'inde tist ve alt pulmoner ven ol-

mak lzere 2 cifttir

= Say1 ve bosalma yapisinda varyasyonlar siktir

Ventrikiiller ortak ventrikiilden balonlasir

o I¢ balon sol ventrikiil (LV)

o Di1s balon sag ventrikil (RV)

o Ortak ventrikiliin apikal kisminin balonlasmas: —»
ventrikiiler septum primordium olusur

Atrioventrikiiler Kanal (AVK)

o Primitif kalp tiiptinde daralma meydana gelir ve bu
noktadan AV kapak gelisir

o Baslangicta AVK gelismekte olan septumun soluna
dokiiliir

o Sag ventrikiil septumun sagina dogru gelisir ve ¢ikis
kismini olusumunda yardimcidir

o Ventrikiil genislemeye ve kivrilmaya devam eder
(kivrilma olusur)

o AV kanal genisler ve RA ile RV’yi birlestirir

e Cikimlar RV’den uzanir ve aortik kese ile birlesir
o Aortik Kkese primitif kalp tiiptiniin ¢ikis kisminda

son noktadir

l ARTERLER l

Konotrunkus

e Konotrunkus primitif kalp tiiptintin ¢ikis kismini
olusturur (konus arteriosus ve trunkus arteriosus)
o Konus arteriosus » sag ve sol ventrikil ¢ikis kisim-
lar1
o Trunkus arteriosus —» asendan aorta+pulmoner
trunkus
e Tiibiin proksimal ve distal kistmlar1 kivrim noktasin-
dan boltniir
o Proksimal kistm - pulmoner ve aortik kapaklar
o Distal kistm - pulmoner arter ve aorta’nin intrape-
rikardial kisimlari
e Cikis kisminin en tist boliimiindeki tampon noktalar:
birlesir
o Birlesme subpulmoner infindibulum’u aort kokiin-
den ayirir
o Aort kokiiniin muskiiler interventrikiiler septum ile
birlesmesiyle aort ve sol ventrikiil tam olarak bagla-
nir
= Birlesme sonucu mitral ve aortik kapaklar arasi
fibroz biitiinlik gosterir
o Subpulmoner infindibulum serbest olarak kalir

Aorta

e Cift dorsal aorta notokord’un her iki tarafinda mezen-
kim i¢inde gelisir

e Embryonun kranial ucu kivrildik¢a kalp tipi gogiis
icinde doner

e Dorsal aorta spiral halini alir » 1. aortik ark
o 4 tane daha ark serisi gelisir

e Cift dorsal aorta 4. torasik vertebra ile 4. lumbar ver-
tebra arasinda birlesir —» tek orta hat aorta olusur

Pulmoner Arter

¢ Aort kokiintiin sol 6ntinde yer alir
e Friskinlerde ana pulmoner arter (PA) perikardium’'u
terk ettikten sonra sol ve sag dallara ayrilir
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e Fetiiste ana pulmoner arter {i¢ kola ayrilir; duktus
arteriosus(DA), sag PA, sol PA
¢ DA inen aorta ile duktal ark’1 birlestirir
o Fetal akcigerler, oksijenizasyon plasentada oldugu
icin atlanmaktadir
e Eriskinlerde DA atrofiye ugrar » ligamentum arterio-
sum

l VENLER l

Vitellin Venler

e Cift vitellin venler (VV) kani yolk kesesinden embri-
yoya tasir
¢ Gelismekte olan karacigerde venoz pleksusu olusturur
o Sinuzoid ve hepatik/portal venlerin onciilidiir
¢ Gelisimekte olan Kkaracigerdeki hepatik sintisoidler,
gelisen Kkaraciger ve kalp arasinda UV en st kismui ile
VV’leri ayirmaktadir
e Ancak karaciger sinuzoidleri ile hem UV hemde VVler
arasinda anastomozlar gelisir
o LVV’nin en st kismi atrofiye ugrar
o Proksimal RVV kalintis1 -» IVC'nin intrahepatik kis-
muini1 olusturur
o Proksimal VV ler hepatik venlerin onciistidiir
» Kani karacigerden IVC'ya tasir
o Distal sol ve sag VVlerin bazi kisimlar: atrofiye ug-
rarken bazi kisimlar birlesir » portal ven olusur
= Portal ven besinleri barsaktan karacigere tasir

Kardinal Venler

¢ Kardinal venler embriyonik diski temizler
e Tiim sistemik kan —» sinus venosus’un sag kismina do-
kiiliir

Sinus Venosus

e Primitif kalp tiiptiniin sinus venozus'u sinus boynuz-
lar1 araciligiyla common kardinal venlerden kani alir
¢ Sag sinus boynuzu gelismekte olan superior/inferior
vena kava aracihig ile tiim sistemik ven6z doniisten
kani alir
o Sag atrium duvarina katilir

¢ Sol sinus boynuzu daha az kan aldig icin daha kii-
cuiktiir»koroner sintis ve sol atriumun oblik veni olu-
sur

Umbilikal Venler

o Cift sag ve sol umbilikal venler koryonu temizler
Sag umbilikal ven ve sol umbilikal venin iist seg-
menti atrofiye ugrar
Kalan sol umbilikal ven basitce ‘umbilikal ven’(UV)
olarak isimlendirilir
UV plasentadan embriyoya gelen temiz kan kanalidir
o Intrahepatik UV ile sol vitelline ven arasinda bag-
lant1 gelisir (portal ven onciilii)
o Oksijenden zengin plasental kan, sol portal ven —»
duktus venosus —» inferior vena kava (IVC)
e UV ayn1 zamanda portal siniis aracihig1 ile karacigeri
besleyen ana kaynaktir
e UV karacigere 6n mezenterden girer
o On mezenter » yetiskinde falsiform ligament
o Tikanmis umbilikal ven » ligamentum teres

Duktus Venozus

* Sag umbilikal venin atrofiye ugramasini takiben sol
umbilikal venden gelisir

e Umbilikal ven kanini Kkaracigeri atlayarak IVC ve
kalp’e tasir

e Yetiskinde atrofiye ugrayarak ligamentum venosum
halini alir

| DOLASIM

Fetoplasental

e Umbilikal arter ve venin diger damarlardan farki kan
oksijenlenmesidir
o Umbilikal arterler oksijenden fakir kan1 kalpten
plasentaya dogru tasir
o Umbilikal ven oksijenden zengin kani plasenta-
dan tekrar kalbe dogru tasir
= Arterler getiren venler gotiiren olmakla birlikte,
eriskin hayatta sistemik arterler oksijenli kam ta-
sir, sistemik venler oksijensiz kani tasir
e Gaz degisimi plasental kotiledonlarda olmaktadir
o Sistemik vendz kan, superior ve inferior vena kava
sayesinde, RA’a dokiilir
= UV kani duktus venozus ve IVC sayesinde RA'ya
gelir
® Jet akim oOncelikli olarak foramen ovale » LA
— LV yolunu takip eder
o RA, RV ve PA’ya dokiiltr
= Fetal ekokardiografide PA bifiirkasyonu olarak go-
riinen nokta temel olarak sag PA ve DA’tur.
o RV kaninin ¢ogu, istmus bolgesinde aortik ark ile
birleserek inen aortay1 olusturan DA’ya gider
o Alt ekstremiteler ve govdenin ¢ogu karisik kan ile
kanlanir
= Oksijen yoniinden zengin plasental kan sol vent-
rikiilden ¢ikan aortaya yonlendirilir
= Beyin ve myokardium ytiiksek oksijen seviyeli kan
ile kanlanir
o Oksijensiz fetal kan —» ¢ift umbilikal arter ile pla-
sentaya yonlenir
= [nternal iliak arterin dallar1 olarak ¢ikar
= Eriskin hayatta medial umbilikal ligament halini
alir
¢ Oksijenli kan fetiise tek umbilikal ven ile doner
o Umbilikal ven sol portal ven ile birlesir
o Oksijenli kan, duktus venosus —-» inferior vena kava
yolunu takip eder
o Oksijenli kan akimi tercihen foramen ovaleden ge-
cerek LA » LV —» asendan aorta yolunu takip eder

Yenidogan

Akcigerler ilk solunumla birlikte genisler, fetal akciger
s1vis1 temizlenir

Vazodilatasyonla birlikte PA kan akimi artar, DA kan
akimi azalir ve DA kapanarak ligamentum arterio-
sum halini alir

Kord klemplenmesini takiben UV akim1 durur
Duktus venosus tikanir ve foramen ovale kapanir

Sag ve sol taraf sirkiilasyonlar1 tamamen ayrilir

diey



PRIMITIF KALP TUPU

Primer kalp hilalinin ug
kisimlarinin birlesmesi

Primer kalp hilali

Sekonder kalp alan Sag ventrikiil ve ¢ikis

Embriyonik disk bolgesi onciili

Sol ventrikiil onctla

=S BN Sag ve sol siniis boynuzlari

Primitif kalp ttiptintin g1k1§—-[:

ug noktasi Sag ve sol siniis boynuzlari

e

\/ Siniis boynuzlar (atrial odaciklarin

oncillerine katilacaklardir)

Cikis alani
Siniis hornlari sag atrium igine
katilacaktir
Gelismekte olan sag ventrikiil (diy) ———— / — Geligmekte olan sol ventrikiil (ig)

(Ust) Kalbi meydana getirmek (izere bir araya gelen hiicreler mezoderm kaynakli olup, ilk olarak embriyonun (st kisminda primer kalp hilalini
olustururlar. Kalbin cikis bélgesi ve sag ventrikiilti olusturan sekonder kalp alani ise primer kardiak hilal ile devamlilik gstermekle birlikte, on tarafina
dogru yerlesim gostermektedir.E mbriyo uzayip kivrilmaya basalayinca primer kardiak hilalin uc kisimlari orta hatta bir araya gelerek birlesir ve kalp
tipti olusur (toraksa dogru hareket eder). Primer alan yapilari Y seklindedir; kolcuklar (sinus boynuzlan) atrial 6nctil olacaktir, ana kisim ise sol ventrikiil
olacaktir. (Orta) Diiz olan kalp tiipii uzadikca kendi etrafinda doner ve kendi tizerine katlanir. Atrial énctil ve siniis boynuzlari ventrikiiler kivrimin arka
tstiine dogru katlanir. (Alt) Bu dondis esnasinda balonlasma ile birlikte gercek kalp odaciklar gelisir.
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DORTODACIKGORUNUMU

Atrial odaciklar (primitif atriumdan
balonlasmakta olup hiicreler tictinciil
kalp alanindandir)

Sag ventrikiil ve ¢ikis bolgesi
(sekonder kalp alanindan)
Sol ventrikiil (primer kalp alani)

Yolk kesesi

7 haftalik embriyo
Amniyon

Koryon

Embriyonik kalp aktivitesinin
M-mod’da goriintiilenmesi

Sol ventrikiil

Sag ventrikiil

Sag atrium .
13 haftalik fetiis

Sol atrium

Omurga

(Ust) Grafik erken donem dort odacik kalp semasini gostermektedir. LV primer kalp alanindan (kirmizi), RV ve cikis alani kismi ise sekonder kalp
alanindan gelismektedir (mavi). Uctinciil alan (turuncu) atrium olusumunu saglarken ventrikiil olusumunu desteklemektedir. (Orta) Primitif kalp ttipti
kontraktil myokardium yapisinda olup, olusur olusmaz atim baslamakta ve dért odacik gelisimine kadar devam etmektedir. Yedi haftalik embriyoda
M-mod’da normal kalp aktivitesi gértinimdi. (Alt) Ik trimesterin bitmesiyle organogenez tamamlanir ve kalp odaciklari aksiyel 2D gérinimde izlenebilir.
Bazi konjenital kalp defektleri 13 hafta kadar erken donemde gézlenebilir; nukal kalinlik élctimdi esnasinda yapilan trikiispid regtirjitasyon, ilk trimester
tarama testinin parcasi haline gelmistir.

diey
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. BOLUM 7
Karin On Duvari ve Gastrointestinal Sistem

Giris ve Ozet
Karin On Duvar ve GI Sistem Embriyolojisi ve Anatomisi
Karm On Duvari ve Gl Sisteme Yaklasim

Karin On Duvar Defektleri

Gastrosizis

Omfalosel

Cantrell Pentalojisi

Body Stalk Anomalisi

Mesane Ekstrofisi

Kloakal Ekstrofisi/OEIS Sendromu

Barsak Anomalileri
Ozofageal Atrezi
Duodenal Atrezi
Jejunal, fleal Atrezi
Anal Atrezi
Kloakal Malformasyon
Volvulus
Enterik Duplikasyon Kistleri

Periton Anomalileri
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Karin On Duvar ve Gastrointestinal Sistem

KARIN ON DUVARI VE Gi SISTEM EMBRIYOLOJiSi VE ANATOMISi

l ERKEN EMBRIYOLOJiK OLAYLAR l

2. Hafta: Konsepsiyon Sonrasi 8-14. Giinler

e ikiler Kurali

o Embriyo 2 tabakaya ayrilir: Epiblast ve Hipoblast

o Trofoblastdan 2 doku olusur: Sitotrofoblast ve Sin-
sityotrofoblast

o Blastokist kavitesi 2 kez modellenir: Primer ve se-
konder yolk kesesi

o 2 yeni kavite ortaya ¢ikar: Amniyon ve koryon

o Ekstraembriyonik mezoderm koryonik kaviteyi do-
seyen 2 tabakaya ayrilir: Somatik ve Splanknik
mezoderm

3. Hafta: Konsepsiyon Sonrasi 15-21. Giinler

e Bilaminer disk » trilaminar disk (gastrulasyon baslar)

e Gastrulasyon: 3 primer germ tabakasinin olusma sii-

reci

o Ektoderm —» epidermis, retina, santral ve periferik
sinir sistemi ve digerleri

o Mezoderm —» diiz kas, bag dokusu, damarlar, kardi-
yovaskiiler sistemin ¢ogu, kan hiicreleri, kemik iligi,
iskelet, cizgili kaslar, tireme ve bosaltim sistemi

o Endoderm —» solunum yollarn ve gastroistestinal
(GI) sistemin epitelyal dosemesi ve GI sisteme acilan
bezler ve karaciger ile pankreasin glandiiler hiicreleri

Endoderm ve ektoderm, tiim barsak bolgelerinde me-

zoderm tarafindan ayrilirlar ve bunun 2 istisnasi vardir

o Mezodermal eksiklik alanlari: orofaringeal memb-
ran (gelecegin orofaringeal kavitesi) ve kloakal
membran (gelecegin tiretra ve antis bolgeleri)

Allantoyis 16. giinde kaudal yolk sakta divertikulum

seklinde ortaya ¢ikar ve birlestirici sap i¢ine uzanir

o Insanlarda mesane gelisimi ve erken kan olusumu
ile ilgilidir.

o Mesane genisledikce urakus haline gelir

o Allantoyisin kan damarlar1 umbilikal arter ve ven
haline gelirler

4. Hafta: Konsepsiyon Sonrasi 22-28. Giinler

e Hizli biiytime embriyonun katlanmasina neden olur
o 4 katlant1: Kraniyel, kaudal, 2 lateral

e Katlanma, yolk sapinin daralmasina ve viicut sapinin
yakinina gelmesine neden olur

e Umbilikal halka hem yolk hem de viicut sapini gev-
reler.

¢ Allantoyis, viicut sap1 icindedir

e Trilaminar diskin lateral kenarlar1 yolksap: ve viicut
sapina dogru hareket ederek 6ne dogru katlanir ve vii-
cut duvarini olusturur.

5. Hafta: Konsepsiyon Sonrasi 29-35. Giinler

e Organlar 6n barsagin kaudal parcasinin mezenterinde
gelisir.
 Fetal mide 2 mezogastria tarafindan asilmistir ve mi-
denin rotasyonu baslar
o Dorsal mezogastriyum: Dalak, pankreasin govde
ve kuyrugunun gelistigi yer
o Ventral mezogastriyum: Karaciger, safra kanallari,
pankreas basinin gelistigi yer
= Ventral mazogastriyumun dorsal bolimi kiictik
omentum olur

= Kiiciik omentum gastrohepatik ve hepatoduodenl
ligamenti icerir.
e On barsak: Karacigerin kaudalindeki tomurcuk 6zefa-
gus, mide ve proksimal duodenumu olusturur.
e Orta Barsak: Karaciger tomurcugundan transevers ko-
lonun 2/3'; yolk saka acilir
o Barsak uzamaya baslar » primer intestinal ilmek
(yolk saka yolk/vitellin kanal ile baglidir)
o Ilmegin ekseni superior mezenterik arterdir (SMA)
o Yolk kanal1 ve birlestirici sap birlesmeye baslarlar
Son Barsak: Distal 1/3 transvers kolon, inen kolon,
sigmoid, rektum ve iist anal kanali olusturur
o Son barsagin endodermi mesane ve {retranin dose-
mesini de olusturur.
o Son barsagin kaudal ucu endoderm tafaindan do-
senmis olan kloakada sonlanir
= Kloaka allantoyisin tabanini igerir
o Bir mezodermal doku tabakasi olan tirorektal septum
son barsak ve allantoyisin tabani arasinda yer alir

6-7. Haftalar: Konsepsiyon Sonrasi
36-49. Giinler

Umbilikal kordu olusturacak yolk sap1 ve viicut sapt

birlesmesi tamamlanmistir

o Yolk sap1 atrofiye olur: Regresyon tam olmazsa —»
Distal ileumdan koken alan kor Meckel divertikiilii

Fizyolojik herniasyon

o Orta barsagin uzunlugu artar, barsak hacmi viicu-
dun kaldirabileceginden fazladir - umbilikal kord
tabanina herniasyon

o SMA ekseninde saat yoniiniin tersine 900 doner
(embriyonun ¢ntinden bakildig: gibi)

o Urorektal septumdan kloakal membrana kirimlar
olusur ve kloakay1 rektum ve tirogenital sintise ayirir.
= Kloakal membran, anal membran ve iirogenital

membrana doniisiir

8. Hafta: Konsepsiyon Sonrasi 50-58. Giinler

e Urorektal septum, lateral mezoderm katlantilar1 ve
kloakal membranin perineal yapiy: olusturmak tizere
fiizyonlari, GI ve tirogenital sistemlerin ayrigmasi

¢ 8. Haftada kloakal membranin yirtilmasi baslar ve bu
son barsakta anal aciklik, irogenital siniiste 6n acikl-
g1 olusturur

9. Hafta

e Karin boslugu barsaklara yetecek sekilde buytumiistiir
ve barsaklar karin bosluguna geri donmeye baslarlar

10. Hafta

e Barsaklarin karin bosluguna donmesi ile rotasyon
2700 olacak sekilde 1800 daha olur.

l ABDOMINAL DAMARLAR

Arterler

* Major fetal arterler aortadan 6ne dogru barsagi ve int-
ramezenterik organlar1 beslemek icin dorsal mezen-
terlerde seyreder

e Omfalomezenterik arterler yolk Kkesesini beslerler
daha sonra barsagin dorsal mezenterindeki arterleri
olusturmak tizere kademeli olarak fiizyona ugrarlar
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e Colyak arterler 6n barsagi, superior mezenterik arter
orta barsag inferior mezenterik arter ise son barsagi
besler

Venler

e Umbilikal Ven
o Plasentadan fetise oksijenize kani tasir (karacigere
olan kan akiminin ana kaynag)
o Karacigere ventral mezenterin 6n parcasindan girer
(eriskinlerde falsiform ligament)
o Oblitere umbilikal ven » ligamentum teres
e Vitellin venler
o Gebeligin ilk birka¢ haftasinda, yolk saktan fetiise
kan tasiyan ¢ift damarlardir.
o Karaciger icinde venoz pleksus olusturur
= Hepatik ve portal venler ile sinuzoidlerin énciili-
diir
o Proksimal ekstrahepatik venler » portal venoz sis-
tem
e Kani (ve besinler) barsaktan karacigere tasir
o Proksimal vitellin venler -» hepatik ven onciilleri-
dir
= [nferior vena kava (IVC) yolu ile karacigerden kal-
be kan tasir
¢ Duktus Venozus
o Sol umbilikal venden koken alir (sag ven atrofiye
olduktan sonra)
o Umbilikal ven kanini IVC ve kalbe karacigeri bypass
ederek gotiirr.
o Yenidoganda atrofiye olarak ligamentum venozu-
mu olusturur.
¢ Portal siniis
o Fetiiste, oksijenize kanin bir kismini umbilikal ven-
den karaciger parankimine yonlendirir

l ABDOMIiNAL ORGANLAR l
Abdominal Organlar

¢ Beslenme Borusu
o On barsak (6zefagus, mide, duodenum)
o Orta barsak (ince barsak, splenik kivrima kadarki ko-
lon)
o Son barsak (inen ve sigmoid kolon, rektum)
¢ Intramezenterik organlar ventral veya dorsal 6n barsa-
gin divertikiliinden olusur
¢ Destekleyici mezenter

ince ve Kalin Barsaklar

¢ Duodenum
o Fetiiste “intraperitonealdir”, mezoduodenumu var-
dir
= Ventral pankreas da mezoduodenumda yer alir
o Cikan kolon arka karin duvar ile duodenum ve
pankreas: retroperitonda hapsedecek sekilde birles-
tiginde retroperitoneal organ haline gelir
e ince barsaklar
o Erigkin donemde uzayarak kisa barsak mezenteri ha-
line gelen dorsal mezenterden gelisir
e Kalin barsaklar (kolon)
o Dorsal mezenter i¢cinde diiz bir tiip seklinde gelisir
¢ Cikan ve inen kolon genellikle mezenterlerini kaybe-
der ve eriskin donemde retroperitoneal yapilar haline
gelirler

o Sik varyasyon: Persistan mezokolona bagli mobil ¢1-
kan kolon (kivrilma ve tikanmaya “cekal volvulus”
meyil yaratir)

Karaciger

e On barsagin ventral tomurcugundan koken alir

e Peritoneal bosluk ve mezenterin degismesinde hizli
biiytimesi ana faktordiir

¢ Saat yoniiniin tersine doner ve diyaframin sag tarafi-
na acik tarafindan baglanir

e Karacigerin rotasyonu, sag peritoneal boslugun sola
dogru midenin arkasina uzanmasina yol agar
o Kiigiik sak haline gelir (omental bursa)

Dalak

e Uzayarak gastrosplenik ligamenti olusturan dorsal

mezogastriyum icinde gelisir

o Kisa gastrik damarlar tasir ve kiiciik sakin (omen-
tal bursa) sol 6n duvarini olusturur

o Gastrosplenik ligamentin uzamis kaudal parcalari
mideden asagiya dogru sarkar (tizim gibi)
= Biiyiik omentum ve gastrokolik ligamenti olus-

turur

o Biiyilk omentum ve gastrokolik ligament gastro-

omental damarlar tasir

Pankreas

¢ Dorsal mezenterin arka parcasinda gelisir
o Sadece kisa splenorenal ligamenti olusturur
= Splenik damarlar ve pankreas kuyrugunu tasir
= Kiiciik sakin sol posterior duvarini olusturur
e Pankreas retroperitoneal bir organ haline gelir

Peritoneal Bosluklar

¢ Ventral mezenter, eriskinlerde sag ve sol peritoneal
kaviteler aras1 gecise izin vermek icin rezorbe olur

e Mezenterik organlarin kompleks rotasyonunda, fiiz-
yonunda ve gelismesindeki varyasyonlar peritoneal
ve retroperitoneal bosluklarin eriskinlerde sik varyas-
yonlarina neden olur

| GELISIMDE SECILMES DEFEKTLER |

Omfalosel

e Siirekli katlanmanin olmamasi umbilikal halkanin ka-
panmamasina ve barsagin fizyolojik herniasyonunun
gecmemesine neden olur

e Hangi organlarin sarktigina bagli olarak patogenetik
mekanizmalar degisebilir

Gastrosizis

e Muhtemelen birden fazla patogenetik mekanizmay1
ilgilendirir

e Sag lateral karin kivrimindaki yetmezlik nedeniyle
viicut sap1 ve yolk sapinin birlesememesi sonucunda
umbilikal kordun olusamamas: yada sag lateral kiv-
rim ve umbilikal kordun birlesimindeki fokal zayifliga
bagli barsaklarin disar1 ¢ikmasidir

Cantrell Pentalojisi

e Yaklasik olarak konsepsiyon sonrasi 14-18. giinlerde
sefalik kivrimin mezodermal gelisme anomalisidir

WAISIS [BUNSA)UIOIISED A LIBANQ UQ ULIRY
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18. GUN EMBRIiYO

Yolk kesesi

ntestinal Sistem

Viicut sap1
Primitif kalp

Amniyotik kavite Orta barsak

Gortintl #2'nin kesit diizlemi Gorlintd #1'in kesit diizlemi
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Yolk kesesi

Ekstraembriyonik s6lom —

~———————— Splanik mezoderm

Orta barsak
Dorsal mezenter.

Amniyotik kavite___.£

Noral tiip. '. }

Somatik mezoderm

Aorta

." 4 Ventral mezenter
Alpdommiioel Levilss (g i) - . B Abdominal Kavite (sol boliim)

Orta barsak

Splanik mezoderm -

Amniyotik kavite Dorsal mezenter

Aorta

_ Noral tip

(Ust) Yatay cizim 18 gtinlik embriyoyu gostermektedir. Yolk kesesinin catisi, primitif barsagin bir parcasi olarak bir tip seklinde birlesir. Tiiptin kraniyel
ucu 6n barsak, kaudal ucu ise son barsagi olusturur. (Orta) #1 diizlemden kesitsel cizim (yatay goriintiide belirtilmis), bu safhada orta barsagin yolk
kesesi ile genis baglantida oldugunu gosteriyor. (Alt) #2 diizlemden kesitsel cizim (yatay gortintiide belirtilmis) barsagin ventral ve dorsal mezenterler
tarafindan asildigini gosteriyor
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4 HAFTALIK EMBRIYO

Yolk kesesi

Allantoyis (birlestirici sap i¢cinde) Kalp

Son barsak Farinks

Akciger tomurcugu
Mide

Aorta

Amniyotik kavite — Hepatik divertikiil

Gortintl #2'nin kesit diizlemi
Gortintl #1'in kesit diizlemi
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Ekstraembriyonik s6lom

Yolk kesesi

Amniyotik kavite
Ventral mezenter

Hepatik divertikiil

Duodenum

SbceninaliaCaspoy Viseral periton ve dorsal mezenter

Dorsal pank ;
orsal pankreas Pariyetal periton

Noral tiip

Ventral mezenterin persistan kenari
Amniyotik kavite

Abdominal kavite

Dorsal mezenter
Aorta Pariyetal periton

Viseral periton

Noral tiip

(Ust) Yatay sekil 4 haftalik embriyoyu gésteriyor. Farinks ve akciger tomurcugu mide ile birlikte 6n barsaktan kéken alir. Allantoyis viicut sapini son
barsaga birlestirir. Yolk kesesi primitif barsak ile genis sekilde baglantilidir. Gelisim esnasindaki hatalar, trakedzefagial fistiil gibi 6n barsak dallar arasinda
gecisi icerir. (Orta) #1 diizlemden kesitsel cizim (yatay goriintiide belirtilmis) karacigerin én barsagin ventral tomurcugundan gelistigini gosteriyor,
halbuki pankreas dorsal mezenterden gelisir (Alt) #2 diizlemden kesitsel cizim (yatay gértintiide belirtilmis) ventral mezenterin, abdominal kavitenin sag
ve sol taraflari arasinda gecise izin verecek sekilde bozulmaya basladigini gésteriyor.




BOLUM 8
Genitoiiriner Sistem

Giris ve Genel Bakis

Genitoiiriner Sistem Embriyoloji ve Anatomisi
Fetal Genitotiriner Sisteme Yaklasim

Bobregin Gelisimsel Varyasyonlari

Unileteral Renal Agenezi
Cift Toplayict Sistem
Pelvik Bobrek

Atnal1 Bobrek

Capraz Birlesik Ektopi

Renal Malformasyonlar

Bilateral Renal Agenezi

Hafif Pelviektazi

Ureteropelvik Bileske Obstriiksiyonu
Urinom

Obstriiktif Renal Displazi

Multikistik Displastik Bobrek

Otozomal Resesif Polikistik Bobrek Hastalig1
Mezoblastik Nefroma

Adrenal Patolojiler

Adrenal Hemoraji
Noroblastom

Mesane Malformasyonlari

Posteriyor Uretral Valv
Prune Belly Sendromu
Ureterosel

Urakal Anomaliler

Genital Patolojiler

Ambigus Genitalya
Hipospadiyas
Hidrosel

Testikiiler Torsiyon
inguinal Herni
Over Kisti
Hidrokolpos

8-2
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8-20
8-22
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Genitouriner Sistem

GENITOURINER SiSTEM EMBRIYOLOJi VE ANATOM IS

l ADRENAL GLANDIN GELISiMi |
Korteks ve Medulla

e Korteks ve medulla 2 farkli orijinden kaynaklanmak-
tadir.
o Korteks
= Mezodermden gelisir
= 3 zon: Glomeriiloza, fasikiilata ve retikiilaris
= Dogumda sadece glomeriilosa ve fasikiilata mev-
cut
= 3 yasa kadar retikiilaris izlenmiyor.
o Medulla
= Sempatik gagngliyonlardan kaynaklanan noral
kalint1 hticrelerinden gelisir.
¢ Viicut boyutuna gore fetal adrenal gland eriskin adre-
nal glandindan 10-20 kat daha biiyiiktiir.
o Ozellikle erken gebelikte fetal bobreklerle karisabi-
lir.
= Oligohidramniyoz gelismeden 6nce renal agenezi
tanisinin gozden kagmasina sebep olabilir
o Biiyiik boyutta olmasinin sebebi daha ¢ok adrenal
korteks nedeniyledir.
= Dogumdan sonra ilk y1l icinde korteks kuigtldik-
¢e adrenal boyutlar1 da kii¢tilmektedir

l URINER SiSTEM GELISiMi |
Bé6brek Olusumu

* Gelisim asamalar1 daha ilkel canlilardaki gibidir (ver-

tebrasizlar, amfibiler)

o Evrimsel gecmisi yansitir.

Artan gelisim derecesine gore sirayla: Pronefroz, me-

zonefroz, metanefroz

o Bu yapilar kraniokaudal sekansda gelisip regrese
olurlar

Servikal bolgede fonksiyonel olmayan primitif nefro-

tomlar gelisir.

o Pronefroz kalintilari, alt vertebralarda primitif bob-
regi olusturur.

o 4. haftada regrese olur ve yerini mezonefroz alir.

Mezonefroz st torasik ve lumbar 3.vertebra arasin-

dan kaynaklanabilen uzamis fonkiyonel ilkel bobrek-

tir

Mezonefrik (Wolf) kanallar ilk olarak 24. giinde to-

rasik bolgede mezonefroz dorsolateralinde gelisir

o Kaudal biiyiir, mesanenin ventrolateral duvar ile
birlesir

o Mezonefrik kanallar mezonefrik tiibtllerle birlesir
ve idrar buradan drene olur.

Mezonefrik tibtillerin fonksiyonu 10.haftadan sonra

durur ve regrese olur.

o Mezonefrik kanallar erkeklerde genital sistemin ya-
pisina katillmak tizere persiste olurken disilerde reg-
rese olur.

Ureterik Tomurcuk (metanefrik divertikiil) distal me-

zonefrik kanallardan tomurcuklanir

o Kalic1 bobrek olan metanefroza gelismek tizere sak-
ral mezodermi (metanefrik blastem) indiikler

o Ureterik tomurcuk ve metanefrik blastem Kkarsilikli
olarak birbirin indiikler.
= Ureterik tomurcuk nefronlar1 olusturmak {izere

metanefrik blastemi indiikler.

= Metanefrik blastem de kaliksleri gelistirmek tizere
ireterik budi indiikler.
e Metanefrik blastem ile tireterik tomurcuk etkilesimi-
nin yetersiz olmasindan kaynaklanan anomaliler
o Renal agenezi: Ureterik bud- metanefrik blastem
temasi gerceklesmiyor.
o Multikistik displastik bobrek: (diisiiniilen meka-
nizmalar)
= Ureterik tomurcuk, metanefroz ve nefron kaybi
stromal genisleme ve kist formasyonu ile sonug-
lanan anormal toplayici sistem gelisimi
= Displaziye sebep olan ¢ok erken tireter obstriiksi-
yonu (metanefrik doku nefronlar1 olusturamiyor.)

Renal Yiikselme

e Baslangicta bobrekler pelviste, birbirine yakin, hilusu

on tarafa dontik ve asag1 yerlesimlidir.

Retroperitoneal flank yerlesimi ile sonuclanan yuka-

11 ¢ikis icin mekanizma tam anlasilamamuistir ancak

major faktoriin embriyonik kaudal biyiime oldugu

distintlmektedir.

Arteriyel kan destegi iliyak arter ve aortadan olacak

sekilde yeniden yapilanir.f

o Alt bolgedeki dallar gerilerken, daha tist seviyeden
yeni arteriyel dallar gelisir.

Bobrekteki bu yiikselme ile renal pelvis 90 derece ice

rotasyon yapar

Bobrekler adrenaller ile bulusunca 9. hafta civar yiik-

selme tamamlaniyor.

Anormal yiikselme ile ilgili anomaliler

o Renal ektopi: Anormal rotasyon ile birlikte bobrek-
ler asag1 yerlesimli

o Capraz birlesik ektopi ve diger birlesme anoma-
lileri: Yiikselisten 6nce metanefroz fiizyonu degisik
gortintimlere neden olabilir

o Atnal1 bobrek: 2 metanefrozun alt polleri birlesir
= [nferior mezenterik arterin altinda “mahsur” kalir

o Aksesuar renal arter: normal yiikselme sirasinda
gecici arterlerin persiste olmasi

Mesane

¢ Kloaka {iriner, gastrointestinal ve lireme sitemi ara-
sindaki erken baglantiy1 saglayan ortak bir bosluktur
o Urorektal septum tarafindan anteriorda iirogeni-
tal siniis posteriorda anorektum olarak ayrilir.
= Kloakal membran riiptiire oldugu takdirde her iki
yapi perineye agilir.
o Urogenital siniisiin 3 major komponenti mevcut-
tur
o Allantois sefalad kistm
= Mesane ile yolk kesesi arasinda uzanir
= Eriskinde intraabdominal kismi urachusu olustu-
rarak involusyona ugrar, bu medyan umbilikal
ligamenttir.
o Ortadaki vezikiiler kisim mesaneyi olusturur.
o Kaudal kisim diside vajen vestibiiliinii, erkekte pe-
nil iiretray1 olusturur
e Mezonefrik kanalin distal kism1 ve birlesmis tireterik
kanallar posterior mesaneye katiliyor, bu extrofi siire-
ci olarak bilinmektedir.
o Bu siirecte iireterler iist kissmdan mesane trigonu
ile birlesir.
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o Mezonefrik kanallarin agikliklar1 alt i¢ kisma dogru
ilerler ve ejakulatuar kanali olusturmak {izere pros-
tatik tiretraya girer

| ERKEK GENITAL SISTEMIN GELiSiMi ]
Mezonefrik (Wolf) Kanallar

Erkekde genital sistemin yapisina katilmak {izere per-
siste eder.

o Epididim

o Vas deferens

o Seminal vezikiil

o Ejakulatuar kanal

Testisler

e T6-52 arasinda gelisen genital kabartidan olusmakta-
dir.
o [lkel sex kordu olusturan 3 hiicre tipinden olusur
o Germ hiicreler
o Sertoli hticreleri
o Leydig hiicreleri
e Germ hiicreleri
o Yolk kesesi duvarinda gelisir ve hindgut boyunca
genital kabartiya gog ederler.
o Matiir testiste spermatojenik hiicreleri olusturur.
e Sertoli hiicreleri
o Miilleryen inhibitor faktor sentezlerler
= Paramezonefrik (miilleryen) kanallarin regresyo-
nunu saglar
o Eriskinde gelisen spermatazoalar icin destek ag:
olusturur.
= Siki baglantilar1 olusturur (kan- testis bariyeri)
¢ Leydig hiicreleri
o Testesteron iiretiminin ana kaynagidir.
o Interstisyumda yerlesir.
o Mezonefrik kanallarin(Wolf) erkek genital sistemi-
ne farklilasmasini saglar

Skrotum

¢ Labioskrotal katlantidan gelisir
o Katlantilar testesteron etkisi altinda skrotal keseleri
olusturmak tizere siserler.
= Perine boyunca aniisten ventral penise uzanan
medyan raphe fiizyon noktasidir.
o Prosesus vajinalis, abdominal duvar boyunca skro-
tal kese icine peritonun invajinasyonudur
= Gelisen testislerin 6n kisminda olusur
= Gubernakulum (testisten labioskrotal katlantiya
uzanan ligament6z kord) boyunca testislerin ini-
sine yardim eder.
Testikiler inis
e Gebeligin 7 ve 12. Haftalari arasinda testisler pelvise
iner
o Skrotal keseye inmeye baslamadan 6nce, 7. aya ka-
dar internal inguinal halkaya yakin yerlesir
o Inis boyunca retroperitoneal ve prosesus vajinalisin
posterior duvari ile yakindan iliskilidir
Spermatik kord ve skrotum komponentleri abdo-
minal duvar boyunca inis siirecinde gelisir
o Fasya transversalis - internal spermatik fasya
o Internal oblik kas —» kremasterik kas ve fasya

o Eksternal oblik kas —» eksternal spermatik fasya
o Dartos kasi ve fasyasi cilt altinda zayif areolar doku-
da gomiili
o Prosesus vajinalis kapanir ve tunika vajinalisi olus-
turur.
e Testikiiler inis inkomplet oldugunda kriptorsidizm
gelisir.

Prostat

e 10. haftada tretranin prostatik kismindan endoder-
mal vajinasyon tomurcuklanir ve prostatik kordlara
farklilasir

e Artan testesteron seviyeleri ile bu kordlar glanduler
asinilere donistir.

e Glandlarin kalan kismi stroma ve diiz kas hiicrelerine
farklilasan ¢evre mezensim doku

e Glandlarin kalan kismi stroma ve diiz kas hiicrelerine
farklilasan ¢evre mezensim doku

l DiSi GENITAL SiSTEMiN GELiSiMi |
Overler

e Erkek ve disi gonadal gelisim 7.haftaya kadar birbirin-
den ayird edilemez

¢ Y kromozomundan Testis belirleyici faktor yoklu-
gunda overler gelisir.

e [lkel sex kordlar dejenere olur ve genital kabartinin
mezoteli sekonder sex kordlarini olusturur.

¢ Sekonder sex kordlar folikil hiicrelerini olusturmak
tizere primordiyal germ hiicrelerini ¢evreler.

o Germ hiicrelerinde ilk miyotik boliinme gercekle-
siyor ancak daha ileri gelisim basamaklarina ilerle-
me pubereteye kadar duruyor.

o Testisler gibi overlerde de gubernakulum yardimiyla
inis gerceklesiyor.

Uterus

e [kili paramezonefrik (miilleryen) kanallar tarafindan
olusturulur.
e Paramezonefrik kanallar mezonefrik kanallarin latera-
linde gelisir.
o Mezonefrik kanalin mediyalinde tirogenital sintis
ile birlesir.
o Y kromozomunun yoklugunda paramezonefrik ka-
nallar gelismeye devam eder ve uterusu olusturur.
e Cift paramezonefrik kanal orta hatta birlesir.
o Flizyon uterovajinal kanali olusturur (uterus ve iist
vajen)
o Birlesmenin ger¢eklesmedigi kisimlar fallop tiipleri
olarak kalir.
® Vajen alt kismu tirogenital sintisdan gelisir.
¢ Miilleryen kanal gelisiminde ya da birlesme asamasin-
da bir defekt konjenital uterin anomaliler e neden
olur
o Klas 1: Agenezi veya hipoplazi
o Klas 2: Unikornuat uterus
= Tek uterin horn, aksesuar rudimenter horn
o Klas 3: Uterus didelfis
= [ki ayr baglantisiz horn
o Klas 4: Bikornuat uterus
= Konkav ya da kalp sekilli dis uterin kontur
o Klas 5: Septat uterus
= Normal dis kontur
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BOBREK GELiSiMi

Servikal nefrotomlar (pronefroz)
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Mezonefroz

B Kapsiilii
Mide-bagirsak kanali owman Kapsili
Mezonefrik tiibiil

Mezonefrik kanal

Glomertl

Noral tiip

Mezonefrik tiibiil

Allantois

Kloaka Mezonefrik kanal

Ureterik tomurcuk Metanefroz

(Ust) insan embriyosunda 3 farkli nefrik yapr gelisir. Bunlar kraniyokaudal olarak olusup regrese olurlar. Pronefroz gecici ve nonfonksiyonel bobrektir.
Mezonefroz da gerilemekte ancak distal kismi erkeklerde persiste olarak genital sistamin yapisina katilir. (Orta) Embriyonun transvers kesiti mezonefrozu

gostermektedir. 4. haftada mezonefrik tibiil ve kanallar olusur. Aortadan cikan damarlar glomertilleri olusturmak tizere tiibdillerin kor kismina ulasir. (Alt)
8 Ureterik bud metanefrozu olusturmak tizere metanefrik blastemi indtikler boylece tictincii ve kalici bébrek olusur.




OJI VE ANATOMISI

MESANE GELiSiMi

Yolk sap1

Mezonefroz

Allantois

Orta mide-
bagirsak kanall

Urorektal septum

Kuyruk mide- Mezonefrik kanal

bagirsak kanall

Kloaka

Ureterik tomurcuk

Allantois

Mesane (lirogenital
sintistin vezikiiler
kismi)

Ureter

Genital kabarti

Mezonefrik kanal

Kaudal tirogenital siniis

Rektum

(Ust) Kloaka erken iriner, gastrointestinal ve tiriner sistem ile iliskide olan ortak bir bosluktur. 4-6. hafta arasinda tirorektal septum anteriorda trogenital
sintisti posteriordaki rektumdan ayirmaktadir. (Alt) Urogenital sindisiin en biiytik vezikiiler kismi mesaneyi olusturur. Allantois urakusu olusturmak tizere
geriler. Urogenital siniistin kaudal kismi disilerde vajenin alt kismini erkeklerde penil tretrayr olusturur. Ureterik budlar trigonun st kismini olusturmak
lizere mesanenin arka kismina katilir. Mezonefrik kanallar da alt ic kisma dogru ilerleyerek ejakulatuar kanallari olusturmak (izere prostatik tiretraya
katilir.
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BOLUM 9
Kas-Iskelet

Displaziler
iskelet Displazilerine Yaklagim
Akondrogenezis, Hipokondrogenezis
Akondroplazi
Ameli, Mikromeli
Asfiksi Yapan Toraks Distrofisi
Atelosteogenezis
Kampomelik Displazi
Kondrodisplazia Punktata
Hipofosfatazia
Osteogenezis Imperfekta
Kisa Kaburga-Polidaktili Sendromu
Tanatoforik Displazi

Ekstremite Malformasyonlari

Konjenital Talipes Ekuinovarus (Clubfoot)
Konjenital Vertikal Talus (Rockerbottom Foot)
Ayrik Ayak Bas Parmag: (Sandal Gap)

Radius Uzanim Malformasyonu

Klinodaktili

Polidaktili

Sindaktili

Yarik El/Ayak Malformasyonu

Artrogripozis, Akinezya Sekansi

Proksimal Fokal Femur Displazisi

9-2
9-10
9-16
9-20
9-24
9-28
9-30
9-34
9-38
9-40
9-44
9-46

9-52
9-56
9-58
9-60
9-64
9-66
9-70
9-74
9-78
9-84



Kas-iskelet

ISKELET DISPLAZILERINE YAKLASIM

Giris

Iskelet sistemi tizerinde ciddi etkileri bilinen yiizlerce
farkli hastalik biliniyor olsa da, bunlarin sadece ¢ok azi-
na glivenilir sekilde prenatal tan1 uygulanabilmektedir.
Iskelet displazisi tanim1 ¢ok cesitli hastalii bir arada ba-
rindirir. Bu nadir grubun ortak ozelligi ise kemik biiyti-
mesinin genel olarak etkilenmis olmasidir. [skelet disp-
lazilerinin prevalansi ortalama 2,4/10.000 dogum olarak
tahmin edilmektedir. Perinatal 6liim oranlarinin ytiksek
olmasi nedeniyle tiim perinatal 6limler icindeki orani
9/1.000 olacak kadar daha fazladir. Tim prenatal tani
islemlerinde oldugu gibi, anormal iskelet gelisiminin
fark edilmesi esas degerindedir. Ancak ultrasonografi
taramalarinin ¢cogunun yapildigi gebelik donemlerinde,
bu hastaliklarin tiimi fark edilebilir oranda bozukluga
neden olmayabilir. Ozellikle 6liimciil durumlarla birlik-
teligi olmayan hafif bulgular, son ticayda bile belirgin
olmayabilir.

Anormal gelisimden kuskulanildi§inda bir sonraki
asama sorunun ciddiyetinin belirlenmesidir. Daha acik
bir ifade ile “mevcut durum 6liimciil mii, degil mi?”
sorusu yanitlanmalidir. Bu sorunun yanit: gebeligin ka-
laninin akibetini de belirleyecektir. Dogumun zamani,
yeri ve sekli bu 6nemli bilgiye gore belirlenecektir. Cift
icin gebeligin sonlandirilmas: bir secenek midir? Do-
gumda canlandirma basamaklarini uygulamanin yeri
var midir? Her kosulda aileye verilecek yanitin uygunlu-
gu, koyulan taninin dogruluguna baghdur. Iskelet displa-
zileri ve diger iskelet bozukluklarinda kesin prenatal tani
¢ogu kez miimkiin degildir. Ancak anomalinin 6limctl
olup olmadiginin anlasilmasi tanisal yaklasima bir te-
mel olusturur. Iskelet displazilerini de iceren karmasik
fetal anomalilerin tanisi icin farkli disiplinleri bir araya
getiren bakisa sahip olmak 6zellikle 6nerilmektedir.

Uluslararasi Iskelet Displazileri Dernegi'nin hastalik-
lar1 siniflama grubu birbirlerinden farkl: ytizlerce iskelet
bozuklugunun siniflamasini degistirmistir. 1970’deki ilk
siniflamanin {izerine, klinik, radyografik ve patolojik
ozellikler de dikkate alinarak pek ¢ok diizeltme yapildi.
Molekiiler genetikteki hizli gelismeyle bilinen 400 ka-
dar hastalia neden olan gen bilinmektedir. Bu sayede
siniflama artik daha da karmagik bir hal almistir. 2006
yilinda ise iskelet sistemi tizerine ciddi etkileri olan 372
farkli durum, molekiiler, biyokimyasal ve/veya rad-
yografik ozellikleri nedeniyle 37 grup altinda ince-
lenmistir. Bu basliklarin iskelet displazisi dis1 6rnekleri
metabolik kemik bozukluklari, disostozlar, iskelet mal-
formasyonlar1 ve rediiksiyon anomalileridir. Metinde
sunulan bozukluklar, elden geldigince bu siniflama igin-
de verilmistir. Siniflamanin yeni bir stirimiiniin yapil-
masi, yakin bir gelecekte planlanmaktadir.

iskelet Ddisplazilerine Yaklasim

Fetusun incelenen her yapisi icin 6ncelikle normalin tii-
revlerinin ve anormalin ne oldugunun bilinmesi esastir.
Yayinlanmis kilavuzlar 1s1§1nda fetusun biittin olarak ele
alindii, sistematik bir inceleme yapilmalidir. Kilavuz-
larin ¢ok az bilgi verdikleri gbz dniine alinacak olursa,
iskelet displazisi gibi karmasik malformasyonlarda bir
adim daha ileri gitmek gerekir. Uzun kemiklerin kisali-
gindan kuskulaniliyorsa, viicudun sag ve solundaki tiim
uzun kemikler 6l¢tilmelidir. Elde edilen degerler yayin-
lanmus cetvellerle karsilastirilmalidir (tabloya bakiniz).

Olgiim diyafizler arasindan alinmalidir. Ancak kemikte
egrilik varsa, bu sekilde alinan 6l¢tim sorunlu olabilir.
Yapilmasi gereken diger olciimler kalvarium (parietal
kemikler arasi ¢ap ve kafa gevresi), gogiis kafesi ve karin
cevresini icermelidir. Ayak, kiirek kemigi ve kopriictiik
kemigi 6l¢iimii de ihmal edilmemelidir. Elde edilen 6l-
ctimlerden iiretilecek bazi oranlar hem iskelet displazi-
sinin tanisini, hem de 6limctilliik tehlikesini anlamaya
yarar. Akciger hipoplazisi 6zellikle 6liimciil iskelet disp-
lazilerinde belirgindir.

Kemikler kisa mi?

Olasi bir iskelet displazisinin tanis1 uzun kemiklerin
degerlendirilmesiyle baslar. Kimi zaman kisa gibi gori-
nen kemikler aslinda kisa degildir ve yapilacak dikkatli
bir degerlendirmeyle iskelet displazisi kuskusu da orta-
dan kaldirilir. Onemli bir oran femur/ayak uzunlugudur;
oran 1:1'dir. Oranin 1: 1 olmast iskelet displazisi stiphesi
yaratir. Saptanan kisaligin yapisal ya da patolojik olup
olmadiginin ayriminda ailenin de goz 6niine alinma-
s1 onemlidir. Basin buyiikligini degerlendirirken de
benzer bir yaklasim yararli olacaktir. 5. ytizdelik dilimin
(persentil) altinda olmasina ragmen -2/-3 standart sap-
mada yer alan uzun kemik 6l¢timleri genelde oliimciil
olmayan iskelet displazilerini ya da normalin tiirevlerini
distindurtr. Diger taraftan uzun kemiklerin ol¢timleri
-4 standart sapmanin altindaysa mevcut durum iskelet
displazileriyle iligkilidir. Ciddi kisalik genellikle 6limctil
durumlarda goriiliir.

Eger kisaysa, hangi segment etkilenmistir?

Govdeden c¢ikan humerus veya femurun kisaligi
rizomelia, radius/ulna veya tibia/fibula gibi ortadaki
uzun kemiklerin kisali§1 mezomelia adin: alir. El veya
ayaklarin kisa olmasi akromelia, ekstremitedeki tiim ke-
miklerin kisa olmasi ise mikromelia olarak tanimlanir.
Ekstremitede etkilenen farkli kisimlarinin dogru tanim-
lanmasi siniflama igin de gereklidir. Oliimciil ve agir is-
kelet displazilerinde mikromelia daha sik goriiliir.
Kemigin morfolojisi normal mi?

Uzun kemikler sekilleri (acili ya da egik; sekilsiz ya da
kirik), metafizlerin yapisi (genislemis ya da diizensiz) ve
kemiklesmenin durumu (normal ya da yetersiz) acisin-
dan da degerlendirilmelidirler. Yetersiz kemiklesmeye
eslik eden kiriklarin varligi en sik osteogenezis imperfek-
tayla iliskilidir ve tan1 i¢in 6nemli bir bulgudur. Yetersiz
kemiklesmenin goriilebilecegi diger iki 6nemli durum
ise hipofosfatazia ve akondrogenezistir.
iskelet anomalisi ne kadar erken taninabilir?

Gebeligin ilk veya ikinci ticayinda saptanan ekstre-
mite kisalig1 biiyiik olasilikla 6liimcdil bir iskelet displa-
zisinden kaynaklanmaktadir. Diger taraftan son ticayda
saptanan uzun kemiklerdeki hafif dereceli kisaliklar ai-
lesel bir ozellik, normalin tiirevi ya da biiyiime gerili-
giyle iliskili olabilir. Gebeligin son dénemlerinde uzun
kemiklerde hafif bir kisalik saptandiginda, akondroplazi
gibi 6liimciil olmayan iskelet displazilerinden de kusku-
lanilabilir.

Omurga normal mi?

Omur cisimlerinde diizlesme ve omurlar aras1 mesa-
fede artmanin gorildugi platispondili, en iyi omurga-
nin sajital kesitinde gortintiilenir. Ancak gebeligin bas-
larinda bu durumun ultrasonografide saptanmasi gii¢



ISKELET DISPLAZILERINE YAKLASIM

olabilir. Omurganin anormal bir egime sahip olmasi
(kifoz veya skolyoz gibi) pek ¢ok iskelet displazisinde
karsimiza ¢ikar. Omurganin alt ucunun olmamasi ya
da hipoplazik olmas1 kaudal displazi adini alir ve ay1-
ric1 tanisi diabetik embriyopatiyi de icerir. Omurganin
normal sekilde kemiklesmesi de onemli bir konudur.
Akondrogeneziste siklikla, ¢cogu kez de ciddi boyutta,
omurgada yetersiz kalsifikasyona rastlanir.

Kalvarium seklinde tuhaflik var mi?

[skelet displazilerinde kafatasinda sekil bozuklugu sik
goriilen bir durumdur. Pek cok iskelet displazisinde ge-
sitli suturalarda kraniosinostozis goriilebilir ve kafata-
sinin anormal seklini agiklamaktadir. Diger taraftan her
kraniosinostozis olgusunda iskelet displazisi yoktur. Bu
durumda olgu ya diger genetik sendromlar ile iliskilidir
ya da basitce tek basina bir bulgudur. Karmasik kranio-
sinostozis yonca yaprag: seklinde kafatasina neden ola-
bilir. Yonca yaprag: sekilli kafatasina tip II tanatoforik
displazi ya da Pfeiffer sendromu gibi iskelet sistemiyle
iligkisi olmayan durumlarda sik¢a rastlanir. Ciddi iske-
let displazilerinde kalvarium biiyiik ya da gévdenin geri
kalanina gore oransal olarak biiytiktiir. Kalvariumun
kemiklesmesinin geri kalmasi osteogenezis imperfekta,
hipofosfatazia ve akondrogeneziste goriliir. Sajital bir
kesitte incelenen yiiziin profil goriintiisii, iskelet disp-
lazilerinde ¢ogu kez anormaldir. Bunlar arasinda ytiziin
orta kisminin hipoplazisi, burun kemerinin basiklasma-
s1, alinin belirginlesmesi, kii¢lik burun ya da mikrognati
gibi goreceli olarak 6zglin olmayan bir¢cok bulgu vardir.
Gogiis kafesi kiiciik mii?

Gogiis kafesi ve karin ¢evresiyle ilgili anormalliklere
iskelet displazilerinde sik¢a rastlanir. Bu durumun tani-
s1 icin en iyi goriintiiler ise gbvdenin sajital ve koronal
planlarindan elde edilir. Kiigiik gogiis kafesinin, genis
ve belirgin karin bosluguna baglanmast “ince bir tip”
goriiniimiine neden olur. Bu goriintii 6zellikle dlimciil
iskelet displazilerinde oldukga dikkat cekicidir ve ciddi
akciger hipoplazisi riskini haber verir. G6giis kafesine ba-
karken kaburgalar 6zellikle incelenmelidir. Kaburgalarin
kisa olmas1 gogus kafesinin de kiictik kalmasina neden
olacaktir. Bu duruma da siklikla 6liimciil iskelet displa-
zilerinde rastlanir. Kaburgada kiriklarin olmasi halinde
yeri degismis bir kemik ya da kalus olusumuna bagli ola-
rak “topaklasma” izlenebilir. Kaburga kiriklarina 6liim-
ciil tip II osteogenezis imperfekta ve tip IA akondrogene-
ziste karsilasilir. Kalp/akciger orani, kalp normal boyutta
olsa bile kalbin lehine degismistir. Gogiis kafesinin sekli
de degerlendirmeye dahil edilmelidir. Can sekilli gogiis
kafesine cogu iskelet displazisinde rastlanir ve bu durum
siklikla kigtik gogiis kafesiyle birliktedir. Uzun ve dar
gogus kafesine eslik eden diiz kaburgalarin gortilmesi
de akciger hipoplazisiyle iliskilidir. Goguis kafesinde bu
ttir sekil bozukluklar1 yapabilecek bir hastalik 6rnegi ise
Jeune'tin asfiksi yapan toraks distrofisidir.

El ve ayaklar normal mi?

Parmaklarin kisaligini ifade eden brakidaktili, is-
kelet displazilerinde siktir. El ya da ayagin bas parmagi
genis ya da bir tarafa dontik olabilir. Fazla parmak (po-
lidaktili) ve yapisik parmak (sindaktili) daha nadirdir,
ancak olasi tanilar hakkinda ipugclar: verebilir. Konjeni-
tal talipes ekuinovarus ilk ticayda bile gorilebilir. Eklem
kontraktiirleri, radius uzanim kusuruna bagli gelisen
radial tarafa doniik el izlenebilecek diger durus anormal-
likleridir. Ulna tarafina doniik bas parmak, “otostopgu
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bas parmag1” olarak da anilir. Bu durum diastrofik disp-
lazi ve tip II atelosteogenezisle iliskilidir.

Diger iskelet anomalileri var mi?

Bu degerlendirme sirasinda ¢ogu kez ihmal edilen
kiirek kemigidir. Kampomelik displaziden kuskulanili-
yorsa kiirek kemigi hipoplazik ya da hi¢ gelismemistir.
Benzer sekilde kleidokranial displazide kopriiciik kemi-
gi hipoplastik ya da hi¢ gelismemistir.

Diger sistemlere ait anomali izleniyor mu?

Her ne kadar cogu iskelet displazisinde sorun anor-
mal kemik gelisimi olsa da, dudak-damak yariklari,
kalp anomalileri veya iirogenital anormallikler tani icin
onemli ipuglari verebilir. Cogu iskelet displazili fetusun
ilk ticaydaki incelemesinde goriilen artmis ense seffafligi
6zglin olmayan bir bulgudur. Akondrogenezis gibi hal-
lerde kistik higroma ya da hidrops izlenebilir.

Diger goriintiileme yontemleri ne zaman ise yarar?

3 boyutlu ultrasonografinin ytiizey islevi ile fetusun
fenotipik ozellikleri ortaya ¢ikarilarak bazi sendromla-
rin tanisi koyulabilir ya da aileye bilgi verme konusun-
da isler kolaylastirilabilir. Bircok iskelet displazisinde
fetusun pelvisinde de anormallik vardir ve pelvisin 2
boyutlu ultrasonografiyle degerlendirilmesi o kadar da
kolay degildir. Bu durumda 3 boyutlu ultrasonografiden
yararlanilabilir. 3 boyutlu ultrasonografi omurga ve eks-
tremiteleri de incelerken yararli bilgiler verebilir. Kalp
anomalisinden stiphelenildiginde ekokardiyografi ince-
lemesi de gerekmektedir. Fetal MR ise kemik anomalileri
icin ¢ok da gerekli degildir. Ancak eslik eden bir organ
anomalisi varsa kullanilmasi distinilebilir.

Klinik Etkiler
Oliimciil mii, degil mi?

Taninin en 6nemli amaclarindan biri iskelet disp-
lazisinin ciddiyetini ortaya koymaktir. Tanis1 koyulan
durumun oliimctil olup olmadiginin belirlenmesi hem
ailenin bilgilendirilmesinde, hem de olas1 testlerin ge-
rekliligi hakkinda yon verecektir. Oliimciil bir iskelet
displazisinin saptanmasi halinde olasi 6neriler gebeligin
sonlandirilmast ya da operatif dogum uygulanmamasi-
dir. Oliimciilliik hakkinda kuskuyu arttiran bulgular
erken gebelik haftasinda baslayan ekstremite kisaligi,
kisa kaburga kemikleri ve dar gogiis kafesi, kemiklerde
belirgin egiklik ya da kirik, hidrops ve yonca yapragi
seklinde kafatasidir. Femur uzunlugu/karin cevresi ora-
ninin <0,16 bulunmas: da 6limctl bir iskelet displazi-
siyle karst karstya olundugunun 6nemli bir bulgusudur.

Prenatal tani

Iskelet displazilerinin prenatal tanisi oldukga zorlayi-
c1 bir durumdur, zira bulunan pek ¢ok 6zellik birbiriyle
i¢ ice gecer. Bazi hastaliklar i¢in prenatal molekiiler test
imkani vardir. Hangi testin uygun olacagi hakkinda elde
edilen ultrasonografi bulgular1 yol gosterici olacaktir.
Test secenekleri hakkinda daha detayli bilgi Washington
Universitesi'nin destekledigi bir internet sitesi olan Gen
Testleri’'nin internet sitesinde bulunabilir (http://www.
genetests.org). Hem taninin dogrulanmasi, hem de tek-
rar etme konusundaki riskin belirlenmesi i¢in dogum-
dan sonra degerlendirme yapilmalidir. Bu degerlendir-
me en azinda radyografik inceleme, fotograf cekilmesi
ve klinik genetik uzmani tarafindan muayeneyi icerir.
Eger 6lim meydana gelirse fetus, uzman bir perinataloji
patologu tarafindan incelenmelidir.
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Alt Ekstremitedeki Uzun Kemikler

Femur Tibia Fibula

Gebelik %35 %50 %95 SD %5 %50 %95 SD %5 %50 %95 SD
Haftas1

15 12.6 16.8 21.0 2.6 10.6 14.6 18.6 2.4 10.6 14.6 18.6 2.4
16 15.4 19.7 23.9 2.6 13.1 17.1 21.2 285 13.3 17.4 21.4 285
17 18.3 22.5 26.8 2.6 15.6 19.7 23.8 2.5 16.1 20.1 24.2 2.5
18 21.1 25.4 29.7 2.6 18.2 22.3 26.4 2.5 18.7 22.8 26.9 2.5
19 23.9 28.2 32.6 2.6 20.8 24.9 29.0 2.5 21.3 25.4 29.5 2.5
20 26.7 31.0 35.4 2.7 23%3] 27.5 31.6 255 23.8 27.9 32.0 2.5
21 29.4 33.8 38.2 2.7 25.8 30.0 34.2 255 26.2 30.3 34.5 2.5
22 321 36.5 40.9 2.7 28.3 32.5 36.7 2.5 28.5 32.7 36.9 255
23 34.7 39.2 43.6 2.7 30.7 34.9 39.1 2.6 30.8 35.0 39.2 2.6
24 37.4 41.8 46.3 2.7 33.1 37.3 41.6 2.6 33.0 37.2 41.5 2.6
25 39.9 44.4 48.9 2.7 35.4 39.7 43.9 2.6 35.1 39.4 43.6 2.6
26 42.4 46.9 51.4 2.7 37.6 41.9 46.2 2.6 37.2 41.5 45.7 2.6
27 44.9 49.4 53.9 2.8 39.8 44.1 48.4 2.6 39.2 43.5 47.8 2.6
28 47.3 51.8 56.4 2.8 41.9 46.2 50.5 2.6 41.1 45.4 49.7 2.6
29 49.6 54.2 58.7 2.8 43.9 48.2 52.6 2.6 429 47.2 51.6 2.6
30 51.8 56.4 61.0 2.8 45.8 50.1 54.5 2.7 44.7 49.0 53.4 2.7
31 54.0 58.6 63.2 2.8 47.6 52.0 56.4 2.7 46.3 50.7 55.1 2.7
32 56.1 60.7 65.4 2.8 49.4 53.8 58.2 2.7 479 52.4 56.8 2.7
33 58.1 62.7 67.4 2.8 51.1 55.5 60.0 2.7 49.5 53.9 58.4 2.7
34 60.0 64.7 69.4 2.9 52.7 57.2 61.6 2.7 50.9 55.4 59.9 2.7
35 61.8 66.5 71.2 2.9 54.2 58.7 63.2 2.7 52.3 56.8 61.3 2.7
36 63.5 68.3 73.0 2.9 55.8 60.3 64.8 2.8 53.6 58.2 62.7 2.8
37 65.1 69.9 74.7 2.9 57.2 61.8 66.3 2.8 54.9 59.4 64.0 2.8
38 66.6 71.4 76.2 2.9 58.7 63.2 67.8 2.8 56.0 60.6 65.2 2.8

Humerus Radius Ulna

Gebelik %5 %50 %95 SD %5 %50 %95 SD %5 %50 %95 SD
Haftas1

15 13.1 16.9 20.7 2.3 10.5 14.5 18.5 2.4 11.4 15.4 19.4 2.4
16 15.8 19.7 23.5 2.3 12.9 16.9 20.9 2.4 14.1 18.1 22.1 2.4
17 18.5 22.4 26.3 2.4 15.2 19.3 23.3 2.5 16.7 20.8 24.8 2.5
18 21.2 25.1 29.0 2.4 17.5 21.5 25.6 28S 19.3 2383 27.4 285
19 23.8 27.7 31.6 2.4 19.7 23.8 27.9 2.5 21.8 25.8 29.9 2.5
20 26.3 30.3 34.2 2.4 21.8 25.9 30.0 285 24.2 28.3 32.4 255
21 28.8 32.8 36.7 2.4 23.9 28.0 32.2 2.5 26.5 30.6 34.8 2.5
22 31.2 35.2 39.2 2.4 25.9 30.1 34.2 2.5 28.7 329 371 2.5
23 3385} 37.5 41.6 2.4 27.9 32.0 36.2 2.5 309 35.1 39.3 2.5
24 35.7 39.8 43.8 2.5 29.7 34.0 38.2 2.6 33.0 37.2 41.5 2.6
25 37.9 41.9 46.0 2.5 31.6 35.8 40.0 2.6 35.1 39.3 43.5 2.6
26 39.9 44.0 48.1 255 33.3 37.6 41.9 2.6 37.0 41.3 45.6 2.6
27 41.9 46.0 50.1 2.5 35.0 39.3 43.6 2.6 38.9 43.2 47.5 2.6
28 43.7 47.9 52.0 2.5 36.7 41.0 45.3 2.6 40.7 45.0 49.3 2.6
29 45.5 49.7 53.9 2.5 38.3 42.6 46.9 2.6 42.5 46.8 51.1 2.6
30 47.2 51.4 55.6 2.6 39.8 44.1 48.5 2.7 44.1 48.5 52.8 2.7
31 48.9 53.1 57.3 2.6 41.2 45.6 50.0 2.7 45.7 50.1 54.5 2.7
32 50.4 54.7 58.9 2.6 42.6 47.0 51.4 2.7 47.2 51.6 56.1 2.7
33 52.0 56.2 60.5 2.6 44.0 48.4 52.8 2.7 48.7 53.1 SAS) 2.7
34 53.4 57.7 62.0 2.6 45.2 49.7 54.1 2.7 50.0 54.5 59.0 2.7
35 54.8 59.2 63.5 2.6 46.4 50.9 55.4 2.7 51.3 55.8 60.3 2.7
36 56.2 60.6 64.9 2.6 47.6 52.1 56.6 2.7 52.6 57.1 61.6 2.7
37 57.6 62.0 66.4 2.7 48.7 53.2 57.7 2.8 53.7 58.2 62.8 2.8
38 59.0 63.4 67.8 2.7 49.7 54.2 58.8 2.8 54.8 59.3 63.9 2.8

Tiim olctimle mm olarak verilmistir. Exacoustos C et al. Ultrasound measurements of fetal limb bones. Ultrasound Obstet Gynecol 1(5): 325-30, 1991;
Merz E et al. Mathematical modeling of fetal limb growth. J Clin Ultrasound 17 (3): 179-85, 1989; Jeanty P et al. A longitudinal study of fetal limb growth.
Am | Perinatol 1 (2): 136-44, 1984’den derlenerek hazirlanmustir.



ISKELET DISPLAZILERINE YAKLASIM

(Sol) Iskelet displazisinin de-
gerlendirilmesi genellikle uzun
kemiklerden baslar. Cesitli
gebelik haftalarindaki normal
gorintmii bilmek énemlidir.
Bu 14 haftalik fetusun normal
gorintmli, diiz bir femuru
vardir . (Sag) 20 haftalik
normal fetusun ultrasonografisi
diafizlerin sonuna koyulan
Slciim isaretleyicilerinin dogru
yerlestirilmesini gosteriyor.
Metafazda belirginlesme ya da
dlizensizlik gorilmemektedir
B3, Femurun distal epifizinde
kalsifikasyon yakslasik 32. haf-
tadan sonra belirmeye baslar
(bu resimde goriilmemektedir).

(Sol) Kampomelik displazisi
olan bir fetusun 3 boyutlu
ultrasonografisi tipik olarak
tibianin éne dogru egikligini
gostermektedir B, Tibia
lizerindeki kemik cikintisi
nedeniyle ciltte cukurlasma
izlenir. (Sag) Akondrogenezisli
fetusa ait alt ekstremite ultra-
sonografisinde 6limciil iskelet
displazisinin pek cok ozelligi
bir arada izlenmektedir. Bunlar
arasinda ciddi mikromelia B3
ve anormal ayak durusu
bulunmaktadlir. Ekstremite-
deki édem bu durumda sikca
belirgindir @.

(Sol) Tip | tanatoforik displazisi
olan fetusun son ticaydaki ultra-
sonografisinde egik ve cok kisa
(“telefon ahizesi” sekilli) femur
izlenmektedir B, Metafazin dii-
zensiz ve kalin olmasi dikkat ce-
kicidir 3. (Sag) ikinci tcaydaki
bir fetusun ultrasonografisinde
distal ekstremitelerde kisalik ve
diizensizlik; uzun kemiklerde
ise kemiklesme eksikligi gozlen-
mektedlir B3, Bunlar 6limciil
osteogenezis imperfektanin tipik
bulgularidir.
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Plasenta, Membranlar ve Umbilikal Kord

PLASENTA VE UMBILIKAL KORDA YAKLASIM

Plesentanin Embriyolojisi
Son Adet Tarihinden (SAT) itibaren 14-28 giin

* Gelisimin 16-hiicreli asamasinda trofoblast emb-
riyonik i¢ hiicre kitlesinden ayirt edilmeye baslar

* Nidasyon, blastokistin endometrial epitele bag-
lanmasi, SAT’1n 20-28. gilinlerinde meydana gelir

e Trofoblast plag: uterus icinde spiral arterin bitisi-
ginde yerlesir

* Primitif sinsityum hizla cogalir ve intervill6z me-
safeyi olusturmak tizere komsu kapiller ve ventil-
leri erode eder

e Primitif sinsityum, sitotrofoblastik hiticrelerin
kordlar tarafindan 1° villusu olusturmak tzere
invaze edilir

SAT’tan itibaren 5-10 Hafta

e  Mezodermin, primitif yolk kesesinden, 1° villu-
sun merkezine dogru biiyiimesiyle 1° villus —» 2°
villus

* Kapillerler in situ olarak gelisirler ve 2° villuslar1
3° villusa dontstirtrler.

e 3%villuslar, yogun sekilde kolajenlenmis bag do-
kusu ve kalin duvarl fetal damarlarin biiytimek-
te olan plasentaya daha genis bir yapisal destek
saglamasiyla dallanma gostererek morfogeneze
ugrarlar

SAT’tan itibaren 10-12 Hafta

 Intervillsz mesafeye dogrudan arteriyel dolasim
baslar

SAT’tan itibaren 12-20 Hafta (2° implantasyon)

e Trofoblast, myometriumun i¢ 1/3’lik kismini is-
tila eder ve spiral arterleri yeniden bicimlendirir

* Muskiiler duvarin invaze edilmesi ve muskiiler
ortamin ¢Oziilmeye ugramasi, sabit ve diisiik ba-
singli arteriyel vaskiiler dilatasyon ile sonuglanir

SAT’tan itibaren 22-30 hafta (Terminal Villus Olusumu)

e Kapiller biiytime, sarmallasan ve dallanan anji-
yogenez terminal villus ile sonuclanir; bu siire¢
fetal kapillerleri intervilloz mesafedeki oksijenli
maternal kana daha yakin hale getirir

Umbilikal Kordun Embriyolojisi

Blastokist icerisinde, ekstraembriyonik mezodermin
gevsek bir ag orgiisii embriyonik diski ¢cevreler. Endoder-
min yolk kesesini olusturmasi ve ektodermin amniyonu
olusturmasiyla ekstraembriyonik mezoderm merkeze
dogru Kkavitelesme gosterir ve ekzo¢élomu olusturur.
Koryonik mezoderm embriyonik yapiya birlestirici bir
sap vasitast ile katilir. Allantoin, embriyodan kaudale
dogru gelisen kiictik yapi, birlestirici sapa dogru ¢ikin-
t1 yapar. Embriyo, birlestirici sap1 giderek artan bi¢im-
de uzatarak doniis yapar ve amniyotik kavitenin icine
kayar.

Allantoik damarlar, plasental villusta gelisen damar-
larla devamlilifi saglarlar. iki umbilikal arter, internal
iliyak arterlerden koken alir ve iki umbilikal ven, allan-
toik venlerden dogar. Sag umbilikal ven 8.haftada atro-
Sye ugrar ve sol umbilikal ven sol portal ven’e ve duktus
venozus’a dokiiliir. Iki umbilikal arter plasentaya giris
noktalarindan 15 mm igeride kaynasirlar veya bir anos-
tomoz ile birlesirler.

Kordon, ekstraembriyonik mezenkimden gelisen ve
myoSbroblast ve zemin maddeden olusan Wharton jole-
siyle ortiiliidiir. Wharton jolesi turgoru devam ettirmeye
yardim eder ve sikismaya karst korur. Kordonun kendisi
oksijen ve besinlerin umbilikal damarlardan difiizyonu
ile beslenir. Normal kord genellikle saat yontiniin aksi-
ne dogru helezonludur. Normal fetal hareketler kordun
sarmalli§ini saglarlar.

Goriintiilleme Teknikleri ve Normal Anatomi
Birinci Trimester Gestasyonel Kesesi (5-7 haftalar)

Trofoblastik doku ve koryonik villuslar gestasyonel
kesenin (GS) cevresinde difiiz bir ekojenik halka olustu-
rurlar. Yolk kesesi ve erken amniyon, erken embriyo ile
iligkili, bu safhada gortilebilirler. Bir “cift desidual kese
isareti” endometriumdaki desidual reaksiyon igerisinde
eksentrik sekilde yerlesmis ekojenik GS biciminde izle-
nebilir.

Birinci Trimester Plasenta (8-14 haftalar)

Gestasyonel kesenin endometrial kaviteye tutundu-
gu bolgedeki fokal kalinlasma koryon frondozumdur.
Umbilikal kord en sik olarak koryon frondozumun orta-
sina girer ve bu sathada izlenebilir.

Bu asamada amniyonun embriyo ve fetusu sardigi
net bir sekilde izlenir ve hentiz koryon ile birlesmemis-
tir. Yolk kesesi ekstra-amniyotiktir, amniyon ve koryon
arasinda yerlesmistir. Normal amniyon birlesmesi 14-
16. haftalarda gerceklesir.
ikinci Trimester Plasenta

Plasenta, homojen ve esit oranda ekojenik bir yapidir.
Plasenta ve myometrium arasinda hipoekoik bir subpla-
sental kompleks bulunur. kinci trimester plasentasinda
ara sira sonolusen alanlar gorilebilir.

Plasentanin kesin yerlesim bolgesi ikinci trimesterde
belirlenmeli ve rapor edilmelidir. Cogu plasentalar fun-
dustan uterusun ortasina dogru yerlesirler ve anterior,
posterior, sag lateral veya sol lateral olarak tanimlanirlar.

Plasenta ile interal servikal os iligkisi her incelemede
degerlendirilmelidir. Plasental kenar ile servikal os ara-
sindaki nasofrin transabdominal yol ile net degerlendi-
rilmelidir. Olgularda transvajinal ultrason kullanilmali-
dir.

Transvajinal teknikle, alt sinir1 internal servikal osun
2 cm yakinindaysa plasenta asag1 yerlesimli olarak ni-
telendirilir. ikinci trimesterde tani1 koyulan ¢ogu asagi
yerlesimli veya marjinal plasenta previalar tictincd tri-
mesterde ¢oziilirler.

Uciincii Trimester Plasenta

Uclincii trimester plasentasi ekojenik yapi olarak hete-
rojendir ve siklikla sonolusen alanlar ve kalsi§kasyonlar
icerir. 30.haftadan sonra bazal kalsiSkasyonlar (plasen-
ta/myometrial bileskede) ve kotiledon kalsi$kasyonlari
normal bulgular olarak nitelendirilirler.

Ikinci trimesterde oldugu gibi, plasentanin yerlesim
yeri ve internal servikal os ile iliskisi degerlendirilmeli ve
rapor edilmelidir. Eger ikinci trimesterde yapilmadiysa;
plasentanin alt sinirinin goriilememesi, previanin ekarte
edilmesi icin endovajinal incelemeye yonlendirmelidir.

Umbilikal Kord

2 umbilikal arterin ve 1 umbilikal venin varlig1 goste-
rilmeli ve rapor edilmelidir. Kordonun serbest bir halka-
sinin ortogonal gortintiileri cogunlukla yeterlidir. Eger
3 damar kesin olarak izlenemezse, mesaneden alinan



PLASENTA VE UMBILIKAL KORDA YAKLASIM

bir transvers goriintii, giris yapmak tizere iliyak arterler
tizerinden mesanenin etrafinda uzanan 2 arteri gostere-
cektir.

Plasental kordon giris bolgesi rutin olarak incelen-
mez fakat ¢cogul gebeligi veya anormal plasentasyon
olan hastalarda goriilmelidir. Velament6z insersiyolar,
biiytime kisitliligi, kordon kazalari ve vaza previa ile ilis-
kilidirler.

Tuzaklara Dikkat Edin
Dolu Maternal Mesane

Dolu bir maternal mesane ile uterus 6n duvari uterus
arka duvarina yaklasabilir ve hatal1 olarak alt uterin seg-
menti uzatabilir. Normal implante olmus bir plasenta
asag1 yerlesimli gibi goziikebilir. Plasenta previa’y: ekar-
te etmek icin mesane bosaltildiktan sonra transabdomi-
nal veya transvajinal ultrason ile yeniden goriintiileme
gereklidir.

Fokal Myometrial Kasilma(FMK)

Uterus duvarinin plasenta arkasindaki fokal kalin-
lagsmasi1 bir Sbroidi taklit edebilir. Ek olarak, alt uterin
segment icerisinde ki bir FMK 6n ve arka uterin duvarla-
11 yaklastirabilir ve normal implante olmus bir plasenta
asag1 yerlesimli gibi goziikebilir. Transvajinal inceleme
ile internal osa bitisik az miktarda bir amniyotik sivi go-
riilebilir ve serviks-plasenta iliskisi daha iyi degerlendiri-
lebilir. Alternatif olarak, FMK bittikten sonra degerlen-
dirme de yardimai olabilir.

Suksenturiyat Lob

Bir veya daha fazla aksesuar plasenta mevcut olabilir
ve bu loblar fetal damarlar vasitasi ile baglantilidirlar.
Eger loblardan herhangi biri alt uterin segment igerisin-
de ise vaza previay1 ekarte etmek i¢in transvajinal ultra-
son yapilabilir.

Akut Plasental Kanama

Akut kan, plasenta ile izoekoik olabilir ve retropla-
sental bir kanama plasental kalinlasma gibi goziikebilir.
Vaskiiler myometrium ve plasenta ile avaskiiler hema-
tom arasinda ayrim yapmakta renkli Doppler yardimci-
dir.

Umbilikal Kord Yalancr Diigiimii

Umbilikal kord igerisinde birbirine ¢ok yakin halka-
lar kordon diagiimiinii taklit edebilir. Dikkatli bir ince-
leme ve gercek bir diigiim oldugunu anlamak icin fetiis
hareket ettiginde pulse Doppler kullanarak tekrar bir in-
celeme yapilmadir.

Yaklasim
Plasental Kalinhk Ne Kadar Olmalidir?

ilerleyen gebelikle beraber plasentanin kalinlif ar-
tar. Genel bir kural olarak, plasental kalinlik (mm ola-
rak) gestasyonel yasi takip eder (hafta olarak). Ornegin,
20 haftalik bir plasenta 20 mm Olgiiliir ve 30 haftalik
bir plasenta 30 mm o6l¢tiliir. Genel olarak; plasenta 40
mm’den daha fazla Olctilmemelidir. Plasentomegali;
fetal hidrops, makrozomi, Beckwith-Wiedemann send-
romu ve diyabet ile beraber goriilebilir. Ince ve kiigiik
bir plasenta biiytime kisitliligi ve anoploidi ile birlikte
goriilebilir.
Ne Zaman “Asagi Yerlesimli” Bir Plasentay: Takip
Etmeliyim?

Eger ikinci trimesterde plasentanin alt ucu internal
servikal os’tan <2 cm’deyse, takip gereklidir. Bu 6l¢iim

endovajinal inceleme ile yapilir (transabdominal yol uy-
gun degildir). 3. trimesterdeki takip, 32-36 haftalarda,
asemptomatik asagi yerlesimli plasentalarin ¢ok biyiik
bir kisminin diizeldigini gosterecektir. Cok sayida asi-
metrik tam previa da ilerleyen gebelikle beraber diize-
lecektir.

Plasental Sonolusen Alanlar Klinik Olarak Onemli mi?

Cogu plasental sonolusen alanlar gegici bulgulardir
ve normal venoz golleri temsil ederler. Erken, fazla sayi-
da ve genis sonolusen alanlar 6nemli olabilir. Eger, 20-
25 hafta 6ncesi ¢cok sayida sonolusen alan goriliiyorsa
veya >3 cm ve li¢ten fazla sonuliisen alan goriiliiyorsa
plasental yetmezlik i¢in endiselenmek ve gebeligi biiyii-
me ve sivi miktari icin takip etmek mantikli olacaktir.
Plasenta akreata spektrumunda genis, diizensiz ve hor-
tum seklinde sonuliisen alanlar olabilir. Ayn1 zamanda,
cok sayida lusen bolgeler aslinda plasental Kistleri gos-
teriyor da olabilir ve gestasyonel trofoblastik neoplazi
tanisi distinilebilir.

Plasental Kordon Giris Yerine Ne Zaman Bakalim?

Su an i¢in, plasental kordon giris(PKG) yerinin be-
lirlenmesi rutin antenatal ultrason degerlendirmesinin
bir parcasi degildir. Ancak, plasenta ile ilgili herhangi
bir morfolojik atipi oldugu zaman PKG yerine bakilmasi
onerilmektedir. Ornegin eger bir bilobiile plasenta veya
suksenturiyat lob veya diizelmis bir plasenta previa var-
sa, velamentoz insersiyo veya vaza previayi ekarte etmek
icin PKG yeri aranmalidir. Ek olarak, ¢cogul gebelikler
anormal plasentasyon ve kordon giris yerleri icin ytiksek
risklidirler; bu yiizden her ¢cogul gebelik vakasinda PKG
yerine bakmak ihtiyathiliktir. PKG yeri 11-14. hafta in-
celemesi sirasinda kolaylikla goriiliir ve bazi merkezler o
haftada rutin olarak goriintiistinti alirlar.

Nukal Kord Goriirsem Ne Olur?

Dogum sirasinda tek tur yapmis nukal kord insidansi
yaklasik olarak %21’dir ve dogum esnasinda tek halkali
nukal kord artmis neonatal morbidite ve mortalite riski
ile iligkili degildir. Bu sebepten dolay1 ultrason ile tek
tur nukal kord saptanmasi rastlantisal bir bulgu olarak
kabul edilir. Ek olarak, cogu vaka ¢oklu kesitlerle goriin-
tilenmediginden ultrason ile nukal kord tanisi i¢in yan-
lis pozitif oran %20’dir. Cok sayida halkasi olan nukal
kordlarin yénetimi tartismahidir. U¢ veya daha fazla hal-
ka, elektif sezaryen ile dogumu tartismaya yetecek kadar
yiiksek derecede morbidite ile iliskili olabilir. Coklu hal-
ka veya siki bir halkadan siipheleniliyorsa fetal moni-
torizasyon ve kordonun Doppler incelemesi gereklidir.

Plasental MR Ne Zaman Faydalidir?

Plasentay1 degerlendirmek i¢in MR nadiren gerekir
fakat maternal boyut veya plasentanin posteriyor yer-
lesimi nedeniyle gortintiileme kisitli oldugunda faydali
olabilmektedir. Plasenta akreata siiphesinde veya ges-
tasyonel trofoblastik hastalik gibi vakalarda MR yardim
edebilir. Plasenta, MR ile iyi goriiliir ve MR'1n daha genis
bir goriis alanina sahip olmasi ve maternal pelvisteki de-
rin yapilar1 gosterebilmesi gibi avantajlar1 vardir.

Kordon Az Sarmalli ise Ne Olur?

Diiz umbilikal kord, en sik olarak idiyopatik bir bul-
gudur fakat ayni zamanda tek umbilikal arter ve fetal
hareket bozukluklariyla iliskilidir. Fetiisiin eslik eden
anomaliler acisindan, 6zellikle de ekstremiteleri iceren-
ler agisindan, dikkatlice incelenmesi gereklidir.

PIOY [BNIIqUIN BA JejuBIqWBIN ‘Bludse|d
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(Sol) Grafik, erken gestasyonel
kesenin etrafinda esit olarak
dagilmis koryonik villuslar B3
gosteriyor. 10.haftada, koryon
frondozum (erken plasenta) B3
geriye kalirken, diger villuslar
atrofiye ugrar. (Sag) 8 haftalik
bu gebelikte, dtizenli olarak
dagilmis koryonik villuslar B
homojen bir ekojenik halka
olusturmuslardir. Umbilikal
kord B iyi sekilde secile-
biliyor ve umbilikal kordun
uzunlugu kafa — sagri mesafesi
ile ayni uzunluktadr.

(Sol) Gec 1.trimester plasen-
tanin grafigi villuslarin daha
fazla prolifere oldugunu ve
erken intervilloz mesafenin @3
gelismesini gosteriyor. Bu asa-
mada, erken plasentaya dtistik
akimli basinc saglanmustir.
(Sag) Erken plasentanin 3D
ultrasonu plasental kordon
giris sahasinda B3 koryon
frondozumun B fokal kalin-
lasmasini gosteriyor. Zit bir
sekilde, endometrial kavitenin
bitisigindeki gestasyonel kese
daha incedir.

(Sol) Uterusun sagital ultrasonu
anteriyor B ve posteriyor

B2 plasentay: gasteriyor. Ik
izlenim, biiyiik bir posteriyor
plasenta ve bir anteriyor suksen-
turiyat lob acisindan kuskulu-
dur. (Sag) Ayni vakanin aksiyel
ultrasonu anteriyor ve posteriyor
plasenta arasinda bir baglanti
%gdstermektedih Bu nedenle,
bu plasenta, suksenturiyat lob
olmadan sag lateral yerlesim-
lidir. Plasenta yerlesimini tam
olarak belirlemek icin ortogonal
gortinttiler ve tiim uterusun
incelenmesi gereklidir.




PLASENTA VE UMBILIKAL KORDA YAKLASIM

(Sol) Term bir plasentanin
gross patolojisi, fetal yiizey,
normal bir plasental giris
sahasi gosteriyor B3. Dallanan
damarlar kordondan cikarlar.
Plasentanin bu yiizeyi ve kor-
don amniyon ile kaplicir.
(Sag) 2. trimesterde bir gebe-
ligin sagital power Doppler
ultrasonu normal homojen bir
plasenta ve plasental kordon
giris yeri gosteriyor. Giris
yerini, plasentanin yakinindaki
serbest bir kordon halkasindan
ayirmaya yardim eden dalla-
nan santral damarlara dikkat
ediniz .

(Sol) Grafik, plasental dolasimi
gosteriyor. Maternal kan inter-
villsz mesafeye girer, cikar B3
ve fetal kan tasiyan esas govde
villusunu B besler. Esas gov-
de villusu umbilikal arter ve
venin son dallanma noktasidir.
(Sag) Term bir plasentanin
maternal yiizeyinin gross
patolojisi bircok plasental

lob gasteriyor B. Bu loblar
maternal-fetal besin ve gaz
degisimi icin intervilléz mesafe
olarak gorev yaparlar.

(Sol) Aksiyel ultrason, hipoekoik
subplasental vencz yapilari
gosteriyor B2, Power Dopp-
ler bu bélgede siklikla akim
gosterecektir. Plasental kalinlik
ve invaziv vasifta ozellikler,

bu plasental-myometrial siniri
gozeterek daha rahatlikla de-
gerlendirilebilirler. (Sag) Baska
bir vakanin aksiyel ultrasonu
plasentanin arkasinda genis
myometrial venler B3 gosteri-
yor. Belirgin venler, posteriyor
plasentalarla birlikte daha sik
gortiliirler ve normal bir bulgu
olarak kabul edilirler, perkreata
ve ablasyo ile karistirilmama-
Ihidirlar.

PIOY [BNIIqUIN BA JejuBIqWBIN ‘Bludse|d
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1

COGUL GEBELIKLERE YAKLASIM

On Bilgi

1980’lerin baslari ile 1990’larin sonlar arasinda, ¢o-
gunlugu 30 yas tizeri kadinlarda gortilmek tizere ikiz do-
gum oraninda %52’'lik bir arti olmustur. Bu, ileri anne
yas1 yaninda yardimci tireme tekniklerinin (ART) artmis
kullanimina baglanmaktadir. Ger¢ekten de, 44-49 yas
kadinlarin sayis1 ayni zaman arali§inda %10 artmuistir.
Embriyoloji

Dizigotik ikizlik, iki yumurta ayr1 spermatozoalar
tarafindan dollendigi zaman olusmaktadir. Bu, kendili-
ginden veya ART teknikleri sonucu olabilir. Herbir ferti-
lize ovum bagimsiz sekilde gelismektedir; bu ytizden, iki
koryon, amniyon, yolk kesesi ve embriyo mevcuttur. Bu
islem daha ytiksek sayili ¢cogullar i¢cin de aynidir.

Dikoryonik ikizlik, dizigotik gebeligin bir sonu-
cu olabilir fakat tek bir ovumun (monozigotik ikizlik)
dollenmesi ile de olusabilir. Eger fertilizasyon sonucu
olusan zigot, konsepsiyonun ilk ii¢ giinii icerisinde bo-
liiniirse koryon, amniyon, yolk kesesi ve embriyolarin
olusumuyla birlikte tiim hiticre serilerinin tam dupli-
kasyonu gerceklesir. Bu, iki canli dogum olasiliginin en
fazla olmas1 bakimindan monozigotik ikizligin “en iyi”
tipidir.

Monokoryonik ikizlik, gelisen yapilar konsepsiyo-
nu takiben t¢ilinci giinden daha sonra boliiniirse olus-
maktadir. Birkag¢ adet varyanti mevcuttur.

¢ Monokoryonik diamniyotik ikizler. Eger blas-
tokist i¢ hiicre kitlesi konsepsiyon sonrasi 4. ve 8.
giinler arasi boliiniirse, koryon ¢oktan olusmus
olacaktir. Gebelik, bu ytizden monokoryoniktir,
ancak herbirinin kendine ait amniyon ve koryo-
nunun oldugu iki embriyo olusacaktir.

* Monoamniyotik ikizler. Eger boliinme kon-
sepsiyon sonrast sekizinci giinden daha sonra
olusursa, yolk kesesi gibi koryon ve amniyon
da ¢oktan olusmus olacaktir. Bu ylizden, yegane
duplikasyon embriyonundur. Tek bir yolk kesesi
ve koryon ile iligkili olan tek bir amniyotik kese
icerisinde iki embriyo gelismektedir.

e Yapisik ikizler. Gelisen embriyonun boliinme-
si konsepsiyon sonrasi onti¢tincii giinden daha
sonra gerceklesirse boliinme tam olmaz; bazi ya-
pilar duplike olurken bazilar1 da paylasilir. Payla-
simin derecesi yasam i¢in prognozu ve ayrilabi-
lirligi belirlemektedir.

Goriintiileme Teknikleri ve Normal Anatomi

Bir ¢ogul gebelikte ilk trimester, koryonisiteyi deger-
lendirmek i¢in en iyi zamandir. Transvajinal sonografi
(TVUS), transabdominal goriintiillemeye gore daha yuk-
sek ¢ozunurlikte gortintiiler elde etmemizi saglamakta-
dir ve tercih edilen modalitedir. Koryonisite, prognozu
belirlemektedir; bu yiizden, ne kadar erken ortaya ko-
nursa bir yonetim plani da o kadar erken olusturulabilir.

Daha ytiksek sayili cogullar icin de ayni prensipler
gecerlidir: Koryonik keseleri, ardindan amniyotik kese-
leri ve daha sonra da embriyolan say. Ornegin, tictiz-
ler trikoryonik triamniyotik, dikoryonik triamniyotik
(monokoryonik diamniyotik cift ile beraber bir tekiz),
dikoryonik diamniyotik (monoamniyotik cift ile birlik-
te bir tekiz) veya nadiren monokoryonik triamniyotik
olabilirler.

Cogul gebelikler, anomaliler ve aneuploidi agisindan
artmis risk altindadirlar. Erken degerlendirme, anormal

fetuslarin selektif rediiksiyonuna imkan taniyacak sekil-
de erken taniy1 miimkiin kilacaktir.

Doppler, ¢ogul gebelik izleminin 6énemli bir bilese-
nidir. Renkli Doppler, plasental kord insersiyon bolge-
lerini haritalamada yararlidir. Marjinal veya velamen-
toz insersiyonlu cogullar, biiytime kisitliligr icin artmis
risk altindadirlar. Renkli Doppler, vaza previay: tespit
etmek icin de en iyi metottur. Birinci trimesterde ane-
uploidi taramasi, duktus venozus dalga formunun de-
gerlendirilmesini icermektedir; anormal duktal akim,
ayni zamanda yapisal anomaliler (6rnegin, konjenital
kalp hastalig1) veya monokoryonik diamniyotik ikizler-
de ikizden-ikize transfiizyon sendromu (TTTS) icin art-
mus riski de gosterebilir. [kinci ve ti¢lincii trimesterde,
umbilikal arterlerin, orta serebral arterlerin, ve duktus
venozusun Doppler sorgulamasi ikiz anemi - polisitemi
sekansi ve TTTS tanisinin konmas: ve evrelemesi yanin-
da biiyiime uyumsuzlugu olan ikizleri monitorize etme-
de kullanilmaktadir. Pek ¢ok c¢alisma, ekokardiyografi
sirasinda elde edilen Doppler parametrelerinin kullani-
muyla birlikte TTTS'nin degerlendirilmesini iyilestirme-
ye dogru yonelmistir.

Yaklasim
Orada kag¢ embriyo var?

Ozellikle ART populasyonunda, ¢ogul gebeliklerin
tanisinda potansiyel gizli tuzaklar olabilir. Miillerian
kanal anomalileri ART populasyonunda daha sik go-
riilmektedir ve bunlarda bikornuat uterusun herbir
hornunda bir gebeligin olusmasi veya ikizler icin tek
bir hornda bulunma ve digerinde sadece desidualize
endometriyumun bulunma olasiligi mevcuttur. ART
hastalari, ektopik gebelik icin artmuis riske sahip olup bu
populasyonda intrauterin bir gebeligin (IUP) varligi he-
terotopik bir gebeligi ekarte ettirmez.

Kim kimdir?

Geleneksel olarak, prezente olan fetus A olarak ta-
nimlanir. Embriyolarin/fetuslarin pozisyonu biiyiime
oldukca degisir, ama her bir fetusun biiyiimesini dog-
ru ve devaml bir sekilde takip etmek onemlidir. Eger
selektif rediiksiyon distintliiyorsa, dogru embriyonun
tanimlanmasi daha da fazla 6nem arz etmektedir. Eger
bariz bir malformasyon mevcutsa, takibi stirdiirmek ko-
laydir. Bununla birlikte, eger koryonik villus 6rnekleme-
si (CVS) anoploidi ortaya koymussa, daha sonra rediiksi-
yona yol gosterecek yapisal bir farklilik bulunmayabilir.
Her bir koryonun dogru bir sekilde 6rneklendiginden
emin olmak ve anomali saptandiginda dogru embriyo-
nun rediikte edildigini garantiye almak i¢in CVS 6nce-
sinde her bir keseyi ¢ok dikkatli bir sekilde dokiimente
etmek akillica olacaktir. Haritalama, Ozellikle yiiksek
say1li cogullarda karmasiktir ama rediiksiyon diistiniilii-
yorsa bilhassa 6nemlidir.

Koryonisite/amniyonisite nedir?

Eger, her bir gestasyonel kese kalin koryonik bir hal-
ka ihtiva ediyorsa, ikizler dikoryoniktir, ticiizler trikor-
yoniktir vs. Gortinecek bir sonraki yapi yolk kesesidir;
yolk keselerinin sayis1 amniyonlarin sayisiyla paralellik
gostermektedir. [ki yolk kesesi ile birlikte bir koryonik
kese icerisinde iki embriyo goriiliiyorsa, gebelik biiytik
olasilikla monokoryonik diamniyotiktir. Ince amniyo-
tik zar daha sonra goriiniir hale gelmektedir ve en iyi
sekilde TVUS ile gortinttilenir. Eger tek bir amniyotik
zar goriiliiyorsa, ayirict tan1 monokoryonik monoam-
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Koryonisitenin Etkisi

Dikoryonik
Anoploidi riski (yasla iliskili)

Anomalilerin riski

2./3. trimester olim riski
Perinatal morbidite ve mortalite
2 canli dogum olasilig

Monozigotik = tekiz orant

Dizigotik = 2x tekiz fetus

Dizigotik = her iki fetus icin (tekiz)2
Monozigotik 50%> dizigotik

12. haftada ultrasonu normalse %95.8

Monokoryonik
Monokoryonik = tekiz risk

3-5x dikoryonik
3-4x dikoryonik
3-5x dikoryonik
12. haftada ultrasonu normalse %74.4

niyotik ikizler ve yapisik ikizler arasindadir. Embriyolar
kiiglik olduklarindan ve aralarinda kopriilesen dokular:
daha az biikiilgen oldugundan ilk trimesterde yapisik
ikizlerin birbirleriyle fikse bir iligki icinde olmalar1 muh-
temeldir. Yapisik ikizlerle ilgili anahtar gozlem, baglanti
bolgesinde aralarindaki deri biittinlagtidiir.

Koryonisite, cogullarda sonucun 6nemli bir belirle-
yici etkenidir. Perinatal morbidite ve mortalitenin ¢ogu
sonugta koryonisiteyle iliskili preterm doguma baglidur.
Erken dogum, dikoryonik ikiz gebelige kiyasla komplike
monokoryonik bir gebelikte daha olasidir. [ki canli be-
bek dogurma olasilig1 sirasiyla dikoryonikten monokor-
yonik ya da monoamniyotik gebeliklere dogru tedricen
azalmaktadir.

Eger monokoryonikse, spesifik komplikasyonlar
mevcut mu?

Monokoryonik ikizligin spesifik komplikasyonlari
TTTS, ikiz anemi polisitemi sekansi, ikiz ters arteryal per-
flizyon sekansi ve soylendigi sekliyle ikiz embolizasyon
sendromunu icermektedir. Eger ikizler ayni zamanda
monoamniyotikse, kord dolanmasi 6nemli bir ek risktir.

Fetuslerden herhangi biri yapisik mi?

Yapisik ikizler icin bildirilen sonugclar kétii olup co-
gunlugu in utero veya dogumdan hemen sonraki do-
nemde kaybedilmektedir. Eger ebeveynler ayrilmalari-
n1 talep ederse, dogum Oncesi anatomiyi olabildigince
dogru bir sekilde haritalandirmak onemlidir. Yapisik
ikizlerin ekokardiyografisi, akustik giris icin daha fazla
opsiyon mevcut oldugundan in utero daha kolaydir. Fe-
tal MR, fetuslarin plasental destekte stabil olmasi ve se-
dasyon ihtiyaclarinin olmamas: avantajiyla, anatomiyi
ortaya koymada oldukga yararl olabilir.

Cogul gebelikler icin diger spesifik riskler nelerdir?

Aneuploidi degerlendirmesi

Maternal serum tarama gebelik basina bir risk ortaya
koymaktadir; tekizlerde, risk fetus basinadir. Cogullar-
da, genetik sonogram spesifik riski olan fetusu belirleye-
bildiginden daha degerlidir. Birinci trimester taramanin
roli, ozellikle cogul gebeliklerde en riskli fetuslar: tespit
edebilme yaninda yiiksek riskli monokoryonik gebelik-
leri saptama dogrultusunda olduk¢a yogun bir sekilde
arastirilmaktadir.

Anomaliler

Yapisal anomaliler ¢cogullarda tekizlerden daha siktir
ve cogullar icinde de, monozigotiklerde dizigotik ikizler-
den daha siktir.

Plasental varyantlar

Suksentrat loblar ve vaza previa ¢cogullarda artmak-
tadir. Bir suksentrat lob, kotii sonug icin tek basina bir
risk faktorii degildir, ancak plasentanin tam olarak do-
gurtuldugunun dikkatli bir sekilde gozlendigini garan-
tiye alma agisindan dogum bakimi saglayanin, bunun

varligini bilmesi gereklidir. Vaza previada, fetal arterler
serviksi caprazlayarak gecer; servikal dilatasyon veya
spontan membran riiptiirii sirasinda damarlar hasarla-
nirsa kanin titkenmesi ve 6liim hizli bir sekilde gercek-
lesebilir.

Cogul gebeligi ve gecirilmis sezaryen seksiyosu olan
bir hastada, bir tekizdekinden daha fazla plasental doku
vardir ve plasenta akreata acik bir risktir. Plasental do-
kunun onceki histerotomi ile olan iliskisi dikkatlice
degerlendirilmelidir. ART hastalar1 myomektomi veya
metroplasti gecirmis olabilirler ve bu da onlar1 cerrahi
sahada anormal plasental yapisma agisindan riskli hale
getirmektedir. Bu hastalarin sonografik olarak degerlen-
dirilmesi zordur ve MR bu grupta en iyi modalite ola-
bilir.

Biiyiime Kisithihig:

Cogul gebelikler, biiytime kisitlilig1 agisindan artmis
risk altindadirlar ve ¢ogu, her bir fetusun ara biiyiime-
sini degerlendirme yaninda biiytimenin uyumlu olup
olmadigini saptama amaciyla tekizlerden daha sik mo-
nitorize edilmektedir. Eger preterm dogum varsa veya
ikizler monokoryonik ise uyumsuz ikizler i¢in sonug
daha kotudiir.

Preterm dogum

Ikizler icin median gestasyonel yas 36 hafta 5 giin
iken bu, tekizler icin 39 haftadir. Ikizlerin yaklasik
%50'sinin agirlhig dogumda <2.5 kg'dir ve ikizlerin dii-
stk dogum agirlikli (<1.5 kg) olma ihtimali tekizlere
gore 10 kat daha fazladir.

Preterm dogum i¢in en iyi tarama metodunun ne ol-
dugu veya yiiksek risk ile prezente olanlarda nasil bir te-
davi baslatilacagi konusunda net bir fikirbirligi mevcut
degildir. Fetal fibronektin ve servikal uzunluk, popiiler
testlerdir; her ikisinin de gii¢lii negatif prediktif degeri
vardir. Yirmi altinci hafta 6ncesinde servikal uzunlugun
>35 mm olmasinin 35. haftadan 6nce preterm dogum
icin giiclii bir negatif prediktif degeri vardur.

Preterm dogum, kotii sonug agisindan major bir fak-
tor olsa da, aslinda tibbi agidan endike oldugunda peri-
natal mortaliteyi azaltmaktadir.

Maternal komplikasyonlar

Tekiz gebeliklerle Karsilastirildi§inda preeklampsi,
postpartum kanama ve olim riskinde 2 kat ve eklampsi
riskinde 3 kat artis mevcuttur.

Sonuc

Ultrason, ¢ogul gebeliklerin yonetiminin tamamla-
yic1 bir parcasidir. Bu gebeliklerin dikkatli bir sekilde ta-
kip edilmesi, her 6zgiin olguda en iyi olas1 sonucu elde
etmek tizere bireysellestirilmis yonetime izin vermekte-
dir

19pj119gen [nBoH

11



Cogul Gebelikler

11

COGUL GEBELIKLERE YAKLASIM

(Sol) Bu grafik, dikoryonik ikiz-
leri gostermektedir. Iki embriyo
gortilmektedir, her biri kendi
amniyonu (ince beyaz cizgi)
ve koryonu (kalin pembe
cizgi) B2l icindedir. iki koryon
ve amniyon tabakasi, kalin bir
ikizler-arasi zar meydana getir-
mektedir. Plasentalarin gelistigi
yerde koryonda kalinlasma
mevcuttur 2. (Sag) Transva-
jinal ultrasonografi, 9. gebelik
haftasinda dikoryonik ikizleri
gostermektedir. Her bir embriyo
bir ekojenik koryonik kese
ile cevrilidir . Sag kese icin-
deki ince amniyona B3 dikkat
ediniz.

(Sol) Bu grafik, bir monokor-
yonik gebeligi gostermektedir.
Monokoryonik ve dikoryonik
gebelikler arasindaki farklilik-
lara dikkat ediniz. Burada, her
bir embriyo, tek bir plasenta
Plile tek bir koryonik kese
tarafindan cevrili ayri amniyo-
tik keseler (C) icindedir. ikizler
arasi zar, sadece iki amniyon
tabakasindan olustugu icin in-
cedir. (Sag) TVUS, araya giren
koryonik doku olmadan,

2 amniyon tabakasindan
olusan ince ikizler arasi zari
gastermektedir. ki embriyo B2
ve yolk keseleri |2 goriilmek-
tedir.

(Sol) Bu grafik, monoamniyotik
ikizler arasinda kord dolan-
masini gostermektedir. Kordlar
tek bir plasenta tizerine yakin
olarak yer/esmistir@ ve her
iki embriyo tek bir amniyo-

tik kese B icindedir. (Sag)
Renkli Doppler’li transvajinal
ultrasonografi tek koryonik kese
icinde iki embriyoyu B2
gostermektedir. Her iki embri-
yoyu cevreleyen amniyon &3
gortilmektedir. Renkli Doppler,
bu spontan monoamniyotik
ikiz gebelikte her iki embriyo-
nun olmdis oldugunu konfirme
etmistir.
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(Sol) Transvajinal ultrasonog-
rafi, tek bir amniyotik kese
icinde iki embriyoyu
gastermektedir. Embriyolar bir
ucta yapistktir B bu gebelik
haftasinda, iskiofagus veya
sefalofagus olup olmadiklari
net degildir. 1 hafta sonra
spontan olim gerceklesmistir.
(Sag) Ontictincii haftadaki ult-
rasonografi iki basli disefalus
ama tek torsolu B yapisik
ikizleri B gostermektedir. Bu
tipte yapisik ikizler ayrilamaz
ve cift, gebeligi sonlandirmayi
tercih etmistir.

(Sol) Ultrasonografi, trikoryo-
nik tictizleri gostermektedir.
Bu hasta bir IVF hastastydi;
inceleme sirasinda siddetli
pelvik agrisi mevcuttu ve ayni
zamanda bir ektopik gebe-
liginin de oldugu saptand,
cerrahi olarak basarili bir
sekilde tedavi edildi. (Sag)
Transabdominal ultrasonografi
iki koryonik keseli ve A ile B
arasinda ince bir zarl Biiciiz-
leri gostermektedir. Bu ytizden
bu, tctizlerden A ve B’nin
monokoryonik diamniyotik cift
seklinde oldugu bir dikoryonik
triamniyotik tictiz gebeliktir.

(Sol) Trikoryonik
ultrasonografisi, tictiz B’de bir
velamentoz kord insersiyonunu
2 gostermektedir. Bu artmis
biiyiime kisithligi riskini ortaya
koymaktadhir. Trikoryonik bir
gebelikte, hedef santral kord
insersiyonu ile yapisal olarak
normal olan A ve C lictizleri
icin sonucu maksimize etmek-
tir. (Sag) Bir IVF hastasinda
transabdominal ultrasonografi
tek bir tarama planinda 5 kese
gostermektedir. Altr canli emb-
riyo mevcuttu.

19pj11eqen [nbod
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ANOPLOIDiI TARAMASI

On Bilgi ve Giincel Prensipler

Kromozom  anormallikleri ~canli  dogumlarin
1/160’inda meydana gelir ve cogunlugundan trizomi 21
(T21), trizomi 18 (T18) ve trizomi 13 (T13) sorumludur.
Canli dogan bebeklerdeki insidanslar1 T21, T18 ve T13
icin sirasiyla 1/800, 1/6,000 ve 1/10,000’dir. Cogu iler-
leyen gebelikte kaybedildigi icin anoploidi prevelansi
ilk trimesterde en ytiksektir. Saptanabilen erken gebelik
kayiplarinin yarisindan fazlast kromozomal anomalili-
dir ve anoploidi tiim 6li dogum ve neonatal 6liimlerin
%6-11'inden sorumludur.

Cogu trizomi ilerleyen maternal yas ile daha sik mey-
dana gelen bir hata olan maternal mayoz sirasindaki ay-
rilmamanin bir sonucudur. Ileri anne yas1 (IAY), dogum
zamaninda > 35 yas olarak tanimlanmaktadir. Eskiden
[AY invaziv genetik test icin tek endikasyondu. 2007’de,
Amerikan Obstetrisyen ve Jinekologlar Dernegi (ACOG),
yasa bakilmaksizin tiim gebelere anoploidi i¢in genetik
tarama Onerilmesini tavsiye etti. Maternal serum tarama
testleri ile birlikte ultrasonografinin andploidiler i¢in bir
risk hesaplanmasi ici kullanilabilece§i anlasildi. Bu he-
saplanan kisisel risk, invaziv test onerilemesini belirle-
mesinde sadece yas'a bagl risk ile karsilastirilabilir.

Anoploidi Taramast icin Stratejiler
ilk Trimester Tarama (11-14 hafta Taramasi)

Fetal boyunun arkasindaki o6lctilebilen saydamlik
nukal translisensi (NT)’dir. NT, bas popo uzunlugu ve
maternal yas ile karsilastirilir. Gebelikle iliskili plazma
protein-A (PAPP-A) ve insan koryonik gonadotropin
(hCG)'i kapsayan iki biyokimyasal belirtecli maternal
serum testi T21'in ilk trimester saptama oranlarini %5
yalanci pozitiflik ile %70’den %83 arttirir.

ikinci Trimester Tarama

Maternal serum dortla test, a-fetoprotein (AFP), Ost-
riol, inhibin ve hCG'yi 6lger ve T21 icin %80 saptama
oranina sahiptir (%S yalanca pozitiflik). Genetik ultra-
sonografisinin (18-20. haftalarda yapilan) rolii yapisal
anormallikler ve anoploidinin mindr belirteclerini ara-
maktir. [stisnai birka¢ anomali disinda major anatomik
anomaliler andploidi ile iligkilidir. Birden fazla minor
belirtecin varli§1 da anoploidi ile iliskilidir.
ilk ve ikinci Trimester Kombine Tarama

Entegre tarama ile birinci ve ikinci trimester testle-
ri tamamlandiginda hastaya tek bir test sonucu verilir.
%94-96 civarinda T21 saptama oranlar1 bildirilmistir.
Bununla birlikte, hastalarin kendi birinci trimester so-
nuclarin1 6grenemedikleri ve erken invaziv test yapila-
madig1 icin entegre test cok tercih edilmemektedir.

Cogu merkez iki ardisik test protokoliinden birini
kullanir. Sirali ardisik (stepwise sequential) tarama ile
ilk tarama testi sonuglar1 hasta ile paylasilir, test sonucu
pozitif ise invaziv test onerilir. Sonu¢ negatif ise ikinci
trimester testi ile devam edilir. Bagiml ardisik (contin-
gent sequential) taramada ise sadece orta derecede art-
mus riski olan kadinlar ikinci trimester taramaya devam
eder. Test sonucu negatif olan kadinlara yanlzca ikin-
ci trimester ultrasonografi yapilir ve inceleme sonucu
pozitif olanlara invaziv genetik test yapilir. Ardisik test
kullanilarak T21 igin saptama oranlart %91-92'dir (%5
yalanci pozitiflik ile).

Goruntiileme Teknikleri ve Normal Anatomi

[lk trimester tarama

e Yanlizca sertifikali sonografistler ve doktorlar ta-
rafindan uygulanmalidir

e NT icin fetal profilin buytitiilmis bir kesiti sag-
lanmalidir. Boyun asir1 derecede fleksiyon veya
ekstansiyonda olmamalidir. Kaliperler sadece 6l-
ctilen siviya yerlestirilmelidir

e Orta hat sagittal profil gortintiisiinde nazal kemik
(NB) varlig1 veya yoklugu degerlendirilir. Ultra-
sononografi 1sinlart burun ucu, nasal kemik ve
frontal kemik ayr1 ayr1 hepsi gortlsiin diye buru-
na dik olmalidir

e Duktus venosus, alt gogiis ve iist abdomen sagit-
tal kesitinde goriilen tiirbiilan akiml kii¢tik bir
damardir. Normal akim kalbe dogru siireklidir.
Retrograd akimin anormal oldugu diisiiniilmek-
tedir

Ikinci trimester tarama

e (Cogu yapisal anomaliler ve minor belirtecler
standart ikinci trimester goriintiilerde gortliir

e Ek olarak 4 oda goriintiisii, damar c¢ikis yollar1 ve
renkli Doppler goriintiileme onerilmektedir

Yaklasim

Olabilirlik oranmi (Likelihood Ratio-LR) nasil kullani-

lir?

e Minor belirte¢ goriildiigtinde hastanin muhtemel
anoploidi riski yeni riski saptamak i¢in LR ile car-
pilir. Ornegin, eger hastanin T21 riski 1/1,000 ve
ekojenik bagirsak (LR: 6) izlendi ise T21 ihtimali
6/1,000’e yaklasir. Belirteclerin yoklugu yiiksek
riskli hastay1 nadiren diisiik riskliye dontistiirir.
Tersine, ense kalinhiginda artig hari¢ tutuldugun-
da dusuk riskli bir hastada tek bir izole belirteg
nadiren riski arttirir.

Invaziv genetik testin riskleri nedir?

e 15-20. haftalar arasinda Onerilen genetik amniyo-
sentez 1/300-500 isleme bagli kayip oranina sahip-
tir. Vajinal lekelenme ve amniyotik siv1 sizintisini
iceren komplikasyonlar %1-2'sinde meydana gelir.
Koryoamniyonit <1/1000’inde olusur. Amniyotik
swv1 sizintisinda perinatal sagkalim %90’dir.

e Koryon villus 6rneklemesi 9. haftadan sonra uy-
gulanir ve 9-16. haftalar arasindaki spontan gebe-
lik kaybinin mevcut riski dikkate alindiginda am-
niyosentez ile benzer kayip oranlarina sahiptir.

Cogul gebeligi olan kadinlar

e (Cogul gebeligi olan kadinlarda tanisal secenekler
daha kisithidir. Serum testi kesin degildir. Bu ne-
denle coguna sadece ultrasonografik tarama 6ne-
rilir.

Secilmis Kaynaklar

1. Driscoll DA et al: Clinical practice. Prenatal screening for
aneuploidy. N Engl ] Med. 360(24):2556-62, 2009

2. American College of Obstetricians and Gynecologists.
ACOG Practice Bulletin No. 88 et al: Invasive prenatal tes-
ting for aneuploidy. Obstet Gynecol. 110(6):1459-67, 2007

3. Smith-Bindman R et al: Second trimester prenatal ultraso-
und for the detection of pregnancies at increased risk of

Down syndrome. Prenat Diag. 27(6):535-44, 2007



ANOPLOIDiI TARAMASI

Anne Yasi ve Anoploidi Riski

Dogumda Anne Yast Trizomi 21 Riski Diger Kromozom Anormallik Riski
20 1/1,480 1/525
S 1/1,340 1/475
30 1/940 1/384
35 1/353 1/178
36 1/267 1/148
37 1/199 1/122
38 1/148 1/104
39 1/111 1/80
40 1/85 1/62
41 1/67 1/48
42 1/54 1/38
43 1/45 1/30
44 1/39 1/23
45 1/35 1/18
Amerikan Obstetrisyenler ve Jinekologlar Dernegi (ACOG) verilerinden.
Serum Sonuclari ve Anoploidi
Taranan Protein Trizomi 21 Trizomi 18 Trizomi 13 Turner sendromu
PAPP-A* ! ! ! !
hCG* 1 | | Hafifce 1
AFP 1 1 1
hCG 1 0 Normal | veya hidrops varsa 1
Ostriol | | Normal |
inhibin A 1 | | | veya hidrops varsa 1
*[Ik trimester tarama proteini
Anomaliler, Belirtecler ve Anéploidi
Genel Populasyonda Insidans Anéploidi Riski En Sik Andploidi
izole Belirlecler
Kisa humerus %5 5-7.5LR T21
Kisa femur %5 1-2.7 LR T21
Ekojenik bagirsak %2 6-6.7 LR T21
Intrakardiyak ekojenik odak 9%0.2-20 (etnik degiskenlik) 1.2-2.8 LR T21
Pelvikaliektazi %3 1.5-1.9 LR T21
Nazal kemik kisalig1 veya yoklugu 9%0.5-1.2 (etnik degiskenlik) 20-80 LR T21
Hafif ventrikiillomegali %0.15 9 LR T21
Koroid pleksus kisti %1 0.03 LR T18
Tek umbilikal arter %1 <1 LR T18
Ense kalnhg: artis1 11-17 T21
Major Anomaliler
Kistik higroma 1/6,000 %6-75 Turner>T21>T18>T13
Holoprozensefali 1/16,000 %40-60 T13>T18
Kardiyak defekt 7-9/1,000 %5-30 T21, T18, T13, anormal 22, 8, 9
Atrioventrikiiler septal defekt Tiim kardiyak defektlerin %5’i  %40-70 T21
Omfalosel 1/5,800 %30-40 T18>T13
Diyafragma hernisi 1/3,500-4,000 %20-25 T18, T13, T21, Turner
Duodenal atrezi 1/10,000 %20-30 T21
Mesane ¢ikis obstriiksiyonu 1-2/1,000 %20-25 T 13, T18
Hidrosefali 3-8/10,000 %3-8 T13, T18, triploidi

LR = Olastlik orani

ipiojdouy
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ANOPLOIDiI TARAMASI

Anéploidi

12

Nazal kemik (NB)

Duktus venosus
(DV)

Ense saydamlig1
(NT)

60 75
Bag-Popo Mesafesi — CRL (mm)

(Ust) 11 ile 14. haftalar arasinda andploidi taramasi NT, NB ve DV dalga formlarinin gértindistintin degerlendirilmesini icerir. NT dikkatli 6lciilmeli ve
bas popo mesafesi ile karsilastiriimalicir. NB ya vardir ya da yoktur ve DV'daki akim yénii kalbe dogru antegrad ve sireklidir. (Alt) NT dlctimleri fetal
bas popo mesafesi ile karsilasturilir. 95. persentilden biiytik élciimler anormal olarak distndilir. (izin ile The 11-14 week scan: The diagnosis of fetal
abnormalities from the Diploma in Fetal Medicine series, 1999. Nicolaides KH, Sebire NJ, Snijder RIM.)



BOLUM 13
Sendromlar ve Multisistem Anomaliler

22q11 Delesyon Sendromu
Aicardi Sendromu

Amniyotik Bant Sendromu

Apert Sendromu
Beckwith-Wiedemann Sendromu
Carpenter Sendromu

CHARGE Sendromu

Cornelia de Lange Sendromu
Kistik Fibrozis

Diyabetik Embriyopati

Fryns Sendromu

Holt-Oram Sendromu

Joubert Sendromu
Meckel-Gruber Sendromu

Coklu (Multipl) Pterjium Sendromu
Neu-Laxova Sendromu

PHACES Sendromu

Pfeiffer Sendromu

Pierre Robin Anomalisi
Sirenomelia

Smith-Lemli-Opitz Sendromu
Tubero Skleroz

VACTERL Anomali Kompleksi
Valproat Embriyopatisi

Warfarin (Coumadin) Embriyopatisi
Walker-Warburg Sendromu

13-2

13-4

13-8
13-12
13-16
13-20
13-22
13-24
13-26
13-28
13-32
13-34
13-38
13-40
13-44
13-46
13-48
13-50
13-54
13-56
13-60
13-64
13-68
13-72
13-74
13-76




Sendromlar ve Multisistem Anomaliler

22q11 DELESYON SENDROMU

Terminoloji

e Esanlamlilar
o Velokardiyofasiyal sendrom
o DiGeorge sendromu

e 22q11.2 mikrodelesyonundan kaynaklanan konje-
nital kalp ve palatal defektler sendromu

e Kalp kusurlarina neden olan kromozom anormallik-
lerinin en taninabilirlerinden biri

Goriintiileme

¢ Konotrunkal kalp defektleri
o Trunkus ateriozus, Fallot tetralojisi
e Yarik damak
e Mikrognati
¢ Hipertelorizm, belirgin genis burun kopriisii

Baslica Ayirici Tanilar
e Izole konotrunkal kalp defektleri

Anahtar Noktalar

Patoloji

e del22q11.2’de 3 genin (TBX1, CRKL, ERK2) haplo-
yetmezIligi noral krest hiicre goclinde Kesintiye ve
sekonder (anterior) kalp alani gelisimsel anormallik-
lerine neden olur

e Otozomal dominant
o Etkilenen bireylerin biiyiik kisminda de novo de-

lesyon

Klinik Ozelliler

e Fenotip siklikla oldukca gizli

Konjenital kalp hastaligi (%74)

Palatal anormallikler (%69)

Karakteristik yiiz 6zellikleri (hastalarin biytik kis-

minda)

Ogrenme giiclugii (%70-90)

Immiin yetmezlik (%77)

Noropsikiatrik problemler

o Del22q11.2, genel popiilasyondaki sizofreni hasta-
larinin %1-2 kadarinin sebebi olabilir

(Sol) Sagittal 25 haftalik
fetusun ultrasonu 22q11.2
delesyonunda gortilen tipik
konotrunkal kalp defekti olan
trunkus arteriozusu gostermek-
tedir.Ventrikdiler septal de-
fektin B3 iizerinden cikan tek
bliytik artere wed dikkat ediniz.
(Sag) Ultrason, konotrunkal
kalp defekti icin degerlendi-
rildikten sonra 22q11.2 deles-
yonu tanisi alan 3. trimester
fetusun elini gostermektedir.
El ve ayak parmaklari uzun ve
ince @olup, bu bozuklugun
temel ézelligidir.

(Sol) Sagittal Bilinen 22q11.2
delesyonu olan 3. trimester
fetusun sagittal ultrasonu
belirgin burun képriisi B ve
mikrognati B3 ile klasik profili
gostermektedir. (Sag) Klinik
fotograf 22q11.2 delesyonu
olan bir bebegi gostermektedir.
Bebegin annesi de etkilenmis
olup diizeltilmis trunkus arte-
riozus hikayesi vardir. Belirgin
genis burun képrdstine =]

, genis araliklar gozlere, ince
dudaklarla késeleri asagi don-
miis agza 2] ve kiiciik ceneye
B dikkat ediniz. El parmaklari
BX(ve ayak parmaklari) da

uzun ve incedir.




22q11 DELESYON SENDROMU

l TERMINOLOJi |

l KLiNiK OZELLIKLER l

Es Anlamlilar

¢ Velokardiyofasiyal sendrom (VCEFS)
¢ DiGeorge sendromu (DGS)

Tanimlar

e 22q11.2 mikrodelesyonundan kaynaklanan konjeni-
tal kalp ve palatal defektler sendromu
o Kalp defektlerine neden olan en farkedilebilir kro-
mozom anormalliklerinden biridir
o En yaygin yasayabilir insan genetik delesyon bozuk-
lugu

l GORUNTULEME

Ulrason Bulgular

e Konotrunkal kalp defetleri
o Trunkus arteriozus
= Sag tarafli aort arki ve anormal dallanma siktir
= Kesintili aort arki
o Fallot tetralojisi
= Pulmoner kapak yoklugu veya pulmoner atrezi ile
tetraloji
e Yarik damak
o Yarik dudak yoklugunda tani koymak giigtiir
e Mikrognati
e Hipertelorizm, belirgin genis burun kopriisti

l AYIRICI TANI

izole Konotrunkal Kalp Defekti

e Sendrom veya andploidi siiphesi uyandiran diger
anormallikleri her zaman arastirin

| PATOLOJi l
Genel Ozellikler
¢ Etiyoloji
o Del22q11.2’de 3 genin haployetmezligi (TBX1,
CRLK, ERK2), noral krest hiicre goclinde kesintiye
ve sekonder (anterior) kalp alaninda gelisim anor-
malligine neden olur
e Genetik
o Otozomal dominant
= Degisken penetrans
o Bireyler ¢ogunlukla de novo delesyonla etkilenir
(%93)
= Ayni 3-4 Mb delesyonuna ragmen belirgin aile ici
ve aileler arasi cesitlilik (en az 22 komsu geni ice-
1ir)
= %7’si ebevenyden kalitilir
o Tani
= Rutin karyotiple tani alamaz; asagidakilerden biri
gereklidir
— Floresan in situ hibridizasyon (FISH) analizi ile
TUPLE 1 geni
— Multiplekst kantitatif gercek zamanli polimeraz
incir reaksiyonu (PCR) hemizigot delesyonu tes-
pit edebilir
— Komperatif genom hibridizasyonu (CGH) mik-
rodizin

Prezentasyon

¢ Postnatal belirtiler ve bulgular
o Fenotip siklikla oldukga gizli
o Konjenital kalp hastalig1 (%74)
= En yaygin konotrunkal malformasyonlar
o Palatal anormallikler (%69)
= Velofaringeal yetmezlik (VFY), submukozal yarik
damak, yartk damak
o Karakteristik yiiz 6zellikleri (hastalarin biiytk kis-
minda)
= Belirgin genis burun kopriisii, genis aralikli gozler,
koseleri asag1 donmiis agiz, kiigiik gomili ¢ene,
antevert burun delikleri, bulb6z burun ucu
o Uzun ince el ve ayak parmaklari
o Ogrenme giicliigii (%70-90)
o Immiin yetmezlik (%77)
= T-hiicre defektleri ile iliskili timus hipoplazisi/ap-
lazisi
o Hipokalsemi (%50)
o Noropsikiatrik problemler
= Sizofreni (risk %25-30)
— Del22q11.2, genel popiilasyondaki sizofreni
hastalarinin %1-2 kadarinin sebebi olabilir
= Psikoz, otizm, dikkat eksikligi/hiperaktivite bo-
zuklugu, depresyon
= Biligsel azalma
o Beslenme problemleri (%30)
o Renal anomaliler (%37)
o Isitme kayb1
= Hem iletim, hemde sensorinoral tip
o Laringotrakeodsefagial anomaliler
o Otoimmiin bozukluklar
o Nobet
o Iskelet anormallikleri

Demografik Ozellikler
e Canli dogumlarda 1/3.000

Tedavi

e Tiim olgularda genetik danigsmanlik

¢ Gizli bulgularin degerlendirilmesi a¢isindan ebeveyn-
lerin Klinik genetik uzmanlari tarafindan muayenesi

e Etkilenmis ebeveyni yada konotrunkal kalp defekti +
yarik damak bulgusunu temel alan ytiksek riskli gebe-
liklerde amniyositlerin FISH analizi ile prenatal tani

¢ Hipokalseminin takibi ve tedavisi

e Kalp defektlerinin cerrahi yonetimi

e Tersiyer bakim merkezinde dogum

l TANISAL KONTROL LISTESI

Goriintii Yorumlama incileri

e Korotrunkal kalp defektleri ile aortik ark ve duktus
arteriozus anormallikleri olan olgular, del22q11.2 ac1-
sindan stiphe uyandirir

SECILMiS KAYNAKLAR

1. Bretelle F et al: Prenatal and postnatal diagnosis of 22q11,1
deletion syndrome: Eur ] Med Genet. 53(6):367-70-2010

2. Jacobson C et al: Core neuropsychological characterictics
of children and adolesents with 22q11.2 deletion. ] Intel-
lect Disabil Res. 54(8):701-13, 2010
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AICARDI SENDROMU

Terminoloji

® 1965'te infantil spazmlar, korpus kallozum agenezisi
ve koryoretinal lakiin klinik triad1 ile tanimlanmistir

e Glintimiizde fenotipin daha karmasik oldugu bilin-
mektedir

Goriintiileme

e Kallozal anormallikler tipiktir

o Kortikal displazi

o Seriye bagli olarak %25-100"tinde intrakranial kistler
¢ Seriye bagl olarak %6-95’inde serebellar anomaliler
¢ Mikroftalmi

Baslica Ayirici Tanilar

e Izole yada sendromik korpus kallozum anormalligi
e izole yada sendromik Dandy-Walker kompleksi

B2 ve nodiiler heterotopiyi
gostermektedir. (Sag) Ayni

gostermektedir.

gortintdist sig bir g6z cukurunu
B gostermektedir. Bu gercek

Anahtar Noktalar

Patoloji

¢ Yalnizca disilerde ve 47,XXY karyotipinde gortiliir
(6rn., 2X kromozomu olmalidir)

Klinik Ozellikler

¢ ABD'de insidansi canli dogumlarda 1:105.000

e Tahmini yasam hiz1 6 yilda %76, 14 yilda %40
o 1 seride 6lim riski 16 yasinda tepe yapmaistir

e Tahmini yasam i¢in ortanca yas 18.5 + 4'tiir

e Inat¢1 nobetler

Tanisal Kontrol Listesi

» Ozellikle posterior fossa anormallikleri veya anormal
beyin korteksi olan kallozal agenezili/disgenezili disi
fetuslarda Aicardi sendromunu dikkate alin

(Sol) Sagittal 2. trimesterde
yapilan aksiyel beyin ultrasonu
kompleks interhemisferik kist

fetusun 2. trimesterde posterior
fossa goriinttisti, Dandy-
Walker kompleksini dtiscindti-
ren genis sisterna magna @
ile iliskili vermis kleftini B

(Sol) Sagittal Ayni fetusun
3. trimesterde koronal ytiz

zamanli olarak takdir gérmedi
fakat bu durumda goriilen allta
yatan mikroftalmiyi yansitti.
(Sag) Ayni fetusun 3. trimes-
terde aksiyel T2WI inferior
vermis defekti[=] ve posterior
fossa kisti @ ile Dandy-
Walker kompleksini dogrulad.
Bu calismanin diger gordintii-
leri kallozum disgenezisi ve
kortikal displaziyi dogrulad.




AICARDI SENDROMU

l TERMINOLOJi l

Tanimlar

e 1965’te infantil spazmlar, korpus kallozum agenezisi
(CCA) ve koryoretinal lakiin klinik triad1 ile tanimlan-
muistir

l GORUNTULEME |
Genel Ozellikler

¢ En iyi tanisal ipucu
o Disi fetusta CCA

Ultrason Bulgulari

¢ Kallozal agenezi/disgenezi

¢ Koroid pleksus kistleri/papillomlar1
e Intrakranial kistler

¢ Dandy-Walker Kompleksi (DWC)

¢ Vertebra segmentasyon anomalileri
o Mikroftalmi

MR Bulgular

e Asagidaki MR bulgular1 postnatal serilere dayanarak
tanimlanmuistir fakat fetal MR bu 6zelliklerin pek ¢o-
gunun dokiimantasyonuna izin verir
o Olgularin biiyiik kisminda kallozal anormallikler

bildirilmistir
o Seriye bagli olarak %25-100’iinde intrakranial Kist-
ler
o Koroid pleksus kisti/papillomu
o Kortikal displazi
= Seriye bagl olarak %8-100’tinde kortikal hetero-
topiler
= Pakigiri
= Seriye bagli olarak %8-100"tinde polimikrogiri
= Seriye bagli olarak %20-100"tinde serebral asimet-
ri
o Seriye bagli olarak %6-95’inde serebellar anomaliler

Goriintiileme Onerileri

¢ KKA'’s1 olan fetuslarda

o Cinsiyeti kontrol edin

o Segmentasyon anomalisi agisindan vertebray: dik-
katle degerlendirin

o Okiiler anormallikler agisindan yiizti dikkatle de-
gerlendirin

o MR, taniyr gelistiren/prognozu belirleyen iligkili
kortikal ve serebellar anomalileri degerlendirmek
icin ¢ok faydalidir

l AYIRICI TANI l

Korpus Kallozum Agenezisi/Disgenezisi
e izole yada sendromik

Dandy-Walker Kompleksi
e izole yada sendromik

l PATOLOJi

Genel Ozellikler
e Genetik
o Yalnizca disilerde ve 47,XXY karyotipinde goriiliir
(6rn., 2X kromozomu olmalidir)

o Etkilenen disiler tiremeyemez, bu nedenle tiim ol-
gularin yeni mutasyonlar sonucu olustugu diistinii-
liir

e [liskili anormallikler

o Okiiler bulgular: Mikroftalmi, kolobom, optik sinir/
kiazma hipoplazisi

o ~%39’unda kostovertebral defektler: Hemivertebra,
skolyoz, kaburga yoklugu/malformasyonu

o Yarik dudak ve damakla nadiren iligkili

| KLINiK OZELLIKLER |

Prezentasyon
e Fetusta en tutarli bulgu CCA’dir
Demografik Ozellikler
¢ Epidemiyoloji
o ABD’de 105.000 canli dogumda 1

o ABD’de prevelansi >853 olgu, diinya genelinde tah-
minen binlerce

Dogal Seyir ve Prognoz

e Bir zamanlar erken ¢ocuklukta ytiksek mortalite, agir
mental retardasyon ve nobetlerle iliskili oldugu diist-
niilmistiir

® Yeni veri
o Tahmini yasama hizi 6 yilda %76, 14 yilda %40

= Bir seride 6liim riski 16 yasinda tepe yapmaktadir
o Tahmini yagsam ortanca yasi 18.5+4 yil
o Maksimum gelisimsel seviye %91’'inde ~12 ay ile
uyumlu
= Kiictik bir kismi sadece orta veya hafif derecede
gelsimsel olarak gecikmis
o Makiilanin korunmasi ve daha kiiciik lakiina boyu-
tu daha iyi gorme ile orantili

e Infantil spazmlar
o Inatc1 nébetler
o Ortalama baslama yasi: 9 hafta

l TANISAL KONTROL LISTESI

Goriintii Yorumlama incileri

Ozellikle posterior fossa anormallikleri veya anor-

mal beyin korteksi olan CCA’li disi fetuslarda Aicardi

sendromunu dikkate alin

e Aicardi sendromu Kklinik tan1 olarak kalir

o Taninin dogrulanmasi igin karakteristik ytiz fenoti-
pi veya genetik test yok

o Oftalmolojik muayenede koryoretinal lakiina, bo-
zukluk icin patognomoniktir

l SECILMiS KAYNAKLAR

1. Columbano L et al: Prenatal diagnosed cyst of the
quadrigeminal cistern in Aicardi syndrome. Childs Nerv
Syst. 25(5):521-2, 2009

2. Muthugovindan D et al: Aicardi syndrome mimicking
intrauterine hydrocephalus. Brain Dev. 31(8):638-40, 2009

3. Uggetti C et al: Aicardi-Goutieres syndrome:
neuroradiologic findings and follow-up AJNR Am J
Neuroradial 30(10):1971-6, 2009

4. Hopkins B et al: Neuroimaging aspects of Aicardi
syndrome. Am ] Med Genet A. 146A(22):2871-8, 2008

5. Glasmacher MA et al: Phenotype and management of Ai-
cardi syndrome: new findings from a survey of 69
children. J Child Neurol. 22(2):176-84, 2007
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Infeksiyon

Sitomegaloviriis
Parvoviriis
Toksoplasmozis
Varisella
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14-10



infeksiyon

14

SITOMEGALOVIRUS

Gorintiileme

e Beyin bulgular

o Ventrikiillomegali

o Kalsifikasyonlar (siklikla golgeleme yapmayan)
o Intraparankimal kistler

o Mikrosefali

o Kortikal displazi

o Serebellum/sisterna magna anormallikleri
o Lentikiilostriat vaskiilopatinin belirtileri
Diger bulgular

o Hepatosplenomegali

o Kardiyomyopati, nonimmiin hidrops

o Intrauterin biiyiime kisitlihigi

Klinik Ozellikler

¢ Tiim diinyada en yaygin konjenital infeksiyondur.

dardur.

o Gebelikte primer infeksiyonun insidansi1 %2.2 ka-

Anahtar Noktalar

o Fetuse vertikal gecis oran1 %30-40"dur.

Konjenital CMV mental retardasyon, sensorintral

sagirlik ve korliigiin en yaygin infeksiyoz nedenidir.

Fetal sonografik bulgularin yoklugunda bile yasamin

ilk yilinda %30’a varan norolojik sekel tespit edilebi-

lir.

Fetuste saptanan anormallikler kotli norogelisimsel

sonug ile iligkilidir.

Semptomatik yenidoganlarda antiviral tedavi isitme

kaybini minimalize etmede etkili oldugu i¢in konje-

nital CMV infeksiyonunun dogru tanis: énemlidir.

Tedavi

o Fetal infeksiyonun tanisi i¢in amniyosentez.

o Dogrulanan infeksiyonda uygun danismadan son-
ra terminasyon Oneriniz.

o Hiperimmiinglobulin/antiviraller ile deneysel te-
davi umut verici goriinmektedir.

(Sol) Aksiyal grafik, perivent-
rikiler[ 2! ve bazal gangliyum
2] kalsifikasyonlar, diffiiz
sekilde anormal beyaz cevher
ve kortikal displazi alanlarini
gostermektedir. Ventriktiler
genisleme beyaz cevher hacim
kaybina bitisik gozlenir. (Sag)
CMYV infeksiyonlu bir fetuste
aksiyal 3. trimester ultrasonog-
rafisi diffiiz kortikal diplazi ve
anormal sulkasyonu goster-
mekte B. Bu olguda, ventri-
kil boyutu (kaliperler) sinirda
genislemistir. Transvajinal US,
fetus sefalik prezentasyonda
ise rezoltisyonu arttirir. MR da
yardimci olabilir.

(Sol) Koronal ultrasonografi
karaciger B3 ve dalagin
belirgin olarak genisledigini
(ekstramediiller hematopoez
nedeniyle) gostermektedlir.
Hidrops belirtisi olmaksizin
asit @2 vardir. Diger goriinti-
ler polihidramniyozu gésterdi.
(Sag) Konjenital CMV infeksi-
yonlu bir prematiire infantin
klinik fotografi ekstramediil-
ler hematopoez ile uyumlu
makiiler ‘blueberry muffin
lekeleri’ni B gostermektedir.
CMYV infeksiyonu anormal
eritropoez ve hemolitik anemi
ile iliskilidlir.




SITOMEGALOVIRUS

l TERMINOLOJi |
Kisaltmalar

e Sitomegalovirus (CMV)

l GORUNTULEME l

Genel Ozellikler

e Gosterilmis maternal enfeksiyon varliginda, asagida-
kiler varsa fetal enfeksiyon tahmin edilebilir.
o Ilerleyici biiytime kisithilig
o Mikrosefali
o Hepatomegali/splenomegali
= Ekstramediiller hematopoeze sekonder
= Kemik iligi baskilanmasi nedeniyle anemi, hemo-
litik anemi de bildirilmistir
o Kalsifikasyonlar (visseral veya serebral)
o Hidrops
Ultrasonografik Bulgular
* Beyin
o Ventrikiilomegali (konjenital enfeksiyonlu infantla-
rin %45’inde orta veya siddetli)
= Anormal periventrikiiler ekojenite
= [ntraventrikiiler adhezyonlar
Kalsifikasyonlar (siklikla golgelenme yapmayan)
= Periventrikiiler, kortikal, bazal gangliyumda eko-
jenik intraparenkimal odak olabilir.
Intraparenkimal kistler
= Periventrikiiler, anterior temporal, oksipital, fron-
topariyetal
= Cocuklarda, beyaz cevher hastalig ile iliskili an-
terior temporal kistlerin bulunmasi oldukga spesi-
fiktir
Mikrosefali (konjenital enfeksiyonlu infantlarda
%27'ye varan)
Kortikal displazi
Serebellum/sisterna magna anormallikleri (konje-
nital enfeksiyonlu infantlarin %67’sinde serebellar
hacim kaybu)
= Vermian hipoplazi 18. haftadan 6nceki enfeksiyo-
na isaret eder
o Lentikiilostriat vaskiilopati belirtileri
= Bazal gangliyum ve talamus icinde uni/bilateral
kurvilinear ekojenik cizgiler
e Hepatosplenomegali
e Kardiyomyopati, nonimmiin hidrops
e Intrauterin biiytime kisithilii (IUGR)
MR Bulgulari

e Kortikal displazi (konjenital CMV'li ¢ocuklarin %10
kadarinda goriiliir)
o Lissensefali, pakigiri
o Polimikrogiri (fokal veya diffiiz)
o Anormal korpus kallosum
o Anormal posterior fossa
o Sizensefali (nadir)
Géoriintiileme Onerileri
e Protokol tavsiyesi
o Yiksek ¢oztintrliikli beyin gortintileri icin sefalik
fetiiste transvajinal ultrasonografi kullaniniz.
o Beyinde ilave bulgu i¢in MR diistiniin (6rnegin; kor-
tikal displazi, serebellar hipoplazi).

=]

[}

[}

c ©

= MR goriintiileme, ultrasonografiden beyin ano-
malilerini saptama (%92 vs %38) ve semptomatik
enfeksiyonu tahminde (%83 vs %33) daha duyar-
Iidar.

= MR ile ultrasonografi tamamlayic1 goriinmekte-
dir, ytiksek riskli fetiislerde karsilikli olarak birbi-
rini dislamamamalidir.

l AYIRICI TANI

Diger Konjenital Enfeksiyonlar

e Parvoviriis
o Asit fetiiste sik¢a goriilen bulgudur.
o Fetal hidrops anemiye sekonderdir.
¢ Toksoplasmozis
o Intrakranial kalsifikasyonlar
o Karaciger kalsifikasyonlar1 ve hepatosplenomegali
¢ Varisella
o Kalsifikasyonlar (karaciger, kalp, bobrek), deri lez-
yonlari
¢ Herpes simpleks
o Ekojenik bagirsak, ventrikiillomegali
o Sifilis
o Hepatosplenomegali, dilate bagirsak, uzun kemik-
lerde egrilik, anormal epifizler
e HIV
o TUGR, siddetli olgularda intrauterin 6lim
e Rubella
o Kardiyak defektler, mikrosefali, mikrooftalmi, men-
tal retardasyon, IUGR

Nonimmiin Hidropsun Diger Nedenleri
e Anoploidi, anemi, disritmi
Ekojenik Bagirsagin Diger Nedenleri

e Anoploidi, bagirsak obstriiksiyonlarini iceren gastro-
intestinal anomaliler, Kistik fibrosis

l PATOLOJi

Genel Ozellikler
e Etyoloji
o Genel populasyon enfeksiyonu ile direkt temas, sek-
resyonlara maruziyet, kan transfiizyonu
o Plasenta yolu ile fetal enfeksiyon (yani vertikal gecis)
o Erken maruziyet fetiiste riski arttirir

Mikroskopik Ozellikler

¢ 34 enfekte fetiisun patolojik incelemesi (3 intrauterin
6ltim, 31 terminasyon)

o CMV antijenleri i¢in pozitif organlar; plasenta
(%100), pankreas (%100), akciger (%87), bobrek
(%87), karaciger (%71), beyin (%55) ve kalptir (%44).

o %33'tinde nekrozis ile beyin hasari, %22’sinde hafif
l6koensefalopati

l KLINiK OZELLIKLER l

Prezentasyon

e Spontan abortus, preterm dogum, 6lit dogum

e Mikrosefali, ventrikiilomegali, intraserebral Kkalsifikas-
yonlar

e JTUGR

e Hepatosplenomegali, visseral kalsifikasyonlar

uoAisyayu)
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Amniyon Sivisi, Fetal Biiyiime ve lyilik Hali

FETAL iYiLiK HALINE YAKLASIM

Giris

Fetal durumun degerlendirilmesi, in utero 6lim veya
asfiksi ile meydana gelen hasar i¢in risk altindaki fetis-
leri belirlemek ve hizli ve giivenli dogumu saglamak
amaciyla tasarlanmistir. Biyofizik profili kullanarak, test
edilen populasyonda 6lii dogum oranlarinin %60-70
azaldig1 gosterilmistir. Daha yakin zamanlarda, perina-
tal fetal hipokseminin geri doniistimsiiz doku hasarina
sebep oldugu ve bunun ¢ok sayida neonatal, ¢cocuk ve
yetiskin dénemi problemleriyle iliskili oldugu gosteril-
mistir. Fetal asfiksinin serebral palsi, 6grenme giicligu
ve eriskin baslangicli hipertansiyon ve kardiyovaskiiler
hastaliklara katkida bulundugu o6ne siirilmustiir. Yasa-
yabilir fetiisiin ultrasonografi ile gézetiminin amaci, fe-
tal asfiksinin potansiyel zarar derecelerini saptamak ve
zamaninda miidahaleyi baslatmaktir. Fetal iyilik halinin
degerlendirilmesi icin kullanilan ultrasonografi para-
metreleri; fetal biiylime, amniyotik sivi, fetal biyofizik
profil skor ve kardiyovaskiiler/plasental fonksiyonun
degerlendirilmesidir.

Fetal Biiyiime

Gebelik haftasinin dogru olarak bilinmesi, fetal bii-
ylimenin degerlendirilmesi i¢in zorunludur. Son adet
tarihi genellikle giivenilmezdir. 11k trimesterde dlgiilen
bas popo mesafesi (BPM) ol¢ctimii gebelik yasini belirle-
mede en dogru yoldur (+ 5-7 giin). Gebelik haftas: i¢in
ikinci trimesterde fetal biyometriyi kullanmak dogrudur
(+ 7-10 gtin), ama tglinct trimesterde dogru degildir (+
3-4 hafta). Ugiincii trimesterde gebelik zamani belirlen-
mek istenirse, serebellar uzunluk veya uzun kemiklerin
kemiklesme merkezlerini (32 haftadan sonra distal fe-
moral epifiz ve 35. haftadan sonra proksimal tibial epi-
fiz goriliir) aramak gibi geleneksel olmayan biyometrik
ol¢timlerin kullanilmasi yardimcidir.

Tahmini fetal agirlik (TFA), fetal biyometri 6l¢iim-
lerinden hesaplanir. Standart fetal biyometrik 6l¢timler
biparietal uzunluk, kafa cevresi, karin gevresi ve femur
uzunlugudur. TFA formiilleri 6zellikle karin ¢evresi agir-
likl1 hesaplanir ve kii¢iik karin gevresi intrauterin biiyt-
me kisithligi (IUBK) i¢in gii¢lii bir belirtectir. Eger TFA, 5
veya 10 persentilin altinda ise fetiis, gebelik yasina gore
kiictik (SGA) olarak kabul edilir. SGA fetiis yapisal olarak
kiiciik ama normal olabilir, fakat IUBK fetiisler asfiksi ac1-
sindan risk altindadir. Plasental yetmezIik, fetiise glukoz
saglanmasinin azalmastyla sonuglanir. Kompansatuvar
glikojenoliz, fetal karacigerde hacim azalmast ve abdo-
minal cevrenin kiiciilmesiyle sonuclanir. Bu asimetrik
biiytime kisithligi, [UBK’nin énemli bir bulgusudur

Amniyotik Sivi

Amniyotik sivi volimii (ASV) her ikinci ve ti¢tincii
trimester muayenelerinde degerlendirilir. ASV, subjektif
olarak veya sivi cebinin 6l¢limii yapilarak yar1 kantitatif
olarak degerlendirilebilir. Maksimum vertikal cep (MVC)
Olctimi, uterus icinde fetal kisimlar ve kordun olmadigi
en genis sivi cebinin 6nden arkaya uzunlugudur. Daha
yaygin kullanilan amniyotik sivi indeksi (ASI) él¢iimii,
uterusun 4 kadranindaki MVC’lerin toplamidir. ASV,
ilerleyen gebelik yas: ile degisir. Genel olarak 5-8 ara-
sindaki MVC degerleri ve 5-20 arasindaki ASI degerleri
normal olarak kabul edilir.

ASV, fetal kardiyovaskiiler iyilik halini yansitir. Nor-
mal plasentasyon ve normal kardiyak output varliginda
fetal bobrekler iyi perfiize olur ve idrar ¢ikist normaldir.
Ama hipokseminin varli§inda kardiyak outputun ref-
leks redistribisyonuna bagli olarak oksijenize kan fetal

beyin, kalp, timus ve plasentaya dogru redistribiisyon
olur. Diger organlarda vazokonstriiksiyon vardir ve bu
durum bobrekte azalmis idrar ¢ikisina neden olur. Oli-
gohidramniyoz, kronik hipokseminin o6zelligi olarak
distintlir ve hipoksemi varliginda orta-ciddi derecede
ASI degisikliginin goriilmesi i¢in gerekli zamanimin ii¢
hafta oldugu soylenmektedir. Hipokseminin daha akut
belirtecleri, fetal biyofizik skoru ve Doppler incelemesiy-
le saptanabilir.

Biyofizik Profil

BFP, 30 dakikay1 asan bir gozlem periyodunda 4
parametreyi test eder (Bkz. Tablo 1). Fetiis her bir pa-
rametreden O veya 2 puan alir ve bu puanlarin toplami
BFP skorunu olusturur. 6/8 veya 8/8 skorlar1 normaldir.
6/8’in altindaki fetiislar ek olarak monitorizasyona ih-
tiyac duyarlar. Tam bir BFP’de total 10 puanin tamami
icin elektronik fetal monitorizasyon (non-stres test) ge-
rekir. 8/10 veya 10/10 skorlar1 normal olarak diistindlir.
6/10 siipheli ve 4/10’dan kiiciik esit olanlar ise anormal-
dir. Bir fetiis 30 dakikadan kisa bir stirede 8/8 veya 10/10
skor alabilir ama diger diisiik skorlarda tam 30 dakikalik
stirekli bir izlem yapilmalidir.

Normal bir BFP skoru, neredeyse hicbir zaman anor-
mal fetal pH ile beraber degildir ve normal doku oksi-
jenasyonunun givenilir ve dogru olgtitiidiir. Anormal
bir BFP skoru, fetal asidemi i¢in yiiksek riski gosterebilir
ve bir hafta icindeki fetal 6liimiin giiclii bir belirtecidir.
Stipheli BFP ¢cogu zaman tekrarlanir. Fetal hareketlerin
kesilmesinin ardindan 6ngoriilebilir donem baslar; to-
rasik hareketler (solunum) ilk olarak kaybolur, takiben
tonus kayb1 ve en son olarak gros goévde ve omurga ha-
reketleri kaybolur. Azalmis amniyon sivisi kronik hipok-
seminin isaretidir.

Doppler

Plasentanin ve fetal dolasitmin Doppler ile deger-
lendirilmesi fetal iyilik halinin degerlendirilmesi icin
onemlidir. Umbilikal arter (UA), orta serebral arter
(MCA), uterin arter (UtA), duktus venosus (DV) ve um-
bilikal ven (UV) siklikla degerlendirilen damarlardir.
UA akimi, gebelik yasinin ilerlemesiyle azalan sistolik/
diastolik oranlar1 nedeni ile diisiik dirence sahip olur.
MCA, umbilikal arterden relatif olarak daha az diastolik
akima sahiptir. Duktus venosus dalgas: sistolik, diastolik
ve atrial diastol dalgalariyla ayirt edilir. Umbilikal venoz
akim tek formdadir ve fetal solunum varyasyonunu gos-
terir. UtA, 24 haftadan sonra diisiik direnglidir.

Hipoksemi veya zayif plasentasyon varliginda, ASV
ve biiyimedeki degisikliklerden 6nce Doppler dalga
anormallikleri goriilebilir. UA’da diastolik akimin ters-
ligi veya yoklugu, plasental vaskiiler disfonksiyonu yan-
sitir. Fetal beyine gelen kompensatuar artmis kardiyak
output, MCA’da diastolik akimin artmasina neden olur.
Sonugta olusan UA’daki diastolik akimin azalmasi ve
MCA'daki diastolik akimin artmas: bu damarlar arasin-
daki normal iliskiyi tersine cevirir. Duktus venosusda
ters donmdiis A dalgasi, atrial kasilma sirasinda ters venoz
akimla beraber olan sag kalp stresini yansitir. UV pulsa-
til akimi1 da artmis sag atrial basincini yansitir. UtA’de
artmus direncli akim ve artmuis spiral arter akim direncini
yansitan postsistolik ¢entik gortiliir.

Secilmis Kaynaklar

1. Manning FA: Fetal biophysical profile: a critical appraisal.
Clin Obstet Gynecol. 45(4):975-85, 2002
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ASi ve Gebelik Yasi

Gebelik Haftast 5 Persentil ASI (cm) 50 Persentil ASI (cm) 95 Persentil ASI (cm)
20 9.3 14.1 21.2
21 9.5 14.3 21.4
22 9.7 14.5 21.6
23 9.8 14.6 21.8
24 9.8 14.7 21.9
25 9.7 14.7 22.1
26 9.7 14.7 22.3
27 9.5 14.6 22.6
28 9.4 14.6 22.8
29 9.2 14.5 23.1
30 9.0 14.5 23.4
31 8.8 14.4 23.8
32 8.6 14.4 24.2
33 8.3 14.3 24.5
34 8.1 14.2 24.8
35 7.9 14.0 24.9
36 7.7 13.8 24.9
37 7.5 13.5 24.4
38 7.3 13.2 23.9
39 7.2 12.7 22.6
40 7.1 12.3 21.4
41 7.0 11.6 19.4
42 6.9 11.0 17.5
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Moore TR ve ark.: The amniotic fluid index in normal human pregnancy. Am J Obstet Gynecol. 162:1168-73, 1990.

Umbilikal Arter S/D Orani

Persentilleri
Gebelik Haftasi 5 Persentil 10 Persentil 50 Persentil 90 Persentil 95 Persentil
24 2.41 2.62 3.48 4.63 5.02
25 2.33 2.52 3.35 4.45 4.83
26 2.24 2.43 3123 4.30 4.66
27 2.17 2.35 3812 4.15 4.50
28 2.09 2.27 3.02 4.02 4.36
29 2.03 2.20 2.92 3.89 4.22
30 1.96 2.13 2.83 3.78 4.10
31 1.90 2.06 2.75 3.67 3.98
32 1.84 2.00 2.67 3.57 3.87
33 1.79 1.94 2.60 3.48 3.77
34 1.73 1.88 2.53 3.39 3.68
35 1.68 1.83 2.46 3.30 3.59
36 1.64 1.78 2.40 3823 &3
37 1.59 1.73 2.34 EhilS 3.43
38 1.55 1.69 2.28 3.08 3.36
39 1.51 1.64 2.23 3.02 3.29
40 1.47 1.60 2.18 2.96 3122
41 1.43 1.56 2.13 2.90 3.16

Acharya G ve ark.: References ranges for serial measurements of umbilical artery Doppler indices in the second half of pregnancy. Am | Obstet
Gynecol. 192:937-44, 2005.

Biyofizik Profil Skoru

Parametre Durum Saglanmirsa Skor: 2 (Saglanmazsa Skor = 0)

Torasik hareket (“solunum”) =21 kez meydana gelen, 30 sn siirekli solunum hareketi (hickirik kabul edilebilir)

Gros viicut hareketi >3 farkli zamanlarda olusan, viicut hareketi (govde dondiirme, omurga fleksiyon/ekstansiyonu,
gros ekstremite hareketi)

Fetal tonus >1 kez olusan, bir ekstremitenin aktif ekstansiyonu ve ardindan fleksiyonu (el acip kapama
kabul edilebilir)

Amniyotik siv1 >1 cepteki s1v1 6l¢timii > 2 x 1 cm

Fetal monitor (NST) >2 kez olusan, kalp hizi artimi (15 sn siiren >15 atim /dk) + 1 fetal hareket
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FETAL iYiLIK HALINE YAKLASIM

(Sol) ASI hesaplamasi, 4 uterin
kadrandaki sivinin en genis
cebindeki anterior-posterior
derinliginin dlciilmesi (cizgiler)
ve bu 4 dl¢ctimiin toplanma-
sini icerir. (Sag) Diger bir
objektif sivi élciim metodu ise
maksimum vertikal cep (MVC).
En genis uterin sivi koleksi-
yonu bulunur ve maksimum
anterior-posterior mesafe
alcdiltir.

(Sol) Oligohidramniyozlu
fettistin transvers ultrasonog-
rafisi, baslangicta ktictik bir
sivi cebi oldugu dtiscindilen
alani gostermektedir (isaretler).
(Sag) Fakat, ayni alanin renkli
Doppler ultrasonografisi “sivi
cebinin” gercekte umbilikal
kord oldugunu gostermektedir.
Sivi ceplerinin élctimiinde
renkli Doppler kullanildi-
ginda amniyotik sivi volimdi
degerlendirmesi daha dogru
olacaktir.

(Sol) Normal umbilikal arter
dalga formu, kontinti diastolik
akima sahip diistik rezistif akima
sahiptir. Sistolik/diastolik orani
(S/D), peak sistolik hizin B end
diastolik hiza B bélinmesiyle
hesaplanir. (Sag) Buna karsin,
burada ayni fettisde gortilen
normal orta serebral arter dalga
formu, sistolik akimla'® karsi-
lastirlldiginda daha az diastolik
akima B sahip olan nispeten
yiiksek rezistansa sahiptir.
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Gebelikte Maternal Durumlar

KOMPLET HiDATiFORM MOL

Terminoloji

e Gestasyonel trofoblastik hastaliklarin (ttim vakala-
rin ~%76's1) en sik goriilenidir.

Goriintiileme

e Ultrasonografi
o “Isvicre peyniri” endometriyum
o Ovaryan teka lutein kistleri
o Fetiis veya embriyo yok
e Renkli Doppler’de artmis vaskiilarite
o Artmis hizli ve diisiik empedanash akim
¢ BT ve MR; sadece myometrial invazyonun yoklugu-
nu gosterrmek icin kullanighdir

Baslica Ayirci Tanilar

e Plasental hidropik dejenerasyon
¢ Plasental sonolusensi (psddomol)
e Triploidi

Anahtar Noktalar

Patoloji
® Makroskopik goriiniim
o Klasik “tiztim salkim1” gorintimii
o Biiyiik villus formasyonu olusturan cesitli boyut-
larda (1-30 mm) transparan vesikiiller

Klinik Ozellikler

e Daha 6nceki molar gebelik dykiisii 10x A risk

¢ 13 hafta altinda ise normal $-hCG seviyeleri KMH
dislamaz

e Bat1 tilkelerinde kiyasla (1000 gebelikte 0.6-1.1),
Asya’da artmis insidans (1000 gebelikte 3.2-9.9)

e Tedavi
o Vakum kiiretaj ile evakuasyon
o 3 hafta negatif olana kadar haftalik f-hCG takibi

ve sonrasinda 6 ay boyunca aylik takip

(Sol) Transvers transvajinal
ultrasonografi, endometrial
kaviteyi distorte eden hetero-
jen ekojenik endometrial kitle
gosteriyor. Erken 1. trimester
hidatiform molde tipik olan
kistik degisikliklerin bulun-
mayisina dikkat ediniz. Ayni
zamanda, myometrial invazyo-
nun olmayisini gosteren, kitle
ve myometriyum arasindaki
keskin araytize dikkat ediniz
B (Sag) Longitudinal renkli
Doppler ultrasonografi; hida-
tiform molde tipik olan dtistik
resistiv indeksli (devamli
diastolik akim), cok vaskdiler
kitleyi B gosteriyor.

(Sol) Longitudinal transabdo-
minal ultrasonografi; hidropik
villuslari temsil eden multiple
kiictik kistik alanlarla bera-

ber, biiytik kistik endometrial
kitleyi @ gosteriyor. Bu da
bize 2. ticay KMH’un karek-
teristik bulgusu olan “Isvicre
Peyniri”’goriinditdistind veriyor.
(Sag) Transvajinal ultrasonogra-
fi, teka lutein kistleri ile beraber
bliyiimis overi gosteriyor. Bu
kistler; multiseptali gériiniime
sebebiyet verirler, genelde
bilateraldirler ve siklikla ytiksek
maternal 3-hCG seviyeleri ile
iliskilidirler.




KOMPLET HiDATiFORM MOL

l TERMINOLOJi l
Kisaltmalar

e Komplet hidatiform mol (KHM)

Tanimlar

¢ Trofoblastik proliferasyon (hem sitotrofoblast hem de
sinsityotrofoblast) ve fetiistin bulunmayist ile iliskili
olarak plasental villiislarin vezikiiler sismesi

¢ Gestasyonel trofoblastik hastaliklarin (GTH) en sik
(tim vakalarin ~%76’s1) goriilenidir, digerleri:
o Parsiyel mol
o Invaziv mol
o Metastatik mol
o Koryokarsinoma
o Plasental bolgeden gelisen trofoblastik tiimor
o Epiteloid trofoblastik timor

l GORUNTULEME |
Genel Ozellikler

e En iyi tanisal ipucu
o “Isvicre peyniri” endometriyum ile biiyiimiis uterus
e “Karfirtinas1”: Teknolojiden Onceki; tek tek kistlerin
ayirtedilemedigi zamanlarda kullanilan eski terim
o Bilateral kompleks ovaryan kistler (teka lutein kistleri)
o Fetiis veya embriyo yok
e Konum
o Intrauterin kitle
= Myometrial invazyon yok

Ultrasonografik Bulgular

e Uterin bulgular
o 1. trimester KHM
= Hiperekoik heterojenik dokuyla dolu biiyiimiis
uterus
= Sadece %56’sinda 1. trimester Kist goriiliir
= Anembriyonik gestasyonel kese (GK)
= Ayni anembriyonik gestasyon gibi goriilebilir
- GK>10 mm; yolk kesesi olmadan
- GK>18 mm; canl embriyo olmadan
o llerleyen gebelikte haftalarinda
= 1-30 mm boyutlarinda, i¢inde ekojenik intraute-
rin kitle (“Isvigre peyniri” endometriyum) olan,
multiple anekoik bosluklar gibi gortinen hidropik
villuslar
= Embriyo veya Fetiis yok
e Ovaryan teka lutein kistleri
o Bilateral, multiseptal1 kistler
o Tiim KHM'larin sadece %50’sinde
o <13 hafta, nadir
= 3-hCG hentiz asir1 artmadan
¢ Doppler bulgulart
o Vaskiiler kitle
= Renkli Doppler kolaylikla akim1 gosterir
o Artmuis velosite, diisiitk empedansli akim
= Ortalama resistiv indeks (RI): 0.55
= Normalde, 3. trimestere kadar uterin arkuat arter
akimu disiik velositelidir.
- <20 hafta, normal RI genelde >0.66
* Mol ve fetiisiin birarada olmasi
o Dizigotik ikiz gebelik
= 1 normal fetiis, 1 KHM
= Normal fetiisiin plasentast normaldir

o Parsiyel molden ayirtedilmelidir (triploidi)
= Triplodidi karyotip
= Anormal fetiis
= + kistik plasenta
e KHM siklikla hemoraji ile iligkilidir
o Bitisiginde sonolusent hematom
= Perigestasyonel hemorajiyi taklit eder
o Kitle icerisinde kanama
= Tipik gortintimii bozar
BT Bulgulari

¢ Kontrasth BT
o KHM degerlendirmesinde kisitl bir roli var
o Yogunlasan heterojen endometrial kitle
= Biiyiiyen septalar uterin icerige retikiiler gorintim
verir
o Vezikiiller arasinda retikiiler paternde artis

MR Bulgular

e TIW1
o Myometriyuma izointens uterin kitle
= Hemoraji alanlar1 hiperintens
e T2W1
o Endometriyal Kkaviteyi belirgin sekilde yaylandiran
hiperintens kitle
e TIW1 C+FS
o Biiyliyen kitle £ ¢ok sayida kistik alanlar

| AYIRICI TANI

Plasental Hidropik Dejenerasyon

¢ Proliferasyon olmadan hidropik degisiklik
* Gebelik kaybindan sonra goriilen
o Embriyonik kayip
o Anembriyonik gebelik
e KHM'un aynisi gibi gorilebilir
o Histolojik tani gereklidir
e KHM’den daha az vaskiiler
o # velosite, # empedans
o % B-hCG seviyeleri

Plasental sonolusensi (Psodomol)

e 25 hafta > siklikla normal bulgular
o Plasental gollenme
o Intervilloz trombiis
e KHM'u taklit eden “Isvigre peyniri” ¢esidi
o Psédomol
o Siklikla plasentomegali
e Maternal/fetal morbidite ile iligkili
o Preeklampsi
o Intrauterin gelisme geriligi (IUGG)
¢ Andplodi ile iligkisiz
Triploidi
¢ 3 tam kromozom seti
o 2 paternal + 1 maternal (diandry)
= Plasenta kistik
= Biiytik ihtimalle KHM ile karisan anoploidi
o 2 maternal + 1 paternal (digyny)
= Plasenta normal veya kii¢tik
e Fetiis anormal
o Siddetli [UGG
o Multipl anomaliler
e Tek KHM olan ikiz gebeliklerle ayirici tanisi yapilmali-
dir

Jejwining [euJalep anjiegqan
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KOMPLET HiDATiFORM MOL

o Normal fetiis ve plasenta + KHM
l PATOLOJi |

Genel Ozellikler
¢ Etiyoloji
o Risk faktorleri
= Daha 6nceki molar gebelik dykiisii
- 10 kat artmus risk
= Cok geng ve cok ileri anne yas1 ve grand multipar
olgularda
= Oral kontraseptif kullanimi
- Rolatif risk 1.1-2.6 arasinda
¢ Genetik
o Paternal orjinli diploid karyotip
= Tek haploid sperm maternal gen icermeyen ovu-
mu fertilizasyonu takiben duplikasyona ugrar
- Ttm vakalarin %901
- (46,XX) karyotip
= [ki haploid sperm maternal gen icermeyen ovu-
mu fertilize eder
- Tim vakalarin %10'u
- (46,XX) veya (46, XY) karyotip
= Oral kontraseptif kullanimi
- Rolatif risk 1.1-2.6 arasinda
e [liskili anomaliler
o Ovaryan teka lutein kistleri
= A B-hCG’nin ovaryan hiperstimiilasyon etkisine
bagl

Patolojik ve Cerrahi 6zellikler

Beklenenden biiytik uterus

e Biiyiik kitle, bazen >500 mL’den fazla kanli doku icerir

Klasik “tizim salkim1” goértinimi

o Biiytik villus formasyonu olusturan cesitli boyutlar-
da (1-30mm) transparan vezikiiller

o Gebelik ilerledikge villiislarin boyutunda A

Fetiis yok

Normal plasental doku yok

Ovaryan teka lutein kistleri

o 4 B-hCG ile ovaryan hiperstimiilasyon

o Sadece %50’sinde mevcut

o <13 hafta, nadir

Mikroskopik Ozellikler

e Koryonik villuslarin kist benzeri hidropik sismesi
¢ Diffiiz trofoblastik hiperplazi

¢ Trofoblastik atipi
L]
L]

Koryonik villusun i¢inde kan damarlarinin dagilmasi
Fetal dokularin bulunmamasi

l KLiNiK OZELLIKLER

Basvuru
¢ En sik bulgu/semptomlar
o Cogu KHM 1. trimesterde prezente olur
o Vajinal kanama
= Anemiye sebep olabilir
o Fetal kalp sesinin yoklugu
o Hizli uterin biiyime
o Hiperemezis
o 4 B-hCG seviyeleri
= 3-hCG <13 hafta artmayabilir

o Preeklampsi
¢ Diger bulgu/semptomlar
o Biiylimiis oveler
o Teka lutein ovaryan kistleri
Demografik ozellikler
® Yas
o Geng ve cok ileri anne yast
= Dogum sirasinda 235 yas olmak
¢ Etnisite
o Bat1 tilkelerinde kiyasla (1000 gebelikte 0.6-1.1),
Asya’da artmis insidans (1000 gebelikte 3.2-9.9),

Dogal Seyir ve Prognoz

¢ Miikemmel prognoz
o Evakuasyon siklikla kiiratif
e Invaziv veya metastatik hastalik gelisebilir
o Invaziv mol %12-15
o Koryokarsinoma %35-8
o Metastazlara ragmen miikemmel prognoz
Tedavi
e Vakum Kkiiretaj ile evakuasyon
o 3 hafta negatif olana kadar p-hCG haftalik takibi ve
sonrasinda 6 ay boyunca aylik takip
= Persistan gestasyonel trofoblastik hastalig1 tespit
edebilmek i¢in
o Eger fertilitesinin tamamlamissa histerektomi

l TANISAL KONTROL LIiSTESI
Diisiiniin

e Atipik anembriyonik gebelikle beraber KHM
¢ hCG seviyeleri }ise KHM"u disla

e Invazive hastalik icin dikkatli degerlendirme

o Myometriyuma renkli Doppler
o MR

Goriintii Yorumlama incileri
e Tedavi sonras1 hCG seviyeleri Aise tekrar gorlintiileme
o Myometriyal vaskiiler kesitlere bakmak icin ultraso-
nografi
o MR
e KHM, anembriyonik gebeligin aynisi gibi goriilebilir
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KOMPLET HiDATiFORM MOL

(Sol) Aksiyel CECT uterin
kaviteyi B yaylandiran, molar
gebeligi gosteren karisik atenti-
asyonlu yumusak doku iceren
biiyimds uterusu B goste-
riyor. (Sag) Ayni hastadaki
hafif yiiksek gorintd bilateral
ovaryan bliyiimeyi gosteriyor.
B, Overler multipl biiyiik
teka lutein kistleri iceriyor. Bu
goriinttide uterusun st kismi
goriilmekte ve uterin kitlenin
periferinde artmis vasktila-
rite bulunmaktadhr.

(Sol) Aksiyel CECT; komplet
mol icindeki anormal hidropik
villusu temsil eden, cogunlukla
dristik atentiasyonlu doku ile
dolu, belirgin derecede biiyii-
muis uterusu >} gdslermekte-
dir. Biyiiyen septalwd uterin
iceriklere retikiiler gérinim
verir. (Sag) Ayni hastada
sagittal BTnin yeniden yapilan-
masi, serviks B ve vajeni
doldurmus molar dokularla be-
raber belirgin uterin biiyiimeyi
B gostermektedir. Bu durum,
asiri biiytikligii sebebiyle,
KHM lerde nadir karsilasilan
bir durumdur.

intensitesi l@d olan heterojen
kitle géstermektedir. Multipl isa-
ret eden bosluklar B3, belirgin
damarlar gostermektedir. (Sag)
Ayni hastada Sagittal T2W1

MR, yiiksek sinyal intensiteli

| heterojen kitleyimwd gostermek-

tedir. Molar gebeligin MRdaki
gortinttisii non-spesifiktir ve rest
plasental artiklarin gérdintdiscint
taklit edebilir. BT ve MR’in esas
rolii; stipheli olgularda, myo-
metriyal invazyon olasiligini
dislamaktir.
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Postpartum Komplikasyonlar

Konsepsiyon Uriinlerinin Retansiyonu
Endometrit
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KONSEPSiYON URUNLERININ RETANSIYONU

Anahtar Noktalar

Terminoloji

¢ Endometrial kavitedeki plasental dokularin tam ola-
rak ¢ikartilmamast

Goriintiileme

e Solid, heterojen, ekojenik kitle
o Pozitif prediktif degeri %80, ancak olgularin az bir
kisminda gozlenir
e Kalici, kalinlasmis endometriyum
o Genellikle >10 mm anormal oldugu degerlendiri-
lir, fakat goriis birligi yoktur
e Akimi gormek i¢in renkli Doppler uygulayiniz
o Yiiksek hizli, diisiik direngli akim
e Artmis akimin yoklugu konsepsiyon trtlerinin re-
tansiyonunu (KUR) ekarte ettirmez
o Olgularin %40'inda akim yoktur veya minimaldir

Ayirici Tam

e Normal postpartum uterus

o Kiiciik ekojenik odak ve sivi siktir

o Endometrial kalinlik <2 cm olmali ve uterin invo-
lusyon ile <8 mm'ye diismelidir

e Intrauterin kan/pihtt

o Postpartum hastalarin %24 kadarinda bildirilmis-
tir

o Konsepsiyon triinlerinin retansiyonundan daha
hipoekojendir

o Doppler ile akim yoktur

Klinik Ozellikler

¢ Geg¢ postpartum kanama
o Diistik veya dogumdan sonraki birka¢ gtinde daha
sik gozlenir
¢ Terminasyonu takiben daha siktir

Tanisal Kontrol Listesi

e Kitle veya sivi yok ve akim artis1 olmaksizin endo-
metrial kalinlik <10 mm ise RPOC muhtemel degil-
dir

23 bulunan diffiiz endometrial

gortintilemede kiictik bir akim

(Sol) Longitudinal transvajinal
ultrasonografi’de postpar-
tum kanamali bir kadinin
endometrial kavitesindeki
kompleks ekojenik kitleyi
gostermektedir. (Sag) Ayni
olguda renkli ve akim Doppler
ultrasonografi’de, bu kitledeki
diistik direncli ve yiiksek

hizli akimi gostermektedir.
KUR’den stiphelenilen her
olguda Renkli Doppler uygu-
lanmalidir. KUR’deki akim cok
yiiksek hizli olabilir ve uterin
AVM ile karistirilmamalichir.

(Sol) KUR olan bu olguda
endometriyal kitle yoktur,
ancak artmis renkli akim alani

kalinlasma vardir. Kalinlasmis
bir endometriyumdaki artmis
vasktilarite cok ytiksek olasi-
Iikla KUR'ii akla getirir. (Sag)
Bu olguda, endometriyumun
belirgin kalinlasmas: B mev-
cuttur, ancak renkli dopplerde
akim yoktur. Konsepsiyon
drtinleri retansiyonu olgulari-
nin %40 kadarinda Doppler

olacagi veya olmayacaginin
hatirlanmasi 6nemlidir.




KONSEPSiYON URUNLERININ RETANSIYONU

l TERMINOLOJi l
Kisaltmalar
» Konsepsiyon iiriinlerinin retansiyonu (KUR)

Tanimlar

¢ Endometrial kavitedeki plasental dokularin tam ola-
rak ¢ikartilmamast
o Dogum veya terminasyonu takiben olusur

l GORUNTULEME l
Genel Ozellikler

¢ En iyi tanisal ipucu
o Diisiik direncli, yiliksek akim hizli ekojenik endo-
metrial kitle

Ultrasonografi Bulgular

¢ Solid, heterojen, ekojenik kitle
o Pozitif prediktif degeri %80, ancak olgularin az bir
kisminda gozlenir
e Persistan, kalinlasmis endometriyum
o Genellikle >10 mm anormal oldugu dustindliir, fa-
kat goriis birligi yoktur
= Smnir deger 8 mm oldugunda pozitiflik orani
%34’diir
= >13 mm sensitivite %85, spesifite %64’diir
e Kalsifikasyon olabilir
e [ntrauterin siv1 siktir
¢ Endometriyum ile myometriyum arasindaki yiizey
diizensizdir
e Renkli Doppler
o Yiiksek hizli, diisiik direngli akim
= Tepe hiz oldukca degisken: 10 cm/sm ile >100
cm/sn bildirilmis
= Cok yiiksek hizli akim, arteriovendz malformas-
yon (AVM) ile karisabilir
o Akim artisinin yokluu KUR'#i ekarte ettirmez
= Olgularin %40’inda akim yoktur veya minimaldir

l AYIRICI TANI l

Uterin Atoni

e Acil postpartum kanamanin ayirici tanisinda temeldir

e Genellikle gortintiilenmez, ancak kan/pihti ile karisti-
rilabilir

Normal Postpartum Uterus

» Normal postpartum uterus ile KUR ultrasonografi bul-
gulari arasinda onemli Ortiisme vardir

e Diizglin bir endometriyumdan diizensiz goriintime
kadar oldukca degisken olabilir

e Kiiciik ekojenik odak ve siv1 siktir

e Hava odag1 %21 kadarinda gortilebilir

¢ Endometrial kalinlik <2 cm olmali ve uterin involus-
yon ile <8 mm diismelidir

intrauterin Kan/Pihti

e Postpartum hastalarin %24 kadarinda bildirilmis
o KUR’den daha hipoekoiktir
¢ Doppler ile akim yoktur

¢ Takip eden incelemelerde degisiklik/diizelme olur

Endometrit

e Postpartum ates ve pelvik agrinin oldugu postpartum
infeksiyon

¢ Endometriyumda hava izlenebilir, spesifik degildir.

¢ KUR endometrit i¢in risk faktoriidiir, birlikte de gorii-
lebilir

Uterin Arterioven6z Malformasyonlar

o KUR icindeki yiiksek akim AVM'yi taklit edebilir
e KUR evakuasyonundan sonra geriye kalan persistan
bulgular

l KLINIK OZELLIKLER

Prezentasyon
¢ En sik semptom/bulgular
o Gecikmis postpartum kanama
= Diisiik veya dogumdan sonraki birka¢ giinde daha
sik gozlenir
¢ Diger semptom/bulgular
o Erken postpartum dénemde goriilebilir
o Nadiren vajinal kanama veya infeksiyon ile dogum-
dan haftalar sonra ortaya ¢ikabilir
o Abdominal agr1
o Normal veya hafifce yiikselmis HCG
Demografi
¢ Epidemiyoloji
o Tiim gebeliklerin ~%1’i
o Terminasyonu takiben daha siktir
o Plasenta akreata ile A insidans
Dogal Seyir ve Prognoz
e Evakuasyondaki yetersizlik » uzamis kanama ve in-
feksiyon
Tedavi
o Ozellikle ultrasonografi bulgulari asikar ise 24-48 saat
takip edilmelidir
o Degerlendirme i¢in ultrasonografi tekrarlanabilir
e Kanama devam ediyorsa veya belirgin KUR varliginda
uterotonik ajanlar veya dilatasyon ve kiiretaj

l TANISAL KONTROL LiSTESi

Diisiiniin

e Uterin atoni vs. KUR postpartum kanama ayirici tani-
sinda temeldir

Goriintii Yorumlama incileri

o Eger kitle veya sivi yoksa ve endometrial kalinlik akim
artis1 olmaksizin <10 mm ise KUR ¢ok muhtemelen
olasi degildir

SECILMIS KAYNAKLAR
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ENDOMETRIT

Terminoloji

¢ Endometrial infeksiyon, en sik olarak dogum veya
terminasyondan sonra meydana gelir

Goriintiileme

e Spesifik olmayan ultrasonografi bulgular:

Endometriyum normal goriilebilir

Kalinlagmis, heterojen endometriyum

Endometriyal kavitede hiperekojen gortiniim + gol-

gelenme

o Intrakaviter hava, inflamatuvar debris

Konsepsiyon tiriinlerinin retansiyonu (KUR) ile 6rtii-

sen bulgular

o KUR, endometrit igin bir risk faktoriidiir; ikisi bir-
liktede de goriilebilir

Renkli Dopplerde artmis akim gorilebilir, ama her

zaman mimkin degildir

Anahtar Noktalar

Klinik Ozellikler

e Postpartum atesin en sik nedenidir
e Risk faktorleri
o Uzamus dogum
o Uzamis membran riiptiirii
o Koryoamniyonit
o KUR
o Sezaryen dogum
o Eslik eden alt genital sistem infeksiyonu
¢ Uygun antibiyotik tedavisi ile 48-72 saat i¢inde %90-
95 diizelme

Tanisal Kontrol Listesi

e Endometrit, nonspesifik gortintiileme bulgular ile
biiytik 6l¢tide klinik tani olarak kalir

e Goriintilleme, KUR veya abse formasyonu gibi
komplike eden faktorlere odaklanir

Komplikasyonlar (abse) veya alternatif tanilar ic¢in
BT daha kullanishdir

(Sol) Ates ve pelvik hassasiyeti
olan bir postpartum hastada
transvajinal ultrasonografi
kompleks endometriyal sivi kol-
leksiyonunu B gostermektedir.
(Sag) Endometriti olan baska bir [
hastada renkli Doppler ultraso-
nografi endometrital sivi icin-
deki parlak ve ekojenik odagi
gostermektedir B, Artmis akim
yoktur, ama bu endometrit'i
ekarte ettirmez. Endometrit de
bulgular cok spesifik degildir ve
normal bile olabilir. Endo-
metrit, KUR ve apse olusumu
gibi komplike eden faktérleri
aramak icin gérintilemenin
odaklandigr klinik tanidr.

(Sol) KUR’den kaynaklanan bir
endometrit olgusunda transvers
transvajinal ultrasonografi
posterior golgelenmeye neden
olan hava kabarciklar B3 olan
kalinlasmis endometriyumu
gostermektedir. (Sag) Septik
durumdaki hastaya BT uygulan-
di. Bu koronal kesit yalnizca
endometriyal kavitedeki havayi
121 degil mikroabselerin neden
oldugu karaciger icindeki cok
sayida kiictik hipodens lezyon-
lari da2>] gostermektedir. KUR
bosaltildi ve hasta antibiyotikler
ile tedavi edildi. Hasta hizlica
iyilesti ve goriinttileme normale
dondii.




