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DERGI YONERGESI

1. Tanim ve Amag¢
Bu yonerge, Tiirk Radyoloji Dernegi’nin yaym organi olan Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin bilimsel agidan yiiksek

nitelikli olmasi amaciyla, yaym politikasini ve isleyisini tanimlamaktadr. igerikte yer alan maddeler Tiirk Radyoloji

Dernegi’nin bilimsel politikalar1 ve tlizigiinde yer alan prensiplere uygun hazirlanmistir.

Tiirk Radyoloji Dernegi’nin bilimsel yayini olan Diagnostic and Interventional Radiology disinda, yilda 3 kez

Tiirkge olarak yayinlayacag Tiirk Radyoloji Seminerleri, radyoloji ve ilgili diger branslarda gérev yapan hekimlerin,

secilmis konularda gilincel bilgi ve deneyimlere ulagsmasini ve asistan egitimine katki saglamay1 amaglamaktadir.

2. isleyis

Editorler Kurulu Tiirk Radyoloji Dernegi tarafindan atanan bir Editdr ve iki Editor Yardimcisi’dan olusur.
Editorler Kurulu derginin Yazim Kurallari’ni belirler.

Her say1 i¢in, Editorler Kurulu tarafindan ana konu basligi ve Konuk Editdr belirlenir.

Konuk Editor, Editérler Kurulu tarafindan belirlenen gergeve ve verilen siire i¢inde yayinlanacak olan yazi
basliklarini ve bu yazilar1 hazirlayacak olan kisileri belirleyerek Editorler Kurulu'na sunar.

Editorler Kurulu’nun onayini takiben yazarlara davet mektuplart génderilir.

Yazilar Konuk Editor tarafindan kontrol edilir ve diizeltmeler yapildiktan sonra Editorler Kurulu’na gonderilir.
Editorler Kurulu tarafindan kontrol edilen yazilar baski planma aktarilir. Editdrler Kurulu bu asamada
yazilarin igerigi ve yazarlariyla ilgili diizenleme yapma yetkisine sahiptir.

3. Editorler Kurulu’nun Ozellikleri

Editorler Kurulu Tiirk Radyoloji Dernegi Y6netim Kurulu tarafindan ii¢ sene i¢in atanir. Editdrler Kurulu’nda
en fazla iki donem gorev almabilinir.

Editdrler Kurulu’na atanacak kisilerin Web of Science’ta indekslenen tip dergilerinde yayimlanmis en az 30
adet yaymi olmalidir.

Bu yaymlarin en az 10 tanesi arastirma yazis1 olmalidir.

Bu yaymlarin en az 5’inde birinci isim ya da sorumlu (Corresponding) yazar olarak yer almalidir.

4. Editorler Kurulu’nun Sorumluluklar:

Derginin amaglarini ve yayin politikasint TRD Y6netim Kurulu ile birlikte belirlemek
Baskinin zamaninda yapilmasini ve devamliligini saglamak

Yazilarin igerigini denetlemek ve diizenlemek

Konuk Edit6r’t ve ana konu baslhigimi belirlemek ve yazarlart onaylamak

Gerek goriildligiinde konuk editore alt konu basliklar1 ve yazar dnerisinde bulunmak

5. Konuk Editor’iin Ozellikleri

Konusunda, uluslararas1 derneklerin yonetiminde veya kongre aktivitelerinde aktif gérev almis olmali ya da
asagidaki kurallari karsilamalidir.

Web of Science’ta indekslenen dergilerde yayinlanmis en az 30 yayini olmalidir.

Yaymlarin en az 8 tanesi arastirma makalesi olmalidir.

Yaymnlarin en az 5 tanesinde ilk isim ya da sorumlu (Corresponding) yazar olarak yer almalidir.

6. Konuk Editor’iin Gorevleri

Giincel konulu yazi bagliklarini Editorler Kurulu ile birlikte belirlemek

Yazarlart Editorler Kurulu ile birlikte belirlemek

Yazilari siiresi iginde yazarlardan toplamak

Yazi igeriklerini, gorselleri, tablolar1 ve kaynaklar1 kontrol etmek ve diizeltmeleri yapmak
Her yazi1 i¢in bilimsel igerik yoniinden hakemlik yapmak



AMACLAR VE KAPSAM

Tiirk Radyoloji Seminerleri, Tiirk Radyoloji Dernegi’nin siirekli tip egitimi faaliyetleri kapsaminda sadece elekt-
ronik olarak yaymlanmaktadir. Yayin dili Tiirk¢e olan dergi Nisan, Agustos ve Aralik aylarinda olmak {izere yilda
3 say1 yayinlanmaktadir.

Derginin 6ncelikli hedefi, kanita dayali tip literatiiriine yansimis olan en giincel bilgileri ve deneyimleri, radyoloji
alaninda calisan hekimlere ve ilgili diger branslarda gorev yapan hekimler ve saglik profesyonellerine pratik bir
sekilde aktarmaktir.

Derginin yayin politikast ve Editoryel isleyisi, Tirk Radyoloji Dernegi tarafindan atanan bir Editor ve iki Editor
Yardimcist’dan olusan Editorler Kurulu tarafindan, uluslararasi biyomedikal yayincilik standartlar1 ve etik prensip-
lere bagli kalinarak belirlenir ve denetlenir.

Editérler Kurulu her say1 i¢in radyolojinin alt konularindan bir ana baslik belirler ve icerik planlamasi ve koordi-
nasyonu i¢in Konuk Editor atanir. Konuk Editor yazilarin bagliklar1 ve yazarlarini planlayarak Editorler Kurulu’nun
onayina sunar. Yazilarin basim oncesi denetimi ve igerik diizenlemeleri Konuk Editor ve Editorler Kurulu tarafin-
dan yapilir. Yazilarin bilimsel ve hukuki sorumlulugu yazarlarina aittir.

Dergide yayinlanan yazilar www.turkradyolojiseminerleri.org adresinde tam metin olarak yaymlanmaktadir.

Derginin mali kaynaklari, reklam gelirleri ve Tiirk Radyoloji Dernegi fonlarindan olusmaktadir. Reklam vermek
isteyen kuruluslar Tiirk Radyoloji Dernegi’ne basvurmalidir.

Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin isim hakki ve yayilanan iceriklerin telif haklar1 yazarlarin yazil izinleriyle Tiirk
Radyoloji Dernegi’ne aittir. Yazilar, tablolar, gorseller ve diger tiim igeriklerin kullanim1 ve tipki basimlari igin
Tiirk Radyoloji Dernegi’ne miiracaat edilmelidir.

Editorler Kurulu

Adres : Hosdere Cad., Giizelkent Sok, Cankaya Evleri, F Blok, No:2 06540 Cankaya, Ankara
Telefon :+90 312 442 36 53
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E-posta : info@turkradyolojiseminerleri.org
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YAZIM KURALLARI

Tiirk Radyoloji Seminerleri’nde sadece Editorler Kuru-
lu ve Konuk Editor tarafindan belirlenen ve davet edilen
yazilar yaymlanir. Bu sistem disinda dergiye gonderilen
yazilar degerlendirmeye alinmaz.

Davet edilen kisiler yazilarini agagida belirtilen format-
larda hazirlayarak www.turkradyolojiseminerleri.net
web sayfasi lizerinden dergiye gondermelidir. Yazilarin
hazirlanmast agamasinda bu kurallara riayet edilmesi
derginin yayin siireglerinin hizli ve saglikli bir sekilde
yiiriitiilmesi agisindan 6nemli oldugundan tiim yazarla-
rin bu kilavuza uygun hareket etmeleri Editorler Kurulu
tarafindan beklenmektedir.

Genel Kurallar

1. Yazilar bilimsel agidan iist diizeyde olmali ve en
giincel kaynaklarla desteklenmelidir.

2. Daha 6nce baska bir dergi veya kitapta yaymlan-
mamis ya da yayin i¢in degerlendirme asamasin-
da olmamalidir.

3. Metinler 6zgiin hazirlanmali, bagka bir yerli kay-
naktan kopyalanmamali veya yabanci kaynak-
lardan ceviri yapilmamalidir. Tim yazilar baski
oncesi iThenticate programi lizerinden asirma ve
kopya yayin yonlerinden incelenecek ve literatiir-
deki diger yayinlarla benzesme oranlart yiiksek
bulunan yazilar yazarlarina iade edilecektir.

4. Yazilarda yer verilen tablolar, sekiller, resimler
ve diger gorseller 6zglin olmali, bagka bir kay-
naktan alindrysa Tiirk Radyoloji Seminerleri’nde
tekrar yayinlanabilmesi i¢in gerekli izinler yazar-
lar tarafindan alinmali ve izin belgeleri dergiye
gonderilmelidir.

5. Kaynak listesinde yalnizca yayinlanmig ya da
yaymlanmak iizere kabul edilmis ve miimkiin ol-
dukga yeni ¢alismalar kullanilmalidir. Ulagilmasi
miimkiin olmayan ve veri tabanlarinda indekslen-
meyen kaynaklar kullanilmamalidir.

6. Ozellikle tablolar, metni agiklayici ve kolay anla-
silir hale getirecek bigimde hazirlanmali ve met-
nin tekrari niteliginde olmamalidir.

7. Her yazida en fazla iki isim olmali ve yazarlar-
dan en az bir tanesinin akademik {invani ya da
egitim hastanelerinde 10 yilin iizerinde uzmanligi
bulunmalidir. Her sayida, bir yazarin en fazla bir
adet yazis1 yayinlanabilir.

8. Yazarlardan en az birinin, Web of Science’da in-
dekslenen dergilerde ¢tkmis en az 15 yazist olma-
11, bu yayinlardan en az 8 tanesi arastirma maka-

lesi olmali, en az 5 tanesinde ilk isim olmalidir.
9. Yazilar derginin yayinlanma tarihinden en geg¢ 5
ay oncesinde konuk editore iletilmis olmalidir.

Teknik Kurallar

1. Yazilar Microsoft Office Word programinda, Ti-
mes New Roman yazi karakterinde, 12 punto,
cift satir aralikli ve sayfa kenari bosluklari 2.5 cm
olarak hazirlanmalidir.

2. Derginin yayn dili Tiirk¢e oldugundan yazi dos-
yalarinda yer alan tliim igerikler sadece Tiirkce
dilinde verilmelidir.

3. Ilk sayfada yazinin bashgi, 500 bosluksuz karak-
ter sayisint gecmeyecek sekilde 6zeti, yazarlarin
isimleri, kurum bilgileri, posta adresleri, E-posta
adresleri ve telefon numaralari yazilmalidir.

4. Ikinci sayfadan itibaren yazinin tam metni veril-
melidir. Tam metin, yazinin konusuna uygun bir
sekilde yazarlar tarafindan belirlenen alt baglik-
lara boliinmelidir. Tam metin kelime sayisinin
alt ve st siniri, yazinin konusuna uygun olacak
sekilde Konuk Editor tarafindan yazarlara bildiri-
lecektir.

5. Tam metin yazildiktan sonra Kaynaklar verilmeli-
dir. Kaynaklarin alt ve iist sinirt yazinin konusuna
uygun olacak sekilde Konuk Editor tarafindan ya-
zarlara bildirilecektir. Tiim Kaynaklar ciimle son-
larinda koseli parantez i¢inde yazilmali ve metin
icinde gegis sirasina gore listelenmelidir. Kaynak
yazim stilleri agagida verilen formata uygun olma-
lidir.

* Alt1 ya da daha az yazarli kaynaklarda tim
isimler yazilmali, yazar sayis1 altiy1 astigin-
da ise, ilk alt1 yazarin ismi yazilarak arka-
sindan tam metni Tiirk¢e olan kaynaklarda
“ve ark.”, Ingilizce olan kaynaklarda ise “et
al.” ifadesi eklenmelidir.

e Dergi: Muller C, Buttner HJ, Peterson J,
Roskomun H. A randomized comparison
of clopidogrel and aspirin versus ticlopidi-
ne and aspirin after placement of coronary
artery stents. Circulation 2000; 101: 590-3.

» Kitap boliimii: Sherry S. Detection of th-
rombi. In: Strauss HE, Pitt B, James AE,
editors. Cardiovascular Medicine.St Louis:
Mosby; 1974.p.273-85.

» Tek yazarli kitap: Cohn PF. Silent myocar-
dial ischemia and infarction. 3rd ed. New
York: Marcel Dekker; 1993.



* Yazar olarak editor(ler): Norman 1J, Re-
dfern SJ, editors. Mental health care for
elderly people. New York: Churchill Livin-
gstone; 1996.

» Toplantida sunulan makale: Bengisson S.
Sothemin BG. Enforcement of data prote-
ction, privacy and security in medical in-
formatics. In: Lun KC, Degoulet P, Piemme
TE, Rienhoff O, editors. MEDINFO 92.Pro-
ceedings of the 7th World Congress on Me-
dical Informatics; 1992 Sept 6-10; Geneva,
Switzerland. Amsterdam: North-Holland;
1992.p.1561-5.

+ Bilimsel veya teknik rapor: Smith P. Gol-
laday K. Payment for durable medical equ-
ipment billed during skilled nursing facility
stays. Final report. Dallas (TX) Dept. of
Health and Human Services (US). Office of
Evaluation and Inspections: 1994 Oct. Re-
port No: HHSIGOE 169200860.

» Tez: Kaplan SI. Post-hospital home he-
alth care: the elderly access and utilization
(dissertation). St. Louis (MO): Washington
Univ. 1995.

*  Yayma kabul edilmis ancak heniiz basilma-
mus yazilar: Leshner Al. Molecular mecha-
nisms of cocaine addiction. N Engl J Med
In press 1997.

* Erken Cevrimici Yaym: Aksu HU, Ertiirk
M, Giil M, Uslu N.Successful treatment of a
patient with pulmonary embolism and biat-
rial thrombus. Anadolu Kardiyol Derg 2012
Dec 26. doi: 10.5152/akd.2013.062. [Epub
ahead of print]

* Elektronik formatta yayinlanan yazi: Morse
SS. Factors in the emergence of infectious
diseases. Emerg Infect Dis (serial online)
1995 Jan-Mar (cited 1996 June 5): 1(1): (24
screens). Available from: URL: http:/ www.
cde.gov/ncidodlEID/cid.htm.

Tablolar Microsof Office Word programinda “Tablo
Ekle” 6zelligi kullanilarak hazirlanmali ve Kaynak-
lar’dan sonra metin i¢inde gegis sirasina uygun ola-
rak yerlestirilmelidir. Her yaz1 i¢in belirlenen tablo
sayis1, yazinin konusuna uygun olacak sekilde Ko-
nuk Editor tarafindan yazarlara bildirilecektir.

Gorseller (Sekil ve Resim) tam metinde gegen
konular1 agiklamaya yetecek sayida olmali, yiik-
sek ¢oziiniirliikli ve en az 300 dpi jpeg dosyasi
formatinda online sisteme ayrica yiiklenmelidir.
Gorselerin numaralandirmalar: metin iginde isa-
retlenmeli ve alt yazilari tam metin dosyasinin

10.

I1.

12.

13.

14.

15.

sonuna eklenmelidir. Her yazi i¢in belirlenen tab-
lo sayist, yazinin konusuna uygun olacak sekilde
Konuk Editér tarafindan yazarlara bildirilecektir.
Video ve hareketli goriintiilerle desteklenen ya-
zilar derginin siirekli tip egitimi amacina hizmet
etmesi acisindan degerli ve 6nemlidir. Bu dosya-
lar en fazla 3 MB boyutunda ve “mpeg” formatin-
da hazirlanmali ve ayr1 bir dosya olarak sisteme
yiiklenmelidir.

Tablo ve gorsellerin basliklarinda ve yazi icinde
anilmasinda Arabik rakam yazilmali, Roma ra-
kamlar1 kullanilmamalidir.

Gorseller, videolar ve hareketli goriintiilerde has-
ta ve kurum isimleri yer almamalidir.

Metin, tablo ve gorsellerde kullanilan ondalik sa-
yilar virgil ile ayrilmalidir.

Paragraflarmn ilk climleleri kisaltma ile baslama-
malidir.

Farmasétik iirtinler jenerik isimleriyle yazilmali,
ticari marka adi kullanilmamali; tibbi malzeme
ve aygit isimlerinde ise marka ve firma ismi ile,
sehir ve iilke bilgisi yer almalidir.

Hazirlanan konu ile ilgili metnin sonunda 5 adet
¢oktan segmeli soru hazirlanmali ve dogru yaniti
isaretlenmelidir.

Yaymn Hakki Devir Formu doldurularak imzalan-
mal1 ve dergiye gonderilmelidir. Yazarlar imzala-
diklar1 formu tarayicidan gegirerek sisteme PDF
veya JPEG formatinda yiikleyebilecekleri gibi,
E-posta, faks veya kargo ile de asagida yazili Ya-
yinci adreslerine gonderebilirler. Yayin Hakki De-
vir Formu gonderilmeyen yazilar basilmayacaktir.

Her tiirlii konuda bilgi ve destek almak i¢in asagida ya-
zil1 adresler araciligiyla Editdrler Kurulu ve Yayincr ile
iletisim kurulabilir.

Editorler Kurulu

Adres  : Hosdere Cad., Giizelkent Sok, Cankaya
Evleri, F Blok, No:2 06540 Cankaya, Ankara

Telefon :+90 312442 36 53

Faks 1190 312 442 36 54

E-posta : info@turkradyolojiseminerleri.org

Web : www.turkradyolojiseminerleri.org

Yaymnci - AVES

Adres  : Biiyiikdere Cad. No: 105/9 34394
Mecidiyekdy, Sisli, Istanbul
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Web : www.avesyayincilik.com



Neonatal Goruntileme

KONUK EDITORDEN

Degerli meslektaglarim,

Yenidogan, kiigliik eriskin degildir! Yenidoganlarin kendilerine &zgii
karmasik anatomisi, konjenital/kazanilmig hastaliklart ve fetal hayattan
postnatal doneme gecerken ki adaptasyonu sirasinda ortaya cikabilecek
cok cesitli problemleri vardir. Bu nedenle Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin
Aralik 2021 sayisinda pediatrik radyolojinin 6nemli ve zorlayict alt
basliklarindan neonatal goriintiilemeyi ele aldik. Pediatrik radyoloji ile
ilgilenen meslektaslarimiz igin giincel Tiirkge bir kaynak olusturmay1
hedefledik.

Yillar igerisinde teknolojik, bilimsel ve tibbi geligmeler ile birlikte tiim diinyada ve iilkemizde preterm
dogumlar artmaktadir. Yenidogan yogun bakim iinitelerinin giderek yayginlagsmasi ile mortalite
azalmakta, ancak morbidite artmaktadir. Bu nedenle radyolojik a¢idan yenidogana ait sorunlar ve
yenidogan takipleri biiylik 6nem kazanmaktadir.

Bu baglamda, yenidoganin her bir sistemi ¢esitli radyolojik goriintiileme yontemleri 15181inda kapsamli
bir sekilde ele alinmistir. Pediatrik Radyolojiye goniil vermis, bilgisini ve deneyimini bizlerle paylasan
degerli hocalarima ve meslektaslarima ve Tiirk Radyoloji Seminerleri’nin hazirlanmasinda emegi gegen
herkese ayr1 ayri tesekkiir ediyorum.

Gerek Radyoloji/Pediatrik Radyoloji uzmanlik egitiminde, gerekse uzmanlik sonrasinda yararli ve yol
gosterici bir kaynak olmasi dilegiyle, saygilarimi sunuyorum.

Dog. Dr. Betiil Emine DERINKUYU

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dali, Pediatrik Radyoloji Bilim Dali, Ankara,
Tiirkiye
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[zmir, Tiirkiye

Zuhal BAYRAMOGLU, istanbul Universitesi Istanbul
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Neonatal Goruntileme

Icindekiler

Neonatal Dénemde Saptanan Kardiyovaskiler Sistem Patolojileri

Seda Kaynak Sahap, Suat Fitoz

Yenidogan doneminde konjenital kalp hastaliklarmin degerlendirilmesinde, tan1 ve tedavi planini
belirlemede, ekokardiyografi cogu zaman ilk ve tek tercih edilen modalitedir. Ancak endike olgular-
da ozellikle ekstrakardiyak vaskiiler anatomi detayi i¢in veya postoperatif donemde tedavi etkinligi
veya komplikasyonlarin degerlendirilmesinde BT ve MR incelemelere ihtiyag duyulabilmektedir.
Goriintiileme tekniklerinde yenidogan dénemine 6zgiin gerekli diizenlemelerin yapilmasi tetkikin
tamisal yeterliligi agisindan 6nemlidir.

Konjenital Akciger ve Diyafram Lezyonlari

Volkan Gdirler, Nursun Ozcan

Konjenital akciger lezyonlari, degisik yaslarda farkli klinik ve radyolojik bulgularla ortaya
¢ikan bir hastalik grubudur. Konjenital akciger lezyonlari, anormal parankim-normal vaskiiler
gelisim ile normal parankim-anormal vaskiiler gelisim arasindaki spektrumda dagilmaktadir.
Radyolojik goriintiilemelerdeki gelismelerle birlikte, antenatal ve postnatal tan1 koyulma sik-
lig1 artmustir. Erken tani sayesinde, dogum sirasinda ve sonrasinda yasanabilecek sorunlarin
yonetimi kolaylagsmaktadir.

Neonatal Kazanilmis Akciger Hastaliklarinda Gérintileme

Figen Palabiyik

Yenidoganda kazanilmis akciger hastaliklari, yenidogan yogun bakim iinitelerinde en sik karsilasilan
patolojilerdir. Akciger grafisi, ilk ve en sik tercih edilen radyolojik goriintiileme yontemidir. Yatak
basi kullanimi, tekrarlanabilmesi ve yenidogan uzmanlarimin degerlendirmede tecriibeli olmasi ne-
deniyle tercih edilir. Ancak giiniimiizde tan1 ve tedavide patofizyolojiye yonelik yeni gelismelerin
olmasi ile birlikte yenidogan kazanilmis akciger hastaliklarinda, *’steteskopun modern versiyonu”
olarak adlandirilan akciger ultrasonu (US) kullanimi artmistir.
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Neonatal Dénemde Tup ve Kateterler

Merve Yazol, Oznur Boyunaga

Yenidogan yogun bakim {initelerinde (Y'YBU), prematiire ve diisiikk dogum agirlikl1 yenido-
ganlarda sivi -elektrolit yonetimi, hemodinamik takip, tedavi ve kan érneklenmesi, total pa-
renteral beslenme, solunum destegi amaciyla tiip ve kateterler uzun siiredir kullanilmaktadir.
Bu yazida yenidogan goriintiileme rutininde kullanilan tiip ve kateterlerin olmasi gereken po-
zisyonlariin ve malpozisyona sekonder olasi komplikasyonlarin radyolojik degerlendirmesi
gbzden gegirilecektir.

Neonatal Hepatopankreatobiliyer Sistem Patolojileri

Selahattin Durmaz, Zuhal Bayramoglu

Neonatal hepatopankreatobiliyer sistem(HPBS) patolojileri ¢ocuk yas grubunun énemli morbi-
dite nedenlerindendir. Tanida radyolojik goriintiilleme anahtar role sahiptir ve ultrasonografi her
zaman ilk tercih edilen goriintiileme yontemidir. Radyologun neonatal hepatobiliyer ve pankreas
patolojilerinin klinik &zellikleri ve goriintiileme bulgularina agina olmasi dogru tani, tedavi ve
prognoz agisindan hayati dnem tagimaktadir. Bu derlemede, neonatal HPBS patolojileri, klinik
ve goriintiileme bulgulart ile birlikte ele alinmustir.

Yenidoganin Gastrointestinal Sistem Hastaliklar

Evrim Ozmen, Gizem Timocin Yigman

Yenidogan donemine 6zgii gastrointestinal sistem hastaliklar1 genellikle konjenital olup prenatal
donemde saptanir. Ancak dogumdan sonra hem taninin kesinlestirilmesi, hem de tedavi yonte-
minin belirlenmesi nedenleriyle radyolojik inceleme yontemlerine siklikla bagvurulur. Bunlardan
en sik ve ilk kullanilan yontem direkt grafi olmakla birlikte ultrasonografi de x-1s1n1 igermemesi
nedeniyle tercih nedeniyken tanisal basarisi pilor stenozu gibi bazi hastaliklarla smirhidir. Ye-
nidogan doneminde gastrointestinal sistem pasajini ve peristaltizmini degerlendirmede siklikla
kontrastl1 floroskopik yontemler tercih edilmektedir. Kontrast tipinin se¢imi ve tetkikin yapilma
sekli arastirilan hastalifa ve hastaya gore degismektedir. Yazimizda yenidogan donemine 6zgii
gastrointestinal sistem hastaliklar; tercih edilmesi gereken yontemler, tetkikin uygulama sekli ve
goriintlileme bulgulariya birlikte ele almmustir.

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

Aydan Ahmadova, Gonca Koc

Dogumsal iiriner sistem anomalilerinin, ciddi hastalik hali ve ilerleyen yaslarda son donem bob-
rek yetmezligi ile yakindan iliskili olmalar1 dolayisiyla erken tanilar1 nemlidir. Tanida ve takipte
onemli yeri olan, ultrasonografi basta olmak {izere, radyolojik yontemlerle saptanabilecek tanisal
ip uclarma radyolog olarak asina olmak gerekmektedir. Derlemede yenidogan doneminde karsi-
lasilabilecek iiriner anomalilerin basta radyolojik bulgular1 olmak lizere embriyolojik temelleri,
klinik bulgulart ve tedavi secenekleriyle birlikte tartigilmasi amaglanmugtir.
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Transfontanel US ve Hipoksik iskemik Ensefalopati

Fatma Ceren Sarioglu, Yeliz Pekcevik

Perinatal asfiksi ve neonatal hipoksik iskemik ensefalopati yenidoganda 6nemli mortalite ve mor-
bidite nedenidir. Hasar paterni gestasyonel yas, perinatal asfiksiye sebep olan olayi siddeti ve
maruziyetin siiresine gére degiskenlik gosterir. Ultrasonografi tanida ilk basamak goriintiileme
yontemidir. Transfontanel ultrasonografi hasarm erken dénemde taninmasinda, takip goriintiile-
melerde kolaylikla kullanilabilir. Bu derlemede hipoksik iskemik beyin hasarinda tranfontanel
ultrasonografi bulgulari 6rnek olgularla 6zetlenmistir.

Konjenital Beyin Malformasyonlari

Seyda Ulki Varol, Bettil Emine Derinkuyu

Konjenital beyin malformasyonlar1 posterior fossa, orta hat ve kortikal malformasyonlar olmak
tizere li¢ grupta incelenebilir. Posterior fossa malformasyonlari goriintiileme, genetik ve gelisim-
sel biyolojik kriterlere gore smiflandirilir. Orta hat malformasyonlarmin simiflamas: embriyolojik
ve genetik koken ortaya ¢iktik¢a degismektedir. Kortikal malformasyon siniflamasi ise anormal
noronal gelisimin asamasina gore belirlenir. MRG, malformasyonlarin yani sira iligkili anomali-
lerin morfolojisini, dagilimini ve kapsamini gostermede faydalidr.

Neonatal Spinal Gértintileme ve Patolojileri

Halil Ozer, Mehmet Oztiirk

Neonatal spinal malformasyonlar; cilt, kas, vertebra, meninksler ve spinal kord ile ilgili konje-
nital anomalileri igerir. Neonatal dénemde okiilt spinal anomalilerin taramasinda ultrasonografi
(US) oldukga faydalidir. Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ise altin standart goriintiileme
yontemidir. Ozellikle cerrahi planlanan hastalarda oldukga yararlidir. Bu yazi1 da spinal kordun
embriyolojisi, goriintiileme yontemleri, siniflama ve neonatal spinal malformasyonlarmn goriintii-
leme bulgular1 gdzden gegirilecektir.

Neonatal Tumorler

Sonay Aydin, Mecit Kantarci

Neonatal tiimorler, dogum dncesi veya yasamun ilk 30 giinii iginde tan1 alan bir grup neolaziyi
kapsar, bu yoniiyle heterojen bir siniflamadir. Neonatal tiimérler, anatomik yerlesimleri, davranig
paternleri, histolojik 6zellikleri ve tedaviye yanitlart bakimindan, diger ¢ocukluk ¢agi timdrlerin-
den ayrilirlar. Baslica neonatal tiimorleri ve bu tiimérlerin radyolojik 6zelliklerini bilmek dogru
tan1 sansini arttiracak vee hasta yonetimini daha etkin hale getirecektir. Bu bdliimde neonatal
tiimarler, yerlestikleri anatomik bolgelere gére gruplanarak sunulmustur.
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Neonatal Donemde Saptanan
Kardiyovaskuler Sistem Patolojileri

Seda Kaynak Sahap®, Suat Fitoz

OGRENME HEDEFLERI

m Segmental yaklasim ile kardiyovaskuler
anatominin belirlenmesi

m Neonatal donemde radyolojik cekim
tekniklerindeki farkhliklar

m Neonatal donemde konjenital kalp
hastaliklarinda radyolojik gérunttleme
endikasyonlari

Sahap SK, Fitoz S. Neonatal donemde saptanan kardiyovaskuler sistem patolojileri. Trd Sem 2021; 9:

315-332.

GiRiS

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH), canh
dogumlarm yaklasik %1’inde goriiliir. Baslica
siyanotik ve asiyanotik olarak smiflandirilir
ancak ¢ok sayida alt grubu da barindiran
olduk¢a heterojen bir hastalik grubudur. Bir
kismu erigskin doneme kadar bulgu vermeyebil-
irken bircogunda ise hemen dogum sonrasinda
baslayan semptomlar izlenebilir. Agir yapisal
anomalilerde tani fetal dénemde konulurken
yenidogan doneminde semptomatik olanlarda
da tablo agirdir ve siyanoz basta olmak iizere,
solunum gii¢liigii ve ciddi hemodinamik bozuk-
luk gozlenebilir. Ancak yenidoganda yalnizca
ifiirim varlig1 ile prezante olan KKH da mev-
cuttur | 1, 2]. Ekokardiyografinin (EKO) yeterli
akustik pencerenin saglanabildigi yenidogan
donemindeki Ustiinliigli tartisilmazdir  ve
¢ogu zaman tan1 ve tedavi planim belirle-
mede yeterli bir yontemdir. Ancak en tecriibeli

ellerde bile, EKO ile ¢6ziimii zor olgular s6z
konusu olmaktadir. Kardiyak kateterizasyon
son derece degerli bir yontem olmakla birlikte
invaziv 0zelligi, genel anestezi gerekliligi ve
yenidoganlarin radyasyon ve iyotlu kontrast
maddelere karsi duyarliligmmin daha yiiksek
olmasi gibi bilindik dezavantajlara sahiptir.
Bu nedenle BT ve MR goriintiileme, tanisal
kateterizasyon ihtiyacim biiylik Olciide azal-
tarak KKH olgularimin degerlendirilmesinde
artan siklikla kullanim alan1 bulmustur ve tek
basina EKO ile cevaplandirilamayan olgularda
anlamli tanisal katki saglamaktadir [3].

Bu derlemede oncelikle kardiyak anatomiyi
dogru tanimlayabilmek adina kisaca segmental
yaklagimdan bahsedilecek ve sonrasinda BT
ve MR ¢ekim teknikleri ile yenidogan done-
mindeki farkliliklara deginilecektir. Ayrica
yenidogan doneminde baslica radyolojik
gorilintiileme endikasyonlar1 6rnekler iizerin-
den aktarilacaktir.
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SEGMENTAL YAKLASIM iLE
KARDIYAK ANATOMININ
TANIMLANMASI

KKH’larinin radyolojik degerlendirmesinde
ilk adim oOncelikle kardiyak anatomiyi en
dogru sekilde ortaya koyabilmektir. Ilk
olarak 1972 yilinda Richard Van Praagh
tarafindan gelistirilen ve zamanla modifiye
formlar1 sunulan segmental yaklasim, KKH
degerlendirilmesinde en sik kullanilan yon-
temdir [4-60]. Bdylece standart bir yaklagim
ile kardiyologlar, kalp-damar cerrahlari ve
radyologlar arasinda ortak bir dil kullanimi
saglanmakta, kalp morfolojisi ve fonksiyonu
en dogru sekilde degerlendirilerek tedavi plan
belirlenmektedir.

Segmental yaklasimi anlayabilmek igin
temel embriyolojik gelisim basamaklari bilin-
melidir. Tki adet epitelyal tiipiin fiizyonu sonu-
cunda siniis venosus, primitif atrium (ortak
atriumu olusturur), primitif ventrikiil (ortak
ventrikiilii olugturur), atrioventrikiiler sulkus
(ortak atrium ve ventrikiilii ayirir), intervent-
rikiiler sulkus (sag ve sol ventrikiilii ayirir) ve
bulbus kordis komponentlerinden olusan tek
tip seklinde kalp gelismeye baslar. Bulbus
kordis proksimal 1/3 par¢asindan sag ventrikiil
govdesi gelisirken distal 1/3 kismindan aorta
koki ve ana pulmoner arterin gelistigi trunkus
arteriozus olusur. Orta 1/3 kesimi konus kor-
dis olarak adlandirilir, sag ve sol ventrikiil
outflow traktlarim1 olusturur. Kalbi olusturan
bu tliplin distal uglar1 gorece daha yavas
biiytirken, orta kesiminin daha hizl1 biiyiimesi
bulboventrikiiler loop olarak adlandirilan
S-seklinde bir kavis olusturur. Tiip biiyiimeye
devam ettikce genellikle sag tarafa dogru
biikiilmeye baslar ve Van Praagh tarafindan
D-loop olarak adlandirilan morfolojiye sahip
olur. Boylece sag ventrikill, sol ventrikiiliin
oniinde ve saginda yer almis olur. Tersine sol
tarafa egilme gergeklesirse, L-loop olarak
adlandirilan, sag ventrikiiliin, sol ventrikiile
gore onde ve solda yerlestigi morfoloji gelisir.
Primitif sol ventrikiil ve proksimal bulbus kor-
dis (primitif sag ventrikiil), konus ile trunkus

arteriozustan ayrilir. Konus, subpulmoner ve
subaortik konustan olusur. Normalde, daha
hizl1 biiylimesi nedeniyle, subpulmoner konus
sola ve 6ne dogru uzanir, boylece pulmoner
kapak, aorta kapagma gore Onde, listte ve
solda yer almis olur [7].

Segmental yaklasim {i¢ major kardiyak
segment (atrium, ventrikil ve  biiylik
damarlar) ile iki baglayict segmentin (atrio-
ventrikiiler ~ kanal ve  ventrikiiloarteryel
baglant1) degerlendirilmesine dayanir [3, 7, &].

Ik adim viseroatrial situsun belirlenmesidir.
Viseroatrial situs, atrium ile komsulugundaki
organlarin  (mide, karaciger, dalak ve
bronglar) iligkisini gosterir. Buna gore situs
solitus normal anatomiyi tanimlar iken (sag
atrium ve karaciger sag yerlesimli, sol atrium,
mide ve dalak ise sol yerlesimli, sagda ii¢
loblu, solda ise iki loblu akciger), situs inver-
susta ise bu tam tersidir [8]. Situs degisken
oldugunda ise situs ambigus veya heterotaksi
olarak adlandirilir. Situs ambigusta farkli anor-
mal viseroatrial konfigiirasyonlar ile iliskili
ekstrakardiyak anomaliler de goriiliir. Iki tip
situs ambigus vardir; sag izomerizm (aspleni
sendromu, bilateral 3 loblu akciger, biiyiik orta
hat yerlesimli karaciger, dalak yoklugu) ve
sol izomerizm (polispleni sendromu, bilateral
2 loblu akciger, vena kava inferiorda kesinti,
multipl dalak) 8, 9].

Viseroatriyal situsubelirleyebilmek i¢in 6nce-
likle sag ve sol atriuma karar vermek gerekir.
Tipik olarak sag atrium appendiksi daha genis
ve triangular sekildeyken, sol atirum appen-
diksi daha dar ve parmak gibi tiibiiler sekildedir.
Ancak her zaman radyolojik goriintiileme ile
appendiksleri goriintillemek miimkiin degildir.
Dolayisiyla, kalp dist organlarin lokalizasyonu
da situsu belirlemek icin kullanilmaktadir [&].
En onemli belirte¢lerden biri, bronsiyal ana-
tomiyi degerlendirmektedir. Ana bronglar ile
pulmoner arter iligkilerine gore degerlendirme
yapilir. Buna gore morfolojik sag akciger ana
bronsu pulmoner arterin arkasindan gecerken
(epiarteryal brons), morfolojik sol akciger
ana bronsu pulmoner arterin altindan geger
(hipoarteryal bronsg) [10, 11]. Yine akciger lob
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sayilar1 situsu belirlemede yardimer olabilir.
Abdominal diizeyde ise karaciger, mide ve
dalak yerlesimini belirlemek 6nemlidir. Vena
kava inferiorun (VKI) supradiyafragmatik seg-
mentinin ag¢ildig1 atrium venoatrial uyum kurali
geregi anatomik sag atriumu belirlemede diger
bir dnemli belirtegtir [4, 10].

ikinci adim ventrikiiler konfigiirasyonun
belirlenmesidir. Ventrikiiler situs D-loop ve
L-loop seklinde olabilir. Bu amagla sag ve sol
ventrikiil belirlenmelidir. Tipik olarak sag ven-
trikiil daha kaba-kalin trabekiil yapis1 goster-
mekte ve apikal moderatdr bant icermektedir.
Sol ventrikiilde ise trabekiiller daha incedir
ve septal yiiz diizdiir. Ayrica sag ventrikiilde
papiller kaslar hem serbest duvar hem de inter-
ventrikiiler septuma baglanirken sol ventrikiile
ait iki papiller kas yalnizca serbest duvara

baglanir [8]. Ancak bazi kompleks olgularda,
morfolojik sag ve sol ventrikiilii belirlemek
zor olabilir. Bu durumda, loop kuralina gore,
eger aort kapagi sag taraf yerlesimli ise sag
ventrikiil, sol ventrikiiliin saginda yerlesmistir
(D-loop), aort kapagi solda ise sag ventrikiil sol
ventrikiiliin solunda yerlesmis (L-loop) olarak
degerlendirilir (Resim 1) [12]. Atrioventrikiiler
kapaklar da benzer sekilde ventrikiiler kon-
figlirasyonu belirlemek i¢in  kullanilabilir
[13]. Trikiispit kapak daha apikalde yerlesim
gosterirken, mitral kapak daha kranial
yerlesimlidir. Ayrica mitral kapak ile aorta
kapag1 arasinda fibroz bir devamlilik vardir.
Atrioventrikiiler kapaklar atriumdan ziyade
ventrikiiler morfoloji ile iligkilidir ve trikiispit
kapak morfolojik sag ventrikiil ile, mitral kapak
ise morfolojik sol ventrikiil ile iligkilidir [7].

B

Resim 1. A-D. Normal anatomi. 4-oda sine MR goéruntuleri (A, B) ve kisa-aks sine MR (C) incelemede
sag ventrikUlin kaba trabekil 6zellikleri, moderatér bant varligi (beyaz ok) ile sol ventrikilde
trabekdl yapisinin ve septal ylzin dizenli oldugu, iki adet papiller kas varligi (siyah oklar) izleniyor.
Aksiyal plan MR goérantistinde (D) ise aorta ve pulmoner arterin normal iliskisi gértltyor.
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Ucgiincii adim biiyiik damarlarin orjinleri ve
pozisyonlarint belirlemektir. Normalde aort
kapagi, pulmoner kapaga gore posterior, infe-
rior ve sag yerlesimli olmalidir ve bu pozisyon
solitus olarak adlandirilir [7]. Transpozisyon
terimi, aortun sag ventrikiilden, pulmoner
arterin ise sol ventrikiilden ¢iktig1 durumlarda
kullanilir. D-transpozisyonda, atrium-ventrikiil
iligskisi normaldir, ancak biiyiik damarlar inver-
sus gosterir. L-transpozisyonda ise ventrikiiler
pozisyon da biiylik damarlarin ¢ikislar1 gibi
olmas1 gerekenin tersidir, dolayisiyla akim
aslinda ‘diizeltilmis’tir [14, 15]. Malpozisyon
ise anormal vaskiiler yapinin ventrikiiler orji-
ninin belirlenemedigi veya ¢ift ¢ikish ventrikiil
gibi biiylik damarlarin tek ventrikiilden ¢iktigi
durumlar i¢in kullanilan terimdir [8].

Bu iic major segment degerlendirildikten
sonra atrioventrikiiler ve ventrikiiloarteryal
baglantilarin  belirlenmesi ve eslik eden
malformasyonlarin tanimlanmasi ile anatomik
degerlendirme tamamlanmis olur.

GORUNTULEME TEKNIKLERI

Kardiyak BT Anjiografi (BTA)

Yeni nesil 64-320 kesit multidetektor BT
(MDCT) ve konik 1smli BT (CBCT) teknolo-
jisinin  kullanimi ile neonatal donemde,
sedasyon gerekmeden serbest nefes ile sub-
milimetrik izotropik uzaysal rezoliisyon ve
66 msn kadar diisiik temporal rezoliisyon ile
anatomik yapilar degerlendirilebilmektedir
[3, 16]. Nadiren prospektif veya retrospek-
tif EKG-gating kullanimi gereklidir [3].
Yenidogan doneminde optimal BTA goriintii-
leri elde edebilmek icin 6nemli hususlardan
biri kontrast uygulama zamanlamasi ve hizidur.
1,5-2 ml/sn enjeksiyon hizi (24G katater ile)
ve 1-1,5 ml/kg dozunda non-iyonik kontrast
maddenin dual enjektor ile verilmesi uygun-
dur. Bununla birlikte, olabildigince hizli
sekilde manuel kontrast uygulanmasi ile de
yeterli kontrastlanma saglanabilir. Iyot kon-
santrasyonu 300 mg/mL olan preparatlar ter-
cih edilmekle birlikte yenidoganlarda kiigiik

vaskiiler yapilarda daha az miktarda kontrast
ile daha iyi dansite saglayabilmek i¢in 370/mL
gibi yiiksek konsantrasyonlu preparatlar
kullanilabilir [17]. Kontrast sonrasi tarama
zamanini dogru belirleyebilmek icin “bolus
tracking” ve “timing bolus” tercih edilen iki
yontemdir 3, 18, 19]. Siklikla kullanilan yon-
tem, hangi alanin ve vaskiiler yapmin ince-
lenmek istendigi belirlendikten sonra ilgili
damara ROI yerlestirilerek kontrast verilme-
sini takiben, damar limenindeki kontrast
onceden belirlenen HU diizeyine ulastiginda
(150 HU) otomatik olarak ¢ekimin basladig:
bolus tracking yontemidir.

Kardiyak MR

Neonatal donemde, serbest nefes alan hasta-
larda bile yeterli tanisal goriintiileme yapilabilse
de ozellikle aortopulmoner kollateraller gibi
cok ince vaskiiler yapilarin degerlendirilmesi
gereken durumlarda goriintii kalitesini artirmak
admanefes-tutmali sekanslarin kullanilabilmesi
icin genellikle entiibasyonlu genel anestezi ter-
cih edilir [3, 20].

Yiiksek sinyal/giiriilti oran1 elde ede-
bilmek i¢in bebegin tiim gogsiinii saracak,
olabildigince en kiiciik koiller kullanilmalidir.
Bu amagla kafa ve diz-omuz koilleri
kullanilabilir. Ancak en iyi tercih, para-
lel goriintilleme tekniklerinin  kullanimini
saglayan ve silireyi onemli 6l¢ilide kisaltan faz-
dizilimli koillerin kullanimidir |3, 20].

Yenidoganlarda vaskiiler yapilarin ve kalbin
kiigiik olmasi nedeniyle, gorece kiicik FOV
degerleri (20-26 cm), olabildigince biiyiik
matriks kullanim1 ve 3-5 mm gibi ince kesitler
kullanilarak  yiliksek uzaysal rezoliisyon
saglanmalidir. Bir diger onemli nokta yiik-
sek kalp hizi nedeniyle, dogru ventrikiiler
voliim ve akim 6l¢iimleri i¢in yiiksek tempo-
ral rezoliisyon (20-60 msn) gerekliligidir. Bu
amacla segmentli k-space dolum tekniginin
kullanilmasi hem uzaysal hem de temporal
rezollisyonu artirir [20].

Anatomik degerlendirme, EKG tetiklemeli
fast-spin eko (FSE) siyah kan sekanslar1 ve
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steady-state free precession (SSFP) sekanslar
gibi 2D teknikler ile yapilabilir. EKG tetik-
lemeli ve segmentli k-space doldurma
tekniginin kullanildigi sine goriintiileme, kardi-
yak siklus boyunca kalp hareketlerini video
olarak goriintiilememizi saglayarak ventrikiil
fonksiyonu ve duvar hareketleri hakkinda bilgi
verir. En sik kullanilan sine sekanslart SSFP
ve fast gradient eko (FGRE) sekanslaridir
[3,19,20]. 3D kontrastlt MRA, IV. bolus gado-
linyum enjeksiyonu sonrasinda 3D T1 agirliklt
izotropik fast gradient eko kullanilarak
gerceklestirilir. Son yillarda, k-space under-
sampling teknikleri ve paralel goriintiileme ile
daha yiiksek temporal rezoliisyon saglayan,
serbest nefes ile yapilabilen ve daha kisa ¢ekim
stiresine sahip kontrastli MRA teknigi yiiksek
kalp hizina sahip kiiclik cocuklarda onemli
kullanim alan1 bulmustur. Bdylece konvan-
siyonel kontrastli MRA’ye gore daha yiiksek
temporal rezoliisyon ancak daha diisiik uzay-
sal rezoliisyona sahip goriintiiler elde edilir.
Ayrica balanced steady-state free-precession
(b-SSFP) goriintileme ile EKG ve solu-
num tetiklemeli, yag baskili, kontrast madde
kullanilmadan 3D MRA sekansi kardiyak ve
ekstrakardiyak anatomiyi  degerlendirmek
icin kullanilabilir. Bu teknik EKG tetiklemeli
oldugundan yiiksek uzaysal rezoliisyona sahip-
tir ve 3D data iizerinden elde edilen maksimum
intensity projection (MIP) ve volim ren-
dered (VR) goriintiiler ile kompleks konjeni-
tal kalp hastaliklarinda bile detayli anatomik
degerlendirmeye olanak saglar [3, 20, 21].

Degerlendirilmek istenen vaskiiler yap1 veya
kapak diizeyinden, GRE sekans kullanilarak
yapilan faz-kontrast goriintilleme ile akim hiz1
Ol¢timleri ve gradient degerlendirmesi yapilabilir.
Bu yontem akim degerlendirilmesinde, EKO’ya
istlinliik saglar ve o6zellikle KKH olgularinda
postoperatif stenoz ve sant fraksiyonlarin
degerlendirilmesinde yaygin olarak kullanilir.
3D faz kontrast goriintiileme, kardiyak siklus
boyunca volumetrik 3D akim veri bilgisi elde
etmeye olanak saglar ve daha sonra herhangi bir
diizlemde postprocessing yapilarak elde edilen
voliim tizerinden hiz ve akim bilgisi elde edi-
lebilir [21].

Son olarak doku karakterizasyonu icin
gadolinyum sonrast ge¢ faz goriintiilerin
dahil edilmesi ile myokardiyal fibrozis

degerlendirilmesi yapilabilir. Yine fibrozis
degerlendirmesi i¢in T1 haritalama ve myo-
kardit olgularinda myokardiyal 6demin
degerlendirilmesi i¢in STIR goriintiileme ve
T2 haritalama protokole eklenebilir [19].

BT ve MR incelemelerin birbirlerine iistiin-
liikleri degerlendirildiginde; BTA ile vaskiiler
yapilarin yanisira havayolu, akciger parankimi
ve kemik yapilar da degerlendirilebilmektedir.
Ayrica MR incelemeye gore daha kolay
ulasilabilir olmasi, daha hizli ve ¢ogunlukla
sedasyon gerektirmemesi ve metalik klips-
koillerin, pacemaker-defibrilatér varliginda
kullanilabilmesi  gibi  avantajlara  sahip-
tir. Iyonizan radyasyon varligi 6nemli bir
dezavantaj olsa da yeni teknolojiler ile doz
azaltict tekniklerin kullanimi radyasyon risk-
ini azaltmaktadir. Doz azaltma adma BT
parametreleri olabildigince diisiik olmalidir
(80-100 kVp ve 10 mA). MRA’nin BTA’ye
gore en Onemli iistiinliigii ise doku karakteri-
zasyonu saglayabilmesi ve fonksiyonel-akim
degerlendirmeye izin vermesidir [3, 16, 19].

NEONATAL DONEMDE KKH’LARININ
DEGERLENDIRILMESINDE
RADYOLOJiIK GORUNTULEME
ENDiIKASYONLARI

Yenidogan doneminde KKH’larmin
degerlendirilmesinde akciger grafisinin sensi-
tivitesi oldukea diistiktiir (%26-59), hatta agir ve
kompleks kalp hastaliklarinda bile akciger gra-
fisi normal olabilir [22, 23]. Ayrca akciger gra-
fisi ile spesifik odacik boyutlari, duvar kalinligi,
intrakardiyak baglantilar veya eslik eden mal-
formasyonlar da degerlendirilememektedir
[22]. Akciger grafisi ile kardiyomegali varligi,
pulmoner vaskiiler durum, pulmoner venoz
hipertansiyon veya interstisyel ddem varligi
arastirtlabilir  [3, 22]. Ozellikle pulmoner
vaskiilaritenin belirlenmesi cerrahi prosediir-
lere yon verebilmek adina da Onemlidir
(pulmoner vaskiilarite arttifinda pulmoner
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arter banding yontemi veya pulmoner akim
azaldiginda Blalock-Taussig sant yonteminin
kullanilmasi gibi) [3]. Ancak yenidoganlarda
fizyolojik pulmoner hipertansiyon nedeniyle
biiyiik sant varliginda bile pulmoner vaskiiler
diren¢ azalana kadar akciger grafisinde bulgu
olmayabilir. Yine yenidoganlarda pulmo-
ner 6dem gelistiginde kiigiik hava yollarinin
kapanmasimni  6nlemek i¢in kompanzatuar
hiperinflasyon  gelisir ~ ve  enfeksiyon
dislandiginda hiperinflasyon pulmoner 6demin
erken bir bulgusu olabilir [22].

Yenidogan doneminde biiylik timus varligi
ve inspirasyonun yapilamamasi nedeniyle PA
grafilerde kalp boyutunu degerlendirmek zor
olabilir ve kardiyotorasik oran 6l¢iimii de ¢ok
az kullanilir. Lateral grafiler gergek kalp boyu-
tunun belirlenmesinde daha giivenilir olabilir.
Yine trakeanin arkaya yer degistirmesi de
kardiyomegalinin gostergesi olabilir [22].

Neonatal doénemde EKO, intrakardiyak
morfoloji ve fonksiyonu ortaya koymak igin
tek basma cogu zaman yeterlidir BT veya
MR goriintiileme intrakardiyak morfolojiyi
degerlendirmekten daha c¢ok ekstrakardiyak
vaskiiler yapilarin arastirilmast i¢in kullanilir [3].

Cok az nedenle intrakardiyak morfoloji
agisindan kesitsel goriintiileme yapilmaktadir,
baslica endikasyonlar;

a) Olagandis1 kompleks segmental
anatomiyi degerlendirmek: “Criss-cross”
atrioventrikiiler iliski, ektopia kordis, konjenital

sol ventrikiil anevrizmasi gibi durumlarda kes-
itsel goriintiileme gereklidir [3].

b) Kardiyak Kitleler: Yenidoganlarda
primer kardiyak tiimorler nadirdir ve genel-
likle benign histolojik ozellikler gosterirler.
Ancak akim obstriiksiyonu, ventrikiiler dis-
fonksiyon ve aritmiye neden olarak morbidite
nedeni olabilirler. En sik timdr tuberoskleroz
ile iligkili rabdomyomdur (Resim 2). Fibrom,
hemanjiyom ve perikardiyal teratom ayirici
tan1 listesini olusturmaktadir. Rabdomyomlar
ultrasonografi ile hiperekoik kitleler olarak
izlenir ve Ozellikle kiiclik intramural kitle-
lerin saptanmasinda MR’a {istiinliikk gosterir.
MR inceleme ise kitlelerin uzaniminin
degerlendirilmesinde, anatomik yapilar ile
iligkisi ve hemodinamik degerlendirmeye ola-
nak tanimasi agisindan onemlidir. Kontrasth

goriintiiler tiimdor-trombiis ayriminda
yardimcidir |3, 20, 24].
¢) Kardiyomyopati  degerlendirmesi:

Konjenital hipertrofik veya dilate kardiyo-
myopati, sol ventrikill ‘“non-compaction”
degerlendirmesinde  sine  goriintiiler ile
duvar hareketlerinin degerlendirilmesi yani
sira kontrastli serilerde myokardiyal 6dem-
fibrozisin degerlendirilmesi ag¢isindan MR
inceleme oOnemlidir. Ayrica ALCAPA send-
romu cerrahisi sonrasinda myokardiyal
canlilig1 degerlendirmek icin de MR goriintii-
leme yapilabilir [3].

Resim 2. A, B. 14 gunluk erkek bebek, rabdomyom; koronal plan beyaz kan SSFP sekans (A) ve kisa
aks sine goruntulerde (B) interventrikUler septumdan kaynaklanan ve sag ventrikal icerisine
blyUumuUs myokard ile izointens kitle (siyah ok) izleniyor. Erken faz gadolinyumlu gérunttde kitlenin
myokard ile benzer kontrastlanma gosterdigi izleniyor.
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d) Ventrikiill voliim degerlendirilmesi:
Borderline hipoplastik sag kalp veya sol kalp
sendromlarinda ventrikiil voliimlerini dogru
degerlendirmek 6nemlidir. Ciinkii kii¢iikk vent-
rikiil boyutu prognozu belirlemektedir ve
tek veya cift ventrikiiler onarim gerekliligine
karar vermek adina Onemlidir [25, 26].
Kisa aks sine MR goriintiileme ile ventrikiil
hacimleri EKO’ya goére daha dogru olarak
degerlendirilebilmektedir [3].

EKO’nun hata oraninin daha yiiksek
oldugu ekstrakardiyak vaskiiler yapilarin
degerlendirilmesinde  kesitsel — gdriintiileme
daha sik kullanilmaktadir [3]. Baslica endi-
kasyonlar sunlardir;

1) Vaskiiler anatominin ortaya
konmasi

a) Ven6z anatominin
degerlendirilmesi

i) Pulmoner venéz anomaliler: Total anor-
mal pulmoner vendz baglantt (TAPVB), tim
pulmoner venlerin sol atrium yerine sistemik
dolagima drene oldugu konjenital bir anomali-
dir. Siklikla viseral heterotaksi ve aspleni, tek
ventrikiil fizyolojisi ile birliktelik gosterir. Tip
1’de (suprakardiyak tip, %49) tim pulmoner
venler birlesip bir konfluens olugturarak ya sol
persistan vertikal ven ile sol brakiosefalik ven
veya sag vena kava superior’a (VKS), ya da
sag vertikal ven aracilig1 ile sag VKS’a acilir.
Tip II’de (kardiyak tip, %16), pulmoner venler
konfluens olusturarak direkt veya koroner siniis
araciligl ile sag atriuma drene olur. Tip III’de
(infrakardiyak tip, %26), pulmoner venler tek
bir ortak ven seklinde diyafragma altinda portal
ven, duktus venosus, hepatik ven veya VKi’a
drene olur. Tip IV’te (mikst tip, %9) ise pulmo-
ner venler ayr1 ayri en az iki farkli sistemik vene
drene olur ve siklikla da suprakardiyak ve kardi-
yak tip birlikteligi s6z konusudur. Ozellikle
infrakardiyak tipte obstriikksiyon ¢ok siktir
(%387) ve diyafragma diizeyinde veya anormal
venin sistemik vene agilim diizeyinde olabilir

(Resim 3). Obstriiksiyon oldugunda yenidogan
doneminde semptomlar hemen baglar ve ciddi
siyanoz ile kardiyorespiratuvar yetmezlik
bulgulart olur. Tiim hastalarda patent foramen
ovale veya ASD vardir. Dolayisiyla kesitsel
goriintiileme yontemleri ile anormal venin seyri,
acilim diizeyi ve eslik edebilecek obstriiksiyo-
nun degerlendirilmesi gerekmektedir [27, 28].

Yine neonatal Scimitar sendromunda hem
BTA hem de MRA anormal pulmoner venoz
drenajin degerlendirilmesinde yiiksek sensiti-
vite ve spesifisiteye sahiptir (Resim 4). MR ile
ayrica ASD varlig1 ve sistemik-pulmoner sant
6l¢timleri yapilabilir [29, 30].

ii) Sistemik venoz yapilar: KKH olgularinda
persistan sol vena kava superior insidansi
%11-34 olarak bildirilmistir. Bilateral VKS
oldugunda genellikle drenaj normaldir ve sag
VKS sag atriuma drene olurken sol VKS koroner
siniis aracilifi ile sag atriuma drene olur ve bu
durumda hemodinamik patolojiye neden olmaz.
Ancak nadiren sol VKS koroner siniis araciligi
ile sol atriuma acilabilir ve bu durumda siya-
noza neden olabilir. Goriintiileme ile eslik eden
dilate koroner sintis, brakiosefalik venin varlig1/
yoklugu ile boyutu degerlendirilebilir [31, 32].

Ayrica Ozellikle heterotaksi sendromlarinda
interrupted VKiI ve azygos-hemiazygos
devamliliginin degerlendirilmesi agisindan da
radyolojik goriintiileme onemlidir [3].

b) Pulmoner arter anatomisinin
degerlendirilmesi

i) Fallot tetralojisinde oldugu gibi periferik
pulmoner arter stenoz varhgini ve derece-
sini degerlendirmek: Fallot tetralojisinin kla-
sik bulgulari sag ventrikiil ¢ikis yolu (RVOT)
obstriiksiyonu, VSD, interventrikiiler septuma
transpoze aorta ve sag ventrikil hipertrofisidir.
RVOT obstriiksiyon bulgular1 ve obstiiksiyon
diizeyi cok degisken olabilir, kapak diize-
yinde, ana pulmoner arter veya periferik pul-
moner arterlerde darlik ve komplet atreziye
kadar degisen bir klinik tablo ile karsimiza
cikabilir. Dolayistyla pulmoner atrezi veya
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Resim 3. 2 gunluk yenidogan, infrakardiyak tip TAPVB; koronal oblik MIP rekonstriksiyon yapilmis
kontrastli BT anjiografi ve 3D VR imajlarda sag ve sol akcigeri drene eden tim pulmoner venlerin
birleserek konfluens diizeyinde genis portal vene acildigi gérulUyor. Acilim diizeyinde darlik oldugu

dikkati cekiyor (siyah ok).

e n @

Resim 4. Scimitar sendromu; koronal oblik MIP rekonstriksiyon yapilmis kontrastli BT gérintide ve
3D VR goruntulerde sag akciger Ust lobu drene eden anormal pulmoner venin (beyaz oklar)
infradiyafragmatik diizeyde VKi‘'a acildigi gériliyor. Diyafram diizeyinde darlik varhgi (siyah ok) da

dikkati cekiyor.

ciddi pulmoner stenozda pulmoner akim patent
duktus arteriozus ve/veya major aortopulmo-
ner kollateraller (MAPCAS) ile saglanir [33].
Aslinda yenidogan doneminde tiim anatomi
EKO ile tek basina degerlendirilebilir ve
kesitsel goriintiileme genellikle gerekli degildir.
Ancak pulmoner arter anatomisi, 6zellikle de
periferik dallarin degerlendirilmesinde, duk-
tus bagimli pulmoner akimin gdsterilmesinde

ve MAPCA’larin ortaya konmasinda BTA
ve MRA ile detayli anatomik degerlendirme
yapilabilir (Resim 5) [34].

ii) Pulmoner sling: Pulmoner sling, sol pul-
moner arterin, sag pulmoner arter posterior
kenarindan orjin aldigi, trakea ile Ozefagus
arasinda sola dogru seyir gostererek trakeanin
ana pulmoner arter ile sol pulmoner arter
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Resim 5. 1 gunluk erkek hasta, kompleks konjenital kalp hastaligi; morfolojik sag ventriktlden
(ylldiz) cikan aorta, genis VSD (siyah ok), pulmoner atrezi ve arkus aortadan kaynaklan genis
tortuyoze MAPCA’larin (kirmizi oklar) varligi izleniyor. Sag izomerizm ile uyumlu situs ambigius
(orta hat yerlesimli karaciger ve sag yerlesimli mide), bilateral epiarteryal brons (sari oklar), aspleni
dikkati cekiyor.

arasinda kompresyonuna neden olan konjenital
anomalidir. Hastalarin %350’sinden fazlasinda
trakeobronsial dallanma varyasyonlari, komp-
let trakeal halka ve trakeal stenoz gibi eslik
eden havayolu patolojileri goriilir [35].
Dolayisiyla trakeobronsial aga¢ ve akcigerlerin
de degerlendirilmesine olanak verdiginden BTA
tercih edilen yontemdir (Resim 6). Ayrica BT
gorintiileri izerinden 3D endoskopik goriintiiler
elde edilerek havayolu darliklar1 ve ekstrensek
basilar da degerlendirilebilir. Baryumlu grafide
ise, vaskiiler halkanin aksine 6zefagus anterior-
unda indentasyon vardir [36].

) Aorta ile iliskili patolojilerin
degerlendirilmesi

i) Ozellikle biiyiik PDA varhiginda, koark-
tasyon diizeyi ve yayginhiginin daha dogru
degerlendirilebilmesi: Yenidoganlarda aorta
koarktasyonu siklikla PDA 7-14. giinlerde
kapanmaya basladiginda agir konjestif kalp
yetmezligi bulgular1 ve sistemik dolagimin
bozulmasi ile semptom gosterir. Diger kon-
jenital kalp hastaliklar1 ile de birliktelik gos-
terebilir ve Ozellikle sol tarafli obstriktif
lezyonlar ile birlikte oldugunda sol ventrikiiler

yliklenmeyi artirarak daha erken semptom gos-
terebilir. Aslinda EKO koarktasyon tanisinda
tek basina yeterli bir tetkiktir [37]. Ancak 6zel-
likle genis PDA varliginda koarktasyon diizeyi
ve derecesini ortaya koyabilmek icin kesitsel
goriintiileme yapilabilir [3]. MR koarktas-
yon diizeyindeki hemodinamik degisiklikleri
degerlendirmeye de olanak saglar. Faz-kontrast
MRA sekanslar1 ile koarktasyon distalinde
maksimum akim hizi, volimii ve akim paterni
degerlendirilebilir [37].

ii) PHACE sendromu gibi sendromik
koarktasyon varhginda: Atipik, kompleks
aort koarktasyonu (uzun segment ve anevrizmal
segmentlerin birlikteligi) PHACE sendromu
olgularin %15’inde goriilebilir [38]. Ayrica
eslik eden beyin-boyun damar anomalilerini
degerlendirmek adina da kesitsel goriintiile-
meye ihtiya¢ duyulmaktadir.

iii) Aortik interruption: Aortik arkta kesin-
tinin lokalizasyonuna gore tiplendirme yapulir.
Interruption sol subklavyen arterin distalinde
oldugunda tip A, sol ana karotid arter ile sol
subklavyen arter arasinda oldugunda tip B ve
sol ana karotid arterin proksimalinde oldugunda
tip C olarak adlandirilir. En sik tip B goriiliir
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Resim 6. Blyuk cocukta pulmoner sling olgusuna 6rnek. Kontrastl aksiyel BT'de sol pulmoner
arterin anormal seyri (beyaz ok) ve trakeayi cevreledigi gorultyor. Koronal MinIP gdrinttde trakea

distalindeki daralma dikkati cekiyor.

ve siklikla VSD ile iliskilidir. EKO ile aortik
interruption tanisi ve eslik eden diger defektler
kolaylikla degerlendirilebilir. BTA ve MR’a
nadiren ihtiya¢ duyulur. Kesitsel goriintiileme
yapildiginda defektin yeri, arkusun dallanma
paterni, arkin proksimal ve distali arasindaki
mesafe, defektin proksimali ve distalindeki aorta
caplari ve PDA’nin yeri iyi tamimlanmalidir
(Resim 7) [39].

iiii) Vaskiiler halka: Vaskiiler halka, aortik
arkin anormal embriyolojik gelisimi sonucu
ortaya c¢ikar. Trakea ve Ozefagus c¢evrelenip

L . N
Resim 7. 3 gunldk tip A aortik interruption;
arkus aorta hipoplazisi ve sol subklavyen arter
orjini distalinde aortada kesinti (siyah ok) ile
inen aortanin pulmoner arter devamhligi
izleniyor.

basilanabilir. Bu halka aortadan kaynakla-
nan vaskiiler dallar, duktusun fibroz kalintisi,
ligamentum arteriosum ve atretik aortik ark
tarafindan olusturulabilir. En sik goriilenler
cift aortik ark ve sag aortik arkin aberan sag
subklavyen arter ile birlikteligidir. Yenidogan
déneminde nadiren bulgu verir. EKO neonatal
donemde tanida kullanilabilir. Ancak vaskiiler
halka degerlendirilmesinde BTA ve MRA
siklikla tercih edilen yontemlerdir (Resim 8).
BTA daha iyi uzaysal rezoliisyon saglamasi
ve havayolu patolojilerini de daha iyi gostere-
bilmesi nedeniyle MR’a iistiinliik gosterir [36].

.....

romu ve Loeys Dietz sendromu gibi arteriopati-
lerde anevrizmal dilatasyon derecesini ve hangi
vaskiiler yapilarin etkilendigini belirlemede
kesitsel gorlintiileme kullanilir (Resim 9) [3].

2) Postoperatif komplikasyonlarin
degerlendirilmesinde

KKH’larmin cerrahi yaklasimi neonatal
donemde tam diizeltme veya infant doneminde
cesitli sant ve vaskiiler anastomozlar1 i¢eren
bir¢ok operasyonun yapildigi asamali cerrahi
yaklasim olabilir. Dolayisiyla postoperatif
donemde vaskiiler anastomozlar ve santlarin
acikliginin aralikli olarak degerlendirilmesi
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Resim 8. Vaskuler halka olgusu, 3D VR MRA gérintilerinde sagda parsiyel atrezinin (siyah ok) eslik
ettigi cift arkus aorta ile karakterize vaskuler halka izleniyor.

gerekmektedir (Resim 10). Pulmoner arter  Anatomik olarak darliklarin ortaya konmasi
darliklarin1 erken donemde tanimak ve teda-  yanisira MR inceleme ile pulmoner arter
visini diizenlemek yeterli periferal pulmoner  akimlart ve sag-sol akim dagilimi da
vaskiilarite saglanabilmesi igin Onemlidir.  degerlendirilebilmektedir (Resim 11) [3, 20].

Resim 9. A, B. Loeys-Dietz tanili hasta; anterior projeksiyonda 3D VR (A) superior oblik projeksiyonda
(B) MIP rekonstriksiyon uygulanmis MRA’'da arkus aortada elonge gérinim ve inen aortada
tortuyozite varligr gérultuyor. Ayrica pulmoner arter dallarinda da boncuk dizisi benzeri diizensiz
genisleme-darliklar (beyaz oklar) izleniyor.



326

Sahap ve Fitoz

Resim 10. A-E. Fallot tetralojisi nedeniyle dizeltme operasyonu yapilan hasta-BT sant trombozu;
preop aksiyel kontrastli BT (A) ve MIP (B)-3D VR (C) goéruntulerde pulmoner atrezi varligi (beyaz ok)
ve patent PDA (ici bos oklar) ile pulmoner akimin saglandigi goérulayor. Pulmoner kan akimini
artirmak icin yapilan Blalouck-Tausing sant operasyonu sonrasi kontrol BT incelemede (D, E) santin

tromboze oldugu gorulayor (siyah oklar).

Koarktasyon, hipoplastik veya interrupted
aortada ug-u¢ anastomoz ve rekonstriiksiyon
cerrahileri sonrasinda restenoz agisindan aralikli
degerlendirme yapilmalidir (Resim 12) [20].

Ayrica neonatal kardiyak cerrahilerden
sonra sistemik vendz tromboz degerlendirmesi
acisindan da goriintiilleme yapilabilir [3].

3) Heterotaksi

Heterotaksi sendromlarinda ayn1 anda
viseral, vaskiiler ve kardiyak patolojilerin
tiimiinii ortaya koyabilmesi nedeniyle kesitsel
gorilintiileme EKO’ya istiinliik gosterir [3].

KKH bulunan yenidoganlarda bir diger
onemli konu da ndrolojik defisitlerin
gelisebilmesidir, dolayisiyla ndrogoriintii-
leme de radyolojik degerlendirmeye dahil
edilmelidir. Bir¢ok calisma ile ozellikle
kompleks KKH bulunan yenidoganlarda
term dogsalar bile prematiir infantlarda
oldugu beyaz cevherde ldkomalazik
degisiklikler gelisebildigi  gosterilmistir.
Norolojik etkilenim hem in utero anor-
mal beyin gelisimi hem de ge¢irilmis cer-
rahi operasyonlarda beyin kan akiminin
azalmasi sonucu gelisen iskemik siireclerle
iliskilendirilmektedir [40-42].
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e —
Sayfa 316

Segmental yaklagim ii¢ major kardiyak segment (atrium, ventrikiil ve biiyiik damarlar) ile iki baglayict
segmentin (atrioventrikiiler kanal ve ventrikiiloarteryel baglant1) degerlendirilmesine dayanir.

Sayfa 318

Yenidoganlarda vaskiiler yapilarm ve kalbin kiiciik olmas1 nedeniyle, gorece kiiciik FOV degerleri
(20-26 cm), olabildigince biiyiik matriks kullanimi ve 3-5 mm gibi ince kesitler kullanilarak yiliksek
uzaysal rezoliisyon saglanmalidir. Bir diger dnemli nokta ytiksek kalp hizi nedeniyle, dogru ventrikiiler
voliim ve akim ol¢iimleri i¢in yiiksek temporal rezoliisyon (20-60 msn) gerekliligidir. Bu amagla
segmentli k-space dolum tekniginin kullanilmast hem uzaysal hem de temporal rezoliisyonu artirir.

Sayfa 320

Ancak yenidoganlarda fizyolojik pulmoner hipertansiyon nedeniyle biiylik sant varliinda bile
pulmoner vaskiiler direng azalana kadar akciger grafisinde bulgu olmayabilir. Yine yenidoganlarda
pulmoner 6dem gelistiginde kiigiik hava yollarmm kapanmasini énlemek igin kompanzatuar
hiperinflasyon gelisir ve enfeksiyon dislandiginda hiperinflasyon pulmoner 6demin erken bir bulgusu
olabilir.

Sayfa 320

Neonatal donemde EKO, intrakardiyak morfoloji ve fonksiyonu ortaya koymak i¢in tek bagina cogu
zaman yeterlidir. BT veya MR goriintiileme intrakardiyak morfolojiyi degerlendirmekten daha ¢ok
ekstrakardiyak vaskiiler yapilarin arastirilmasi i¢in kullanilir.

Sayfa 326

KKH bulunan yenidoganlarda bir diger énemli konu da norolojik defisitlerin gelisebilmesidir,
dolayistyla norogoriintiileme de radyolojik degerlendirmeye dahil edilmelidir. Bir¢ok ¢alisma ile
ozellikle kompleks KKH bulunan yenidoganlarda term dogsalar bile prematiir infantlarda oldugu
beyaz cevherde 16komalazik degisiklikler gelisebildigi gosterilmistir.
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1. Konjenital kalp hastaliklarinin degerlendirilmesinin temelini olusturan segmental yaklasim ile
ilgili hangisi yanligtir?
a. D-loop oryantasyonda morfolojik sag ventrikiil, morfolojik sol ventrikiiliin saginda ve
ontinde yer alir.
Trikispit kapak, mitral kapaga gore daha apikal yerlesim gosterir.
Kaba trabekiilasyon ve moderator bant varlig1 sag ventrikiile isaret eder.

Sol ventrikiilde papiller kaslar hem interventrikiiler septuma hem de serbest duvara uzanr.

o a0

Bronsiyal anatomiyi degerlendirmek atrial situsun belirlenmesinde bilylik 6neme sahiptir.

2. Heterotaksi sendromlart ile ilgili hangisi yanlistir?

a. Anormal viseroatrial konfigiirasyon ile ekstrakardiyak anomalilerin birlikteligi situs ambi-
gus olarak tanimlanir.

b. Situs solitus durumunda, sag ana brons hipoarteryal konumlu iken sol ana brong epiarteryal
konumludur.

¢. Sag izomerizm aspleni ile iligkilidir.

d. Sol izomerizm polispleni ile iligkilidir.

e. Orta hat yerlesimli karaciger ve bilateral {i¢ loblu akciger sag izomerizm belirtecleridir.

3. Yenidogan doneminde goriintiileme tekniklerinde uygulanan farkliliklar ile ilgili hangisi
yanlistir?

a. Kiigiik vaskiiler yapilarda daha iyi kontrast saglayabilmek ic¢in iyot konsantrasyonu
370 mg/mL olan preparatlar tercih edilebilir.

Kiiciik FOV ve yliksek matriks kullanimi ile yiiksek uzaysal ¢oziintirliik saglanmalidir.
Segmentli k-space dolum teknigi kullanilarak yiiksek temporal ¢6ziiniirliik saglanmalidir.
BT incelemelerde siklikla prospektif ve retrospektif EKG-gating kullanim1 gerekir.

o a0 =

Radyasyon dozunu azaltmak i¢in BT parametreleri olabildigince diisiik olmalidir
(80-100 kVp ve 10 mA).

4. Total anormal vendz baglant1 ile ilgili hangisi yanlistir?

a. En sik suprakardiyak tip goriiliir.

b. En sik obstiiksiyon infrakardiyak tipte goriiliir.

c. Mikst tipte en sik infrakardiyak ve suprakardiyak birlikteligi s6z konusudur.

d. Tip II’de pulmoner venler konfluens olusturarak direkt veya koroner siniis araciligi ile sag
atriuma drene olur.

e. Yenidogan doneminde anormal venin seyri, agilimi ve olasi darligi degerlendirmek igin
kesitsel goriintiilemeye ihtiya¢ duyulur.
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5. Konjenital kalp hastaliklar ile iliskili olarak akciger grafisinde izlenebilecek bulgular icin
hangisi dogrudur?
a. Kardiyotorasik oran artis1 en iyi PA grafide goriiliir.

Konjenital kalp hastaliklarinda timus her zaman biiyiiktiir.

Yenidoganlarda hiperaerasyon pulmoner 6dem bulgusu olabilir.

Fallot tetralojisinde pulmoner parakim alanlarinda vaskiilarite artis1 izlenir.

o a0

Lateral grafide trakeanin anteriora yer degistirmesi kardiyomegali gostergesi olabilir.

o o ‘Pg ‘gz pr1 repdead)
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Konjenital Akciger ve Diyafram

Lezyonlari

Volkan Gurler'®, Nursun Ozcan'?2

OGRENME HEDEFLERI

m Sik gorulen konjenital akciger hastaliklari-
nin radyolojik bulgularini 6zetlemek

m Konjenital diyafram hastaliklarinin radyo-
lojik bulgularini gézden gecirmek

Gurler V, Ozcan N. Konjenital akciger ve diyafram lezyonlari. Trd Sem 2021; 9: 333-347.

GiRiS

Konjenital akciger lezyonlar, degisik
yaslarda farkli klinik ve radyolojik bulgularla
ortaya ¢ikan bir hastalik grubudur. Konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonlar
(KPHM), bronkopulmoner sekestrasyonlar
(BPS), konjenital lober asir1 havalanma (CLO)
ve bronkojenik kistler bu baslik altinda ince-
lenir. Tahmini goriilme sikliginin 1/20 000-
1/35 000°den 1/2500’¢ kadar ¢iktigini gosteren
calismalar mevcuttur [1]. Bu insidans artisi,
radyolojik goriintiilemelerdeki gelismelerle
birlikte antenatal ve postnatal tan1 koyulma
sikliginin artmasina baglanmistir. Erken tan1 ile
dogum sirasinda ve sonrasinda yasanabilecek
sorunlarin yonetimi kolaylagmaktadir.

Bronkopulmoner malformasyonlarin pato-
genezi henliz tam olarak anlasilamamis olsa
da elimizdeki verilere gore, bu lezyonlarin
¢ogu, kusurlu 6n bagirsak tomurcuklanmasi ve
farklilasmasindan kaynaklanmaktadir. Ikinci
bir teori, bu lezyonlarin sekonder pulmoner

displastik degisikliklerle birlikte hava yolu
obstriiksiyonu ile iligkili oldugudur.

Insan akcigerinin normal intrauterin gelisimi
bes asamaya ayrilmistir: embriyonik, psddo-
glandiiler, kanalikiiler, sakkiiler ve alveolar
faz. Embriyonik faz, gebeligin 4. haftasinda
ilkel 6n bagirsagin, ventral duvarindan respi-
ratuar divertikiiliin olusumu ile baglar. Akciger
tomurcugu uzadik¢a mezodermin lateral inva-
jinasyonu 6zofagus ve trakeayr ayiran trake-
obzofageal septumu olusturur. 5 ile 7. hafta
arasinda, laringotrakeal tomurcugun distal
ucu, sag ve sol ana bronslari olusturmak {izere
biliyliyen iki akciger tomurcuguna ayrilir ve
bunlar da embriyonik fazin sonunu isaret eden
lober bronglara dallanir. Psodoglandiiler faz,
yaklasik 7 ile 16. haftalar arasindadir. Bu siire
zarfinda segmental ve subsegmental bronslar
olusur. Tim bronslar olusmasmin ardindan
kanalikiiler faz baslar. Bu asama yaklagik 16 ile
24. haftalar arasindadir. Bu siire zarfinda dis-
tal asiner {lnite gelisir. Sakkiiler fazda (24-36.
haftalar) alveoller ve terminal keseler gelismeye
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devam eder. Alveolar fazda (36 haftadan sonra),
tamamen olgun alveollerin gériiniimii baglar ve
alveollerin ¢ogunlugu yasamin ilk 2 yilinda
olusumunu tamamlar. Bu asamalardan birinde
anormallik oldugunda konjenital akciger
lezyonlar1 ortaya ¢ikar. Konjenital akciger
lezyonlar1 anormal parankim-normal vaskiiler
gelisim ile normal parankim-anormal vaskiiler
gelisim arasindaki spektrumda dagilmaktadir.

1- Pulmoner Gelisim Anomalileri

Pulmoner gelisim anomalileri {i¢ grupta
siiflandirilmistir.  Grup 1’de bronglar  ve
akciger dokusu yoktur (agenezi); Grup 2’de
ilkel bir brons mevcuttur ve akciger dokusu
olmayan kor uglu bir kese ile sinirlidir (aplazi);
ve Grup 3’te akciger dokusunda degisken
azalma ile birlikte brongiyal hipoplazi vardir
(hipoplazi) [2].

Gebeligin 4. haftasinda (ilkel akcigerin
olustugu embriyojenik donemde) dorsal aortik
arktaki anormal kan akiminin pulmoner agene-
ziye neden oldugu varsayillmistir. Etiyoloji
net olmamakla birlikte genetik, teratojenik ve
mekanik faktorler olast nedenler olarak one
stiriilmiistiir [3].

Tek tarafli pulmoner ageneziyi prenatal US
ile teshis etmek zordur; ancak mediastinal
sift varliginda stiphelenilebilir [4]. Etkilenen
fetiislerin %50'den fazlasinda kardiyovaskiiler
(patent duktus arteriozus, patent foramen
ovale), gastrointestinal (trakeo6zofageal fistiil,

imperfore aniis), genitoiiriner veya iskelet (eks-
tremite anomalileri, vertebral segmentasyon
anomalileri) sistemiyle ilgili bagska anormal-
likler vardir. Ekstremite ve spinal anomalile-
rin ¢ogu pulmoner agenezi ile ayni taraftadir.
Kontralateral akciger yapi olarak normaldir
ancak kompansatuar hipertrofiye sahiptir [2].
Pulmoner aplazi ve agenezideki goriintiileme
bulgular, aplazide goriilen kisa kor sonlanan
brong varlig1 disinda benzerdir. Postnatal rady-
ografi, ilgili hemitoraksin ayni tarafta medias-
tinal sift ile birlikte yaygin opasifikasyonunu
gosterir ve bilgisayarli tomografi (BT), ilgili
tarafta akciger parankiminin, bronsun ve

pulmoner arterin olmadigin1  dogrulamaya
yardimet olur [3] (Resim 1).
Pulmoner hipoplazi akcigerlerin  eksik

gelisimi olarak tanimlanmis olup primer veya
sekonder olabilir. Daha nadir olarak goriilen
primer pulmoner hipoplazinin etiyolojisinde
ortaya koyulmus bir sebep yoktur. Pulmoner
hipoplazi vakalarimin ¢ogu, akcier gelisimi
icin gerekli olan torasik alanin smirlandigi,
intratorasik veya ekstratorasik bir siirece
sekonderdir. En sik intratorasik neden,
olgularin %75-90'mda sol tarafli, %10'unda
sag tarafli ve %5'inde bilateral olan konjeni-
tal diyafram hernisidir. Pulmoner hipoplazinin
diger intratorasik nedenleri arasinda KPHM,
BPS, kardiyak veya mediastinal kitle, lenfatik
malformasyon ve diyafram agenezisi yer alir.
En sik ekstratorasik neden ise genitoiiriner
anomalilere veya erken membran riiptiiriine
sekonder  siddetli  oligohidroamniyozdur.

Resim 1. A, B. 6aylik sag pulmoner agenezitanisiolan hastanin (A) akciger grafisinde sag hemitoraksta
havalanma izlenmemektedir. (B) Toraks BT'de mediastinal vaskuler yapilarin ve kalbin orta hattin
sagina dogru yer degistirdigi izlenmekte olup sag hemitoraksta havalanan akciger parankimi

bulunmamaktadir.
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Tanatoforik displazi veya Jeune sendromu gibi
iskelet displazilerinde kii¢iik ve rijid bir gogiis
kafesi olusur, buna sekonder pulmoner hipo-
plazi izlenebilir |3, 5].

Antenatal olarak, kalbin dort odacik
gorliinimii seviyesinde aksiyal bir diizlemde
gbgis cevresi dlglimleri alinir. Gestasyonel yas
icin 5. persantilin altindaki g6giis ¢evresi, pul-
moner hipoplaziyi gosterir [5].

2- Konjenital Pulmoner Havayolu
Malformasyonu (KPHM)

Konjenital pulmoner hava yolu malforma-
syonu (KPHM), konjenital akciger malforma-
syonlarinin en sik goriilenidir (%30-40).
Terminal brongiyollere benzeyen, solunum
epiteliyle doseli, ancak kikirdak doku ve brons
bezleri bulunmayan kistik bosluklarin hamar-
tomatdz proliferasyonunu temsil eder [2, 6].
Onceki terminoloji konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon (KKAM), lezyonlarda
kistik bilesenlerin yani sira solid bilesenlerin
de Dbulunabileceginin anlasilmasiyla artik
kullanilmamaktadir. Bronkojenik kistlerden
ve BPS’den farkli olarak trakeobronsiyal
sistemle iligkilidirler. KPHM’lerin giincel kla-
sifikasyonu, agirlikli olarak kistlerin boyutuna
gore bes tipe ayrilir [7]. Tip 0 (<%2) major
trakeobronsiyal havayollarmin  multilober
asiner disgenezi/displazisini igerir ve bilateral
olmasi yasamla bagdagmaz. Tip 1 (%70) 2-10
cm boyutundaki bronsiyal veya bronsiyoler
kokenli makrokistleri igerir. Tip 2 (%15-20),
tip 1'e benzer ancak 0,5-2 cm boyutunda kis-
tlere sahiptir. Tip 3 (%10), bronkoalveolar
kanal kaynakl1 0,5 cm'den kiigiik mikrokistlerle
iligkili agirlikli olarak solid bir lezyondur ve
adenomatoid olan tek tiptir. Tip 4 (<%5), tipik
olarak akcigerin tek bir lobunu etkileyen, distal
asiner kaynakli biiylik hava veya sivi dolu kis-
tlerden olusur ve tip 1 pléropulmoner blastom
ile iligkili olan tiptir. Gorlintiilemede sadece {i¢
tip KPHM ayirt edilir: makrokistik KPHM’leri
olusturan biiyiik kist agirlikli KPHM (tip 1)
ve kiigiik kist agirhikli KPHM (tip 2); ve ¢ap1
5 mm'den kiigiik kistlerin oldugu mikrokistik
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veya solid tip (tip 3) lezyonlar. Tip 4 goriintiil-
emede genellikle biiytik kistlerden olusur ve tip
1 ploéropulmoner blastomdan ayirt edilemez.

Konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonlart (KPHM) genellikle ante-
natal US’de alt tipine bagli olarak degisken
biiyiikliikte kistlere sahip ekojenik bir kitle
(6zellikle tip 3 lezyonlar) olarak goriintiil-
enirler. Fetal MRG’de T2 agirlikli goriintiil-
erde ayr1 duvarli hiperintens, unilokuler veya
multilokuler lezyonlar olarak goriiniirler [8].
Hem US hem de MRG kitle etkisini (medias-
tinal kayma, hidrotoraks) ve vaskiiler beslen-
meyi gosterebilir. KPHM’ler genelde arteryel
kan dolasimint pulmoner arterden alirlar ve
sistemik bir kan dolagimina sahip olabilen
hibrit lezyonlar haricinde pulmoner venler
yoluyla drene olurlar.

Postnatal radyografide kistlerin s1v1 igerigine
bagli olarak kitle alaninda degisken bir opasifi-
kasyon ve KPHM’nin boyutuna bagli olarak
mediastinal sift izlenebilir. Yenidogan done-
minde anormal havayolu nedeniyle kistlerin
fetal akciger sivisindan temizlenmesi geciktigi
icin KPHM yavas yavas hava ile dolan yuvar-
lak bir yumusak doku kitlesi olarak goriilebilir.
Ince duvarli, soliter, iyi sinirli, hava dolu bir
kist veya degisen boyutlarda hava-sivi sevi-
yelenmeleri de gosteren ¢ok sayida kist olarak
goriilebilir. Direkt radyografide dominant
biiytik kistlerin goriildiigii tip 1 lezyonlar, kon-
jenital lober asir1 havalanma ile karisabilir.
Genellikle solid karakterde olan tip 3 lezyon-
lar ise pulmoner sekestrasyon veya bronkoje-
nik kist gibi diger konjenital akciger lezyonlari
ile karisabilir. Postnatal donemde akciger
parankiminin ve havayollarmin ayrintili
degerlendirmesinde en uygun tetkik BT dir
ve KPHM iyi smurl kistik lezyonlar olarak
kolaylikla fark edilir. BT de kiigiik boyutlu
kistleri igeren heterojen kitle komsu normal
parankim dokusundan rahatga ayirt edilebilme-
ktedir (Resim 2). Tip 1 KPHM’de genellikle
bir veya daha fazla, biiyiik, hava dolu kistik
yapilar ve olas1 internal hava-sivi seviyeleri
goriiliir. Tip 2 KPHM’nin tipik goriiniimi,
hava dolu multikistik bir kitle veya fokal kon-
solidasyon odagidir. Tip 3 KPHM, histolojik
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Resim 2. A, B. 6 aylik KPHM tanili hastanin (A) akciger grafisinde sag akciger alt zonda hiperltsen
gorinim izlenmektedir. (B) Toraks BT'de ise sag akciger alt lobunda birkac adet, en blyigu 35 mm

capa ulasan kistik yapilar gértlmektedir.

degerlendirmede tanimlanabilen mikroskopik
kistler (<5 mm capinda) nedeniyle goriintiil-
emede solid kitle olarak goriiniir. Enfekte
KPHM’li hastalarda internal hava-sivi sevi-
yelenmesi ve kontrastlanan kalin bir duvar
gortlebilir [3, 9-111.

Makrokistik KPHM’lerde ozellikle
tip 2 lezyonda anormal sistemik arteryel
beslenme goriilebilir. Bu tiir lezyonlar genel-
likle hibrit lezyonlar olarak adlandirilir. Hem
KPHM hem de bronkopulmoner sekestrasyo-
nun histolojik ve goriintiileme O6zelliklerini
gosterir [12].

Antenatal donemde tespit edilemeyen
KPHM’li hastalar genellikle yenidogan veya
infant doneminde solunum sikintis1  gibi
semptomlarin yani sira tekrarlayan enfeksiyon
ile bagvururlar. Semptomatik hastalarda hem
tekrarlayan enfeksiyon hem de diisiik olasilikla
da olsa malignite gelisme riski nedeniyle kiira-
tif lobektomi/segmentektomi yapilir [13].

3- Konjenital Bronsiyal Atrezi

Konjenital brongiyal atrezi distal hava
yolunun normal geligimi ile segmental, sub-
segmental veya lober brongun fokal oblitera-
syonundan kaynaklanan nadir bir anomalidir.
Bronsiyal atrezide hava yolu daralmak yerine
tikanir; dolayisiyla CLO’da gorildiigii kadar
¢ok hava hapsi bulgular1 yoktur. Darligin
distalindeki bronglar genisler ve mukusla
dolar, komsu akcigerde kollateral hava akisi

nedeniyle havalanma artis1 goriilebilir. Stenoz
distalinde bronglarda dilatasyon ve mukus
tikaglar1  sonucunda bronkosel izlenebilir
[11,12].

Brongiyal atrezili hastalar genellikle
asemptomatiktir (Oykiide tekrarlayan pno-
moniler olabilir) ve CLO’nun aksine geg tani
alirlar. Prenatal goriintiilemede, atrezinin
hemen distalindeki sivi dolu akciger diger
konjenital kitlelerden ayirt edilemeyen non-
spesifik ekojenik bir alan olarak goriiliir. Fetal
MRG’de T2 agirlikli goriintiilerde homojen,
hiperintens fokal akciger kitlesi olarak izle-
nebilir [8, 11].

Impakte mukus iceren dilate brons postna-
tal radyografide goriilebilir. BT, gogiis radyo-
grafilerinde siiphelenilen brongiyal atreziyi
dogrulamak i¢in en iyi goriintiileme yontemi-
dir. BT de tikali, dilate ve mukoid igerikle dolu
segmental ya da subsegmental bronsu temsil
eden tiibiiler sekilli kitle benzeri opasite ve
komsu akciger parankiminde havalanma artis
izlenir (Resim 3). Tipik olarak {ist loblarin api-
kal veya apikoposterior segmentinde yer alir.
Rekiirren enfeksiyonu olan hastalarda cerrahi
tedavi uygulanabilir [ 14].

4- Konjenital Lober Asiri Havalanma
(CLO)

Konjenital lober amfizem olarak da
adlandirilan CLO, genellikle ipsilateral kalan
akciger dokusunun kompresyonu ile birlikte
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atrezi tanil

Resim 3. 17 yasinda bronsiyal
hastanin toraks BT'sinde sag parahiler bélgede

bronkosel ile uyumlu yumusak doku
dansitesinde yuvarlak noduler lezyonlar, eslik
eden bronsektazi ve sag akciger ust lob
posteriyor segmentinde hava hapsi alani
izlenmektedir.

ilerleyici lober asir1 ekspansiyon ile karakter-
ize olup bir veya daha fazla pulmoner lobu tut-
abilir. Altta yatan sebepler bronsiyal kartilajin
yokluguna veya zayifligina bagl intrensek kar-
tilajindz anomaliler ve havayollarina ekstrensek
bas1 (6rnegin bronkojenik kist ya da genis bir
pulmoner arter basisi1) olarak siralanabilir. Her
iki durumda da kollabe havayolu tek yonlii bir
valf gorevi gorerek hava hapsine neden olur.
Alveollerde genisleme olsa da alveolar duvar
intakttir, bu nedenle ‘amfizem’ terminolo-
jisi teknik olarak yanlistir. En sik etkilenen
lob sol iist lobdur ve bunu sag orta lob izler.
Lober tutulum dagilimi sol iist lobda %42,2,
sag orta lobda %35,3, sag list lobda %20,7 ve
her iki alt lobda %0,9'dur. CLO diger anom-
alilerle iligkili olabilir, vakalarin %12-14"inde
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kardiyovaskiiler anomaliler eslik eder. Erkekler
kadinlardan daha sik etkilenir [2, 3, 11].
Konjenital  lober  asir1  havalanmasi
(CLO) olan c¢ocuklarda siklikla etkilenen
akcigerde ilerleyici hava hapsi gelisir ve bu
da mediastinal yapilarin kontralateral hemi-
toraksa siftine ve solunum sikintisina yol
acar. Genellikle yenidogan ve infant donemi-
nde semptomlar ortaya ¢ikar [11]. KPHM ve
BPS’nin aksine fetal US’de izoekoik goriiniim-
leri ve intrauterin déonemde mediastinal sift
bulgularmin olmamas: nedeniyle antenatal
tanist nadirdir [15]. Bazen fetal US’de homo-
jen hiperekoik kitle olarak izlenebilirler. Fetal
MRG’de ise T2 agirlikli goriintiilerde hiperin-
tens homojen kitle seklinde goriiniirler [3].
Yenidogan doneminde radyografide, asirihav-
alanan lob fetal akciger s1vist nedeniyle homo-
jen opasitede olabilir veya fetal akciger sivisi
ile dolu sigmis lenfatik kanallar1 temsil eden
yaygin bir retikiiler patern izlenebilir. Zamanla
etkilenen lobdaki fetal akciger sivisi lenfatik
ve kapiller sistemler araciliiyla rezoliisyona
ugrar. Daha sonra etkilenen lob asir1 havala-
narak radyografilerde hiperliisen goriinim
kazanir (Resim 4A). BT incelemesinde etkile-
nen lobda hava hapsine bagli genisleme ve eslik
eden yer degistirmis vaskiiler yapilarin oldugu
hiperliisen alan seklinde izlenirler (Resim 4B).
Ekspansiyon arttikca mediastinal sift, kosta
araliklarinda acilma, ipsilateral hemidiyafram
depresyonu ve komsu akciger parankiminde
atelektazi goriilebilir [3, 16]. CLO pndmotor-
aks ve pulmoner kist ile karigabilir, hiperliisen

Resim 4. A, B. 5 yasnda konjenital lober asiri havalanma artisi tanili hastanin (A) akciger grafisinde
sol akciger Ust lobda hiperltsen gériinim izlenmektedir (akciger isaretleri icerdigine dikkat edelim).
(B) Toraks BT'de sol akciger Ust lobda havalanma artisina sekonder parankim dansitesinin azaldigi
ve mediastinal yapilarin hafif saga deviye oldugu gortlmektedir.

337



338

Gurler ve Ozcan

parankim igerisinde izlenen organize pulmoner
isaretlerin varligi ile CLO diger patolojilerden
ayirt edilebilir.

5- Bronkojenik Kist

Bronkojenik kistler (BK), trakeobronsiyal
agacin anormal ventral tomurcuklanmasindan
kaynaklanan, embriyonel yasamin  4-6.
haftasinda  meydana  gelen  gelisimsel
lezyonlardir. BK’ler, enterik kistler ve néro-
enterik kistlerin de yer aldigi 6n bagirsak
duplikasyon kistleri ailesinin bir pargasidir.
Histolojik olarak BK’ler kikirdak doku
igerirler ve mukus salgilayan siliyer kolumnar
epitel ile doselidirler. Kistin icerisinde mukus
birikmesi, giderek genislemesine ve enfeksi-
yon gelisimine zemin hazirlar. Tipik olarak
paratrakeal, karinal ve hiler bolgeleri igeren
orta mediastende olusur. Subkarinal yerlesim
en sik gorildigii yerdir, bunu sag paratrakeal
bolge takip eder. Bununla birlikte, daha az
siklikla, cogunlugu alt loblarda bulunan pul-
moner lezyonlar olarak da ortaya ¢ikabilir. Cok
nadiren boyun, perikard ve abdomende de izle-
nebilirler [11, 15, 17].

Bronkojenik kistler (BK) kii¢lik oldugunda
genellikle hastalar asemptomatiktir. Ancak
lezyonlar santral havayollar1 ve 6zofagus gibi
komsu mediastinal yapilar lizerinde dnemli bir
kitle etkisi olusturacak kadar biiyiik boyutlara
geldiklerinde goglis agrisi, solunum sikintisi
ve disfaji gibi ¢esitli semptomlar ortaya
¢ikabilir [ 18].

Bronkojenik kistler (BK) prenatal US’de
cok nadiren tespit edilebilirler, orta veya pos-
terior mediastende unilokiiler s1vi dolu kistler
olarak kendini gosterir. Postnatal radyografil-
erde genellikle mediastende su dansitesinde
kitleler olarak gorilir. BT incelemesi hem
lezyonun intrensek dansitesini 6lgmede hem
de komsu dokularla iligkisini ortaya koymada
faydalidir. BK’ler BT goriintiilerinde kara-
kteristik olarak iyi smurli, sivi dansitesinde
(0-20 HU) homojen goriinlimde, yuvarlak
veya oval soliter lezyonlardir (Resim 5).
BK’lerin %50’si su dansitesinde lezyonlar
olsa da proteindz igerigine gore daha yiik-
sek dansitede olabilirler. IV kontrastli BT
BK’leri diger olas1 vaskiiler anormalliklerden
ayirmada yardimci olur. Tipik olarak, kontrast
tutmayan veya hafif kontrastlanan ince bir
duvar goriiliir. Kistin duvari kalsifiye olabilse
de kontrastlanan kalin bir duvar yapisi, solid
komponentler ya da septasyonlar genellikle
goriilmez [11, 17, 18]. MRG’de T2 agirlikl
goriintillerde BK’ler tipik olarak BOS ile
izointens veya daha yiiksek sinyal intensi-
tesinde izlenebilirler. T1 agirhikli goriintiil-
erde ise sinyal intensitesi kist igerigine bagl
olarak degiskenlik gosterir, 6rnegin protein
icerigi yiikksek bir BK’de T1 agirlikli seril-
erde hiperintens goriinlim olabilir. BK’lerin
enfekte olmasi durumunda kist igerisinde
hava olusumu, duvar kontrastlanmasi ve
duvar kalinliginda artis goriilebilir. Kist i¢i
hava goriinimii BK’lerin havayollariyla veya
gastrointestinal sistemle baglantili olmasiyla
iligkili de olabilir [3].

Resim 5. A, B. 8 yasinda, cerrahi rezeksiyon sonrasinda histopatolojik tanisi bronkojenik kist olarak
gelen hastanin toraks BT’'sinin mediasten ve parankim penceresinde, karina dizeyinde sol ana
bronsu disarindan basilayan dizgtn sinirli, kistik lezyon izlenmektedir.
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Ayirict tanida 6zofagus duplikasyon kis-
tleri ve noroenterik kistler yer alir. Ozofagus
duplikasyon kistleri genellikle orta veya arka
mediastende bulunur. Noroenterik Kkistler
posteriyor mediastende yer alir ve spinal kanal
ile baglantili olabilir, hemen her zaman bu
baglant1 bolgesinde vertebral bir defekt eslik
eder [12].

Cogu BK insidental olarak saptanir.
Infantlarda semptomlar genellikle trakeanin,
bronslarin ve 6zofagusun basiya ugramasi
sonucu olusur. Hiriltili solunum, stridor,
dispne ve disfaji en sik goriilen semptomlardir.
Parankimal kistler, tekrarlayan enfeksiyon ile
kendini gosterebilir. Nadiren, ploropulmo-
ner blastom, rabdomiyosarkom, anaplastik
karsinom, leiomyosarkom ve adenokarsinom
dahil olmak tlizere malign transformasyon
goriilebilir. Semptomatik kistlerin varlig
durumunda genellikle cerrahi rezeksiyon
Onerilir [3, 9].

6- Konjenital Ust Hava Yolu
Obstriiksiyonu Sendromu (CHAOS)

Konjenital yiiksek hava yolu obstriiksiyonu
sendromu, laringeal veya trakeal atrezi, trakeal
stenoz/web veya nadiren ¢ift aortik ark anomal-
isi sonucu basi nedeniyle olusan nadir bir kon-
jenital anomalidir. Fetal akciger sivisinin ¢ikis
obstriiksiyonu ve bunun sonucunda gelisen
pulmoner hiperplazi vardir. Prenatal donemde
tan1 koyulamayan olgularda dogum sonrasi
uygun bir havayolu saglanamamasi nedeniyle
prognoz ¢ok kotiidiir [19].

Prenatal US’de simetrik olarak biiylik ekojen
akcigerler, dilate ve sivi igerik ile dolu trakea/
bronglar, anteriyora dogru yer degistirmis kalp
ve diyaframlarda diizlesme goriilebilir. Fetal
MRG’de ise hiperintens biiyiimiis akcigerler
ve diizlesmis diyafram izlenir [3].

Prenatal donemde kesin tani koyulabilirse
ex utero intrapartum tedavi (EXIT) protokolii
uygulanirve fonksiyonel birhavayolusaglamak
amaglanir. EXIT prosediirii maternal-plesental
dolasim korunurken obstriiksiyon seviyesinin
altina trakeostomi yerlestirilmesini igerir [20].
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7- Bronkopulmoner
Sekestrasyon (BPS)

Tiim konjenital akciger malformasyonlarinin
%6'si1 olusturan bronkopulmoner sekestras-
yonlar, KPHM’dan sonra en sik goriilen ikinci
anomalilerdir. BPS’ler, trakeobronsiyal agacgla
baglantis1 olmayan ve sistemik dolasimdan
anormal arteriyel beslemeye sahip displastik-
islevsiz akciger dokusunu igeren aksesuar pul-
moner tomurcuklar olarak ortaya ¢ikarlar [9].
Trakeobronsiyal agacla baglantis1 bulunmayan
bu displastik akciger dokusu genellikle torakal
ve abdominal aorta kaynakli sistemik arteryel
dolasimdan beslenir. Nadiren, sistemik arteryel
beslenme ¢olyak ve splenik arterden veya inter-
kostal, subklavyen ve hatta koroner arterlerden
koken alabilir [21].

Bronkopulmoner  sekestrasyon ~ (BPS)
intralober  sekestrasyon (%75) ve eks-
tralober sekestrasyon (%25) olarak iki tipte
tanimlanmigtir.  Ekstralober sekestrasyonun
kendi plevrasi ve sistemik vendz drenaji (tipik
olarak azigoz ven ile sag atriyuma, daha az
siklikta subklavyen ve portal ven araciligi
ile) varken intralober sekestrasyonun kendi
plevrast yoktur ve genellikle pulmoner venoz
sisteme drene (genellikle inferiyor pulmo-
ner ven araciligi ile) olur [9]. BPS normal
akciger tomurcugunun kuyrugundan g¢ikan ve
kan dolagimini 6n bagirsak vaskiiler sistemin-
den alan bir aksesuar akciger tomurcugundan
kaynaklanir. Aksesuar akciger tomurcugu
plevra olusumundan once gelisirse hem nor-
mal hem de sekestre akciger dokusu plevra
ile kaplanir ve intralober sekestrasyon ile
sonuglanir.  Aksesuar akciger tomurcugu
plevranin olusumundan sonra gelisirse, sekestre
akciger dokusu kendi plevrasini olusturarak
ekstralober sekestrasyon ile sonuglanir [22].

Ekstralober sekestrasyon en sik prenatal ve
neonatal donemde tani alir. Konjenital diyafram
hernisi, kardiyak anormallikler, pulmoner hipo-
plazi veya 6n bagirsak duplikasyon kistleri gibi
diger konjenital sistemik anomalilerle iliskili
olabilir. Ekstralober sekestrasyon diyafram alt1
diizeyde yerlestiginde noroblastom ve adrenal
hemorajiyi taklit edebilir [3, 21].
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Intralober sekestrasyon genellikle ¢ocukluk
veya yetiskin donemde tani alir. Hastalarin
¢ogu, etkilenen alt lobda tekrarlayan bakteri-
yel pnomoni, gogiis agrist ve hemoptizi gibi
bulgularla hastaneye basvurur. Cok nadiren
hemotoraks ve olusan santlar nedeniyle yiiksek
debili kalp yetmezligi gibi tablolarla karsimiza
cikabilir. Hastalarin yaklagik %15°1 baska
nedenlerle yapilan radyolojik incelemelerde
insidental olarak tani alir [23, 24].

Prenatal US’de ekstralober sekestrasyon
genellikle paraspinal alanda homojen hiper-
ekoik kitleler seklinde izlenebilir. Doppler
US’de aortadan ¢gikan besleyici arter izlenebilir.
Biiyiik lezyonlarin 6zofagus ve torasik dam-
arlara basist sonucu hidrops gelisebilir [25].
Prenatal MRG’de solid, iyi sinirli, homojen,
T2 agirhikh goriintiilerde hiperintens kitleler
seklinde goriiliir [8].

Bronkopulmoner ©n bagirsak malforma-
syonlarinin kombinasyonlar1 ‘hibrit lezyonlar’
olarak adlandirilirlar. Ornegin anormal sistemik
arteryel beslenme makrokistik KPHM’de de
goriilebilir. Bu lezyonlar hem KPHM hem
de BPS’nin histolojik ve gorlntiileme oOzel-
liklerini gdsterir ve hibrit lezyon adini alirlar
(Resim 6). Diger bir ornek ise pulmoner
vaskiiler anomaliler ile pulmoner hipoplazi/
agenezi birlikteligidir. En sik hibrit lezyon
ekstralober sekestrasyon ve tip 2 KPHM’nin
kombinasyonudur [3, 22].

Postnatal radyografilerde BPS’ler genellikle
alt loblarda, diizgiin sinirli, lobule konturlu

yumusak doku kitleleri olarak izlenirler. IV
kontrastli BT incelemesi hem besleyici arterin
goriilmesi hem de cerrahi planin yapilabilmesi
icin ¢ok degerlidir. Antibiyotik tedavisi ile
diizelmeyen, tekrarlayan alt lob pnomonile-
rinde mutlaka BPS ayirici tanilar arasinda yer
almalidir. Intralober sekestrasyon hastalarin
BT’lerinde homojen bir yumusak doku kitlesi,
hava veya sivi igeren Kkistler, fokal amfizem
veya hipervaskiiler bir akciger parankimi izle-
nebilir. Semptomatik hastalarda, genellikle
tekrarlayan enfeksiyonlara bagli inflamatuar
degisiklikler goriiliir. Kronik inflamasyon ve
tekrarlayan enfeksiyonlar ile komplike hale
gelen intralober sekestrasyon, kistik kom-
ponenti daha baskin lezyonlara doniigiir. 3D
rekonstriiksiyonlu BT anjiyografik incelemeler,
tanida en onemli bulgu olan anormal arteryel
beslenmeyi ve anormal vendz drenaji goster-
mekte ¢cok yararlidir [3, 9,23, 26]. Semptomatik
lezyonlarin tedavisi cerrahi rezeksiyondur.
Asemptomatik c¢ocuklarda izlem veya elektif
cerrahi yapilabilir. Anormal arterin emboliza-
syonu ise diger bir tedavi segenegidir [9].

8- Scimitar Sendromu (Hipogenetik
Akciger Sendromu)

Scimitar sendromu (hipogenetik akciger
sendromu veya pulmoner venolober sendrom)
pulmoner venlerin sol atriyum yerine, sistemik
damarlara, genellikle inferior vena kavaya ve

Resim 6. A-C. 1 yasinda hibrit lezyonu olan hastanin (sekestrasyon ve KPHM birlikteligi) toraks
BT'sinin aksiyel, koronal kesitlerinde ve VRT géruntilerinde, T9 seviyesinde torasik aortadan ayrilan
aberran vaskuler yapinin (beyaz oklar) sag akciger bazalindeki segmenti besledigi izlenmektedir.
Sag akciger bazalinde havalanma artisi gosteren alanlar, hava kistleri ve atelektatik degisiklikler
gorulmektedir. Bulgular sekestrasyon ve KPHM kombinasyonu (hibrit lezyon) ile uyumludur.
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Resim 7. A-C. 7 yasinda Scimitar sendromlu hastanin toraks BT'sinin aksiyel, koronal kesitlerinde ve
VRT goruntulerinde sag Ust lob agenezisine (buna bagli olarak mediastinal saga sift izlenmektedir)
eslik eden parsiyel pulmoner venéz donis anomalisi (sag orta lobun pulmoner veni vena kava
inferiyorun suprahepatik segmentine dékulmektedir) izlenmektedir.

daha az siklikla portal veya hepatik venlere;
siiperior vena kavaya, sag atriyuma ve azigos
vene kismi anormal vendz baglantisiyla iliskili
hipoplastik sag akciger ile karakterizedir. Diger
iligkili anomaliler arasinda, at nali akciger,
sag akcigerin anormal sistemik arteriyel
beslenmesi, BPS, kardiyak anomaliler (ASD,
VSD, dekstrokardi, patent duktus arteriyozus
ve Fallot tetralojisi), ipsilateral diyafragma
hernisi/aksesuar diyafram, genitoiiriner sistem
anormallikleri ve vertebral anormallikler
(hemivertebra) bulunur [2, 11].

Hipogenetik akciger sendromu olan hasta-
larda, semptomlar basvuru anindaki yasa ve
soldan saga santin derecesine gore degiskenlik
gsterir. Infantlar tipik olarak, pulmoner yatak-
tan gelen oksijenli kanin dogrudan sol atriyum
yerine, inferior vena kava veya sag atriyuma
drenaji sonucunda sag kalpteki yiiklenme
nedeniyle konjestif kalp yetmezligi tablosu
ile prezente olurlar. Kiiciik cocuklar tekrar-
layan sag bazal pnomoni nedeniyle semp-
tomatik olabilirken, asemptomatik biiyiik
¢ocuklarda ve eriskinlerde gogiis radyografile-
rinde tesadiifen hipogenetik akciger sendromu
saptanabilir [11].

Gogls radyografisinde kiiciik voliimli, hip-
erlisen karakterde sag akciger ve saga sift
izlenir. Ayrica anormal vendz yapi (scimitar
veni), sag alt lobda, sag hemidiyaframa dogru
yonlenmis egrisel bir dansite olarak izlenir
ki buna ‘Tirk Palasi” goriinimii denir. BT
anormal pulmoner veni daha iyi gosterir ve
eslik eden diger anomalilerin tespitinde daha

faydalidir [9]. 3D rekonstriiksiyonlu BT anji-
yogafi scimitar veninin seyrini ve drenaj yer-
ini belirlemede degerlidir (Resim 7). Scimitar
sendromuna, sag akcigerin anormal sistemik
arteryel beslenmesi eslik edebilir, bu durumda
hemoptizi ve pulmoner hipertansiyon gibi bul-
gular izlenebilir. Tedavide anormal arteryel
yapmin embolize edilmesi gerekir ve preop-
eratif degerlendirmede BT anjiyografi siklikla
kullanilir [27].

KONJENITAL DiYAFRAM
LEZYONLARI

GIRIS

Diyafram  hareketinin = degerlendirilmesi
icin kullanilan geleneksel yontem floroskopi-
dir. Bu teknikte diyafram hareketleri, hasta
sirt Uistii, ayakta veya dekiibit pozisyonunda,
antero-posteriyor ve lateral projeksiyonlarda
degerlendirilir. Rutin degerlendirme, sakin
ve derin solunum sirasinda yapilir. Diyafram
kubbelerinin karsilastirmali hareketi, tek bir
kubbenin hareketi veya varsa mediasten sifti
degerlendirilebilir. M-mode US, iki parame-
treyi -hareket yonii ve amplitiidii- kulla-
narak diyafram hareketini kantitatif olarak
degerlendirmek igin kullanilir. Inspirasyon
sirasinda, diyafram hareketi, , transdusere
4 mm’den fazla bir sapma gosterirse ya
da diyafram kubbeleri arasindaki sapma
farkinin  %50°den az oldugu durumlarda
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normal kabul edilir [28]. Kolay ulasilabilir
olmasi, iyonizan radyasyon igermemesi,
diyafram alt1 ve Ustii yapilarin vizualize edi-
lebilmesi ve diyafram hareketlerinin kanti-
tatif olarak degerlendirilebilmesine olanak
saglamas: nedeniyle diyaframin fonksiyonel
degerlendirmesinde US, floroskopiye kiyasla
daha degerlidir.

Diyaframin en sik konjenital anormallikleri
evantrasyon ve konjenital diyafram hernileri-
dir (KDH). Aplazi ya da hipoplazi ve aksesaur
diyafram ¢ok nadir anomalilerdir. Herni, aplazi
ya da hipoplazi gibi diyafram anormallikleri
nadiren, Scimitar sendromu, heterotaksi ve
situs inversus ile iliskili olabilir [29, 30].

1- Aksesuar Diyafram

Aksesuar  diyafram, oOnde diyaframla
kaynagmis ve arka gogiis duvarina katilmak i¢in
posterosuperiyora seyreden fibromiiskiiler bir
zardir. Akcigerin bir kismi1 aksesuar diyaframin
altinda kalabilir, bu durumda pulmoner dam-
arlar ve bronslar aksesuar diyaframdaki bir
bosluk aracilig1 ile bu kapana kisilan akciger
dokusuyla baglant1 kurar. Aksesuar diyafram,
ekstralober sekestrasyon, lober agenezi veya
aplazi ve unilateral tek pulmoner ven gibi diger
konjenital anomalilerle iligkili olabilir [31].

2- Evantrasyon

Konjenital diyafram evantrasyonu intakt
hemidiyafragmanin bir pargasimin ya da
tamaminin torasik kaviteye dogru anor-
mal elevasyonunu tanimlar. Evantrasyonun,
sadece plevral ve peritoneal yapraklari iceren
bu lokalize alandaki kas fiberlerinin yoklugu
yiziinden olustugu distiniilmektedir. Bazi
durumlarda evantrasyon bolgesinde incelme
olmamas1 nedeniyle; fokal diskinezi, iskemi
veya noromiiskiiler disfonksiyon sonucu
olusan zayifligin evantrasyona yol actigi
disiiniilmektedir [32]. Orta bagirsagin peri-
ton bosluguna erken doniisii, diyaframin eksik

gelisiminin bir nedeni olarak kabul edilmistir.
Membrandz diyaframin inkomplet muskulari-
zasyonu sonucu konjenital evantrasyon mey-
dana gelir ve karaciger ile birlikte abdominal
organlar diyaframin zayiflamis boliimiine
dogru yer degistirir [33].

Parsiyel  eventrasyon  genellikle sag
hemidiyafragmanin anteromediyalinde olur
ve genellikle evantre segmentin igerisinde
karacigerin ufak bir pargasi da bulunur.
Parsiyel evantrasyonlar genellikle asemptoma-
tiktir ve insidental olarak saptanir. Vakalarin
bazilarinda tekrarlayan pnomoni 6ykiisii ola-
bilir. Hafif semptomlarla seyredebilecegi gibi
ozellikle komplet evantrasyon durumunda,
hastalar ventilator tedavisine gereksinim duy-
acak kadar ileri klinik tablolar ile prezente
olabilirler. Semptomatik olan hastalar torakos-
kopik ve laporoskopik yontemlerle tedavi edi-
lebilirler [33].

Parsiyel evantrasyonlar asemptomatik hasta-
larda genellikle gogiis radyografilerinde insi-
dental olarak saptanirlar. Homojen, diizgiin
kenarlt diyafram ile devamlilik gdsteren
yumusak doku kitleleri seklinde izlenirler.
Azalmis karaciger golgesi ve karacigerin
yliksek transvers pozisyonu biiyliik evan-
trasyonlarda direkt grafide Onemli tam
bulgularidir [33].

Ultrasonografi (US), tamida radyografiye
Oonemli bir yardimecir olarak kabul edilir.
Akcigerlerin icerisindeki hava ve toraksi
cevreleyen kemik yapilar nedeniyle ortaya
¢ikan  sonografik  smrliliklar  nedeniyle
US’nin potansiyel faydas1 biiyiik Olciide
kisitlanmaktadir. Fakat US perikardiyal kist ve
diyafram hernileri gibi gégiis duvar ile iliskili
hastalik siirecleri ile ilgili degerli bilgileri
saglayabilir. Evantrasyon derinligi ve icerdigi
abdominal organlarin goriintiillenmesinde US
¢ok yardimci olabilir. Cogu olguda tani igin
daha ileri radyolojik incelemere gerek duyul-
mamakla birlikte sliphede kalinan vakalarda
BT incelemesi ile evantrasyonlu diyafragmatik
segment ve icerigi rahatlikla tespit edilebilir
[32, 34, 35].

Evantrasyon igin ayirict tanida, diyafram
hernisi, paradzofagiyal herni, hiatal herni,



perikardiyal kist, bronkojenik kist ve neopla-
ziler diisiiniilmelidir [33].

3- Konjenital Diyafragmatik
Herniler (KDH)

Bochdalek  (posterolateral), = Morgagni
(retrosternal) ve hiyatal herniler olarak {i¢
baslikta incelenir. KDH’ler kardiyovaskiiler
malformasyonlar (ASD,VSD,TOF), ekstremite
anormallikleri (sindaktili, polidaktili), genetik
anormallikler (Trizomiler), santral sinir sistemi
defektleri (noral tiip defektleri, hidrosefali),
kriptorsidizm ve Ozofagiyal atrezi gibi diger
anormalliklerle iliskili olabilirler [36].

Bochdalek Hernisi: Diyaframdaki pos-
terolateral defekt yoluyla gelisen konjeni-
tal bir hernidir. Defektin pleuroperitoneal
kiviimin - malformasyonundan veya septum
transversumun interkostal kaslara diizgiin
bir sekilde tutunamamasindan kaynaklandigi
disiiniilmektedir.  BH ~ 2000-5000  canli
dogumda 1 goriilme siklig1ile en sik karsilasilan
konjenital diyafram hernisidir. Bochdalek
hernisi, c¢ogunlukla antenatal US’de teshis
edilir veya dogum sirasindaki solunum sikintisi
ile prezente olur. Vakalarin yaklagik %10’ luk
kisminda asemptomatik seyreder ve ge¢ tani
alirlar. Siklikla (%80) sol tarafta olusur [36, 37].
Ayirict tanida bronkopulmoner 6n bagirsak
malformasyonu, sekestrasyon, KPHM, pulmo-
ner hipoplazi ve agenezi yer alir.

Antenatal donemde, fetal akciger hipoplazi-
sini ve gelisebilecek solunum yetmezligi ris-
kini 6l¢ebilmek icin US’de akciger-bas orani,
ya da li¢ boyutlu US ve MRG goriintiilerle hes-
aplanabilen fetal akciger hacmi kullanilabilir.
Fetal akciger hacmi Olglimleri beklenen-
den %15-25 disiik olmasi durumunda mor-
talite belirgin olarak artmaktadir. Sol tarafli
KDH’lerinde izlenen karaciger herniasyonu,
siddetli pulmoner hipoplazi ile sonuclanan i¢
organlarin erken herniasyonuna neden olan
genis bir defektin habercisidir. Karacigerin
herniasyonu en 6nemli prognostik faktorlerden
biridir ve dogum sonrasindaki ECMO ihtiyaci
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olasiliginin daha yiiksek oldugunu gosterir [36,
38, 39].

Postnatal donemde elde olunan radyo-
grafiler genelde tani i¢in yeterlidir, fakat BT
ve MRG ozellikle eslik eden anomalilerin
tespit edilmesinde ¢ok degerlidir. Morbidite
ve mortalite diger eslik eden konjenital anom-
alilerin varligina, herninin biiyiikliigiine ve
akciger hipoplazisinin derecesine baglidir.
Goriintilleme tedavi kararin1 vermede 6nemli
bir rol oynamaktadir.

Morgagni Hernisi: Morgagni foramenleri,
diger adiyla sternokostal liggenler, mediyalde
sternum ile lateralde 8. kosta arasinda uzanan
diyafram anteriyorunda bulunan bir agikliktir.
Morgagni  hernisi  KDH’lerin ~ %1-5"ini
olusturmaktadir ve vakalarin %90’inda herni
sag taraftadir [40]. Cocuklarda genelde asemp-
tomatiktir ve ¢ogunlukla tesadiifen tani alirlar.
Geg c¢ocukluk doneminde pulmoner enfeksi-
yonlarla, eriskin yas grubunda ise gastroin-
testinal obstriiksiyon ile prezente olurlar [36].
Lateral akciger grafisinde bagirsak anslarinin
anteriyor herniasyonu tipik bulgusudur. Diger
herniye olan organlar arasinda karaciger, dalak
ve omentum sayilabilir. Bagirsak inkarsera-
syonu ve strangiilasyonu riski nedeniyle semp-
tomlardan bagimsiz olarak cerrahi onarim
onerilmektedir [40].

SONUC

Konjenital akciger lezyonlari, genis spe-
ktrumda hastaliklar1 icermektedir. Antenatal
ve postnatal radyolojik goriintiilemelerdeki
gelismeler ile birlikte, konjenital akciger ve
diyafram lezyonlarinin tanisin1 koymak daha
kolay hale gelmistir. Erken tani ve tedavi ile bu
hastaliklarin yonetiminde daha iyi bir konumda
bulunmaktayiz.
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e
Sayfa 334

Pulmoner aplazi ve agenezideki goriintiileme bulgulari, aplazide goriilen kisa kér sonlanan brons
varlig1 disinda benzerdir. Postnatal radyografi, ilgili hemitoraksin ayni tarafta mediastinal sift ile
birlikte yaygin opasifikasyonunu gosterir ve bilgisayarli tomografi (BT), ilgili tarafta akciger
parankiminin, brongun ve pulmoner arterin olmadigini dogrulamaya yardimer olur.

Sayfa 335

Bronkojenik kistlerden ve BPS’den farkli olarak trakeobronsiyal sistemle iliskilidirler. KPHM’lerin
giincel klasifikasyonu, agirlikli olarak kistlerin boyutuna gore bes tipe ayrilir. Tip 0 (<%2) major
trakeobrongiyal havayollarinin multilober asiner disgenezi/displazisini igerir ve bilateral olmasi
yasamla bagdasmaz. Tip 1 (%70) 2-10 cm boyutundaki bronsiyal veya bronsiyoler kdkenli
makrokistleri igerir. Tip 2 (%15-20), tip 1’e benzer ancak 0,5-2 cm boyutunda kistlere sahiptir. Tip 3
(%10), bronkoalveolar kanal kaynakli 0,5 cm’den kiigiik mikrokistlerle iligkili agirlikli olarak solid
bir lezyondur ve adenomatoid olan tek tiptir. Tip 4 (<%)5), tipik olarak akcigerin tek bir lobunu
etkileyen, distal asiner kaynakli bilyiik hava veya siv1 dolu kistlerden olusur ve tip 1 pléropulmoner
blastom ile iliskili olan tiptir.

Sayfa 336

BT de tikali, dilate ve mukoid igerikle dolu segmental ya da subsegmental bronsu temsil eden
tiibiiler sekilli kitle benzeri opasite ve komsu akciger parankiminde havalanma artist izlenir.

Sayfa 337

Altta yatan sebepler bronsiyal kartilajin yokluguna veya zayifligina bagli intrensek kartilajinoz
anomaliler ve havayollarina ekstrensek basi (6rnegin bronkojenik kist ya da genis bir pulmoner
arter basisi) olarak siralanabilir. Her iki durumda da kollabe havayolu tek yonlii bir valf gérevi
gorerek hava hapsine neden olur. Alveollerde genisleme olsa da alveolar duvar intakttir, bu nedenle
‘amfizem’ terminolojisi teknik olarak yanlistir.

Sayfa 338

BK’ler BT goriintiilerinde karakteristik olarak iyi sinirli, siv1 dansitesinde (0-20 HU) homojen
goriiniimde, yuvarlak veya oval soliter lezyonlardir. BK’lerin %50°si su dansitesinde lezyonlar olsa
da proteindz icerigine gore daha yiiksek dansitede olabilirler.

Sayfa 340

Bronkopulmoner 6n bagirsak malformasyonlarinin kombinasyonlar ‘hibrit lezyonlar’ olarak
adlandirlirlar. Ornegin anormal sistemik arteryel beslenme makrokistik KPHM’de de goriilebilir.
Bu lezyonlar hem KPHM hem de BPS’nin histolojik ve goriintiileme 6zelliklerini gosterir ve hibrit
lezyon adimi alirlar. Diger bir 6rnek ise pulmoner vaskiiler anomaliler ile pulmoner hipoplazi/
agenezi birlikteligidir. En sik hibrit lezyon ekstralober sekestrasyon ve tip 2 KPHM’nin
kombinasyonudur.
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1. Bronkojenik kistlerin en sik goriildiigii bolge asagidakilerden hangisidir?
a. Hiler

Sag paratrekeal

Sol paratrekeal

Subkarinal

Aortiko-pulmoner alan

o a0

2. Tip 1 pléropulmoner blastom ile karisabilen KPHM tipi hangisidir?
a. Tip-0

Tip-1

Tip-2

Tip-3

Tip-4

o a0 o

3. Konjenital lober asir1 havalanma en sik hangi lokasyonda goriiliir?
a. Soliist lob

Sag orta lob

Sag tist lob

Sol alt lob

Sag alt lob

o a0

4. Asagidakilerden hangisinde bronkosel goriilme ihtimali daha fazladir?
a. KPHM-Tipl

Intralober BPS

Bronkojenik kist

Konjenital brongiyal atrezi

o pao

Scimitar sendromu

5. Parsiyel diyafram evantrasyonunun en sik goriildiigii lokasyon hangisidir?
a. Sol hemidiyafram anteromediyal kesimi

Sol hemidiyafram posterolateral kesimi

Sag hemidiyafram anteromediyal kesimi

Sag hemidiyafram posterolateral kesimi

o a0 o

Sag hemidiyafram anterolateral kesimi

aJs ‘Py ‘eg 9z ‘el :rerdead)
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GiRiS

Yenidoganda kazanilmig akciger hastaliklart,
yenidogan yogun bakim iinitelerinde en sik
karsilagilan ve yasami en sik tehdit eden
akciger patolojileridir. Tan1 ve tedavide yeni
gelismeler ve prenatal goriintiileme ile bu
hastaliklarda 6nemli ilerlemeler kaydedilmistir.
Solunum sikintisi en sik izlenen klinik bulgu-
dur. Solunum sikintis1 olan yenidogan bebekte
yapilacak akciger goriintiillemesi ve klinik
bilgi ile birlikte tan1 ve tedavi i¢in yol haritasi
belirlenebilir [1].

Akciger grafisi, solunum sikintis1 olan
ve kazanilmig akciger hastaligi diisiiniilen
yenidoganda ilk segilecek ve en Onemli
radyolojik inceleme ydntemidir. Ozellikle
yenidogan yogun bakim {initelerinde yatak
bas1 kullanim rahatlig1 ve tekrarlanma olasiligi

nedeniyle tercih edilir. Akciger grafisi tani
ve tedaviye yon verirken, takipte ve tedaviye
yanitin  degerlendirilmesinde de kullanilir.
Dogumsal ve kazanilmig akciger patolo-
jileri birbirinden ayrilabilir ve sonrasinda tani
icin gerekli olabilecek ek radyolojik tetkik
belirlenebilir.

Yenidoganin kazanilmis akciger
hastaliklarinda dogum sonrasi ilk ¢ekilecek
akciger grafisi ayirici tani ig¢in ¢ok Onemli-
dir. Daha sonra, yapilacak tedaviler akciger

grafisindeki bulgular1 degistirerek, taniy1
zorlastirabilir. Kazanilmis akciger hastaligi
disiiniilen  yenidoganda, akciger grafisi

degerlendirilirken ilk bilinmesi gerekenler;
bebegin gestasyonel yast (preterm ya da term
olusu), akcigerde voliim azalmas1 ya da artis1 ve
izlenen bulgularin diffiiz ya da fokal dagilimidir
[2-4]. Akciger grafisinde goriilen radyolojik
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bulgular birbirine ¢ok benzediginden tani igin
klinik korelasyon mutlaka gereklidir.
Yenidogan yogun bakim initelerinde
gittikge artan kullanimiyla akciger US,
yenidoganin kazanilmig akciger patolojile-
rinin degerlendirilmesinde ¢ok ©Onemli hale
gelmistir ve “steteskopun modern versiyonu”
olarak adlandiriimaktadir. Ozellikle yatak bas1
yapilmasi, radyasyon igermemesi ve tekrarla-
nabilir olmasi 6nemli avantajlaridir. Yenidogan
akcigerinin degerlendirilmesinde patofizyolo-
jideki degisikliklerin yeniden tanimlanmas,
tanida yeni bakis agisi getirmis ve tedaviye
yaklasimi degistirmis, bu da akciger US
kullaniminin 6nemini arttirmistir [5]. Akciger
US, yenidogan akciger parankim hastaliklarinin
tanisinin konmasinda, bebegin solunum destek
ihtiyacim1  6ngérmede ve tedavi takibinde
onemli bilgiler verir. Erken dogmus bebeklerde
uzun siireli oksijen bagimliligimin nedenini
anlamaya [6] ve bebegi mekanik ventilatdrden
ayirmaya rehberlik etmeye yardimci olur.
Geg preterm ve term doneminde akcigerin
durumunu  gostererek  solunum  desteginin
takibinde kullanilir [7, 8]. Tiim bu nedenlerle
yogun bakim {nitelerinde akciger grafisi ile
birlikte US kullanimi artmistir. Ancak akciger
US’nin bazi limitasyonlar1 vardir. Tecriibeli
ellerde yapilmasi ve hastanin klinigi ile korele
edilmesi gerekir. Teknik limitasyonlara bagh
olarak parankimal patolojilerin goriilebilmesi
icin mutlaka plevra ile komsulukta olmalidir,
¢linkii araya giren hava patolojiyi gizler (kon-
salidasyon alan1 gibi). Ayni akciger grafisinde
oldugu gibi bazi hastaliklar benzer bulgular
verdiginden ayiric1 tan1 yapmak zor olabilir.
Ancak yine de US’de izlenen patolojileri dnemli
oranda tanimlayan spesifik bulgular vardir.

SURFAKTAN YETMEZLiGi HASTALIGI
(HIYALEN MEMBRAN HASTALIGI,
RESPIRATUVAR DISTRES SENDROMU)

Prematiire bebeklerde en 6nemli mortalite
ve morbidite sebebidir. Prenatal donemde
glikokortikoid verilmesi ve disardan siirfaktan

tedavilerinin uygulanmaya baglanmast ile
birlikte mortalite ve morbidite oranlar1 6nemli
derecede azalmistir. Stirfaktan, tip 2 pndmositler
tarafindan iretilmekte olup alveollerdeki
ylizey gerilimini diigiiriir ve alveollerin normal
ekspansiyonunu saglar. Bu maddenin yeterince
uretilememesine  bagli  olarak  prematiir
bebeklerde akcigerlerde alveoller yeterince
genigleyemez ve bebekte solunum sikintisi
meydana gelir. Tip 2 pndmositler yaklagik
gestasyonel 35. haftada matiir hale geldiginden
28. haftadan 6nce dogan bebeklerde %60-80,
32-36. haftalarda doganlarda %15-30 oraninda
stirfaktan yetmezligi goriiliir. 36. haftadan sonra
ise term donemde, diabetik anne bebeklerinde
ve perinatal asfiksi durumlarinda izlenebilir.
Yenidoganda solunum sikintis1 dogar dogmaz
baslar ve genellikle 12-24 saat iginde pik
yaparak, 48-72 saatte dereceli diizelme gosterir.

Tedavi almamig siirfaktan yetmezligi olan
prematiirelerde akciger grafisinde izlenen
bulgular hastaligin siddetine bagli olup old-
ukea tipiktir (Resim 1). Radyolojik bulgular
bilateral ve simetriktir. Akciger grafisinde,
azalmis akciger voliimii ve bilateral dif-
fliz homojen graniiler opasiteler, buzlu cam
goriinlimii, hava bronkogramlar: izlenirken
hastalik ilerlediginde beyaz akciger goriiniimii
ortaya ¢ikar (Tablo 1) [9]. Yapilan ¢aligmalar
sirfaktan yetmezligi hastaliginda, akciger
grafisinin sensivitesini %97, spesifitesini ise
%91 olarak gostermektedir [10]. Ancak tedavi
icin ekzojen siirfaktan verilmesi ile radyo-
grafik bulgular degisebilir ve kafa karigtirabilir.
Bu nedenle olguya siirfaktan tedavisi yapilip
yapilmadigi grafi degerlendirilmesi oncesinde
mutlaka sorgulanmalidir. Oncelikle, yapilan
mekanik ventilator tedavisi ve disardan siir-
faktan verilmesi akciger voliimiini normale
dondiiriir. Siirfaktan verilmesi ile akciger graf-
isinde, akcigerdeki voliim azalmasi ve graniiler
opasiteler uniform bir sekilde kaybolacagi
gibi, graniiler opasiteler asimetrik ve diizen-
siz olarak azalabilir ya da higbir degisiklik
olmayabilir. Bunu nedeni olarak verilen
ekzojen siirfaktanin akcigere koti dagilim,
yetersiz siirfaktan verilmesi ya da siirfaktan
oncesindeki akciger havalanmasinda bolgesel
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do 2550 W

Resim 1. A-C. SUrfaktan yetmezligi hastaligi tanili 27 haftalik erkek bebek. Solunum sikintisi olmasi
Uzerine dogumunun 2. saatinde cekilen akciger grafisinde (A) her iki akcigerde kalp ve diyafragma
konturunu nispeten silen bilateral simetrik buzlu cam gértnamleri izlendi. Solunum sikintisi artan
yenidoganin 12. saatinde cekilen akciger grafisinde (B) beyaz akciger gériinimi meydana geldigi
ve icinde hava bronkogramlarinin olustugu, kalp ve diyafragma konturunun tamamen silindigi
saptandi. Surfaktan verilmesisonrasi cekilen akciger grafisindeise (C) her iki akcigerin havalanmasinin

normale dondiagu gorulda.

farkliliklarin  olmas1  gosterilmektedir. Bu
nedenle siirfaktan verilmesi Oncesi tani igin
tipik bulgular1 gormek ve izlemde tedaviye
yaniti anlayabilmek i¢in mutlaka baz akciger
grafisi ¢ekilmelidir. Takipte akciger grafi
sikligin1 bebegin klinigi belirler. Akciger graf-
isinde beklenen, akcigerlerin ekspanse olarak
opasitelerin ortadan kalkmasidir. Siirfaktan
tedavisi sirasinda akcigerlerde olusabilecek
asimetrik opasite artiglari nedeniyle siirfaktan
yetmezligi sendromu, yenidogan pndmonisi
ya da mekonyum aspirasyonu gibi diger
hastaliklar ile karisabilir. Bu yiizden hastalarda
klinik 6ykii ¢ok 6nemlidir. Siirfaktan eksikligi
hastalig1 nedeniyle takip edilen hastada akciger
opasifikasyonunda ani artig gelisirse; konjestif

Tablo 1. Surfaktan Yetmezligi Hastaliginin
Akciger Goruntuleme Bulgulari

Akciger Grafisi Akciger US
Azalmis akciger volimi B cizgileri
Bilateral ve simetrik Plevrada
diffz homojen duzensizlik

opasiteler

Buzlu cam goérinimu Subplevral ktcuk

konsolidasyonlar

Hava bronkogrami Beyaz akciger

goéranimu

Beyaz akciger
goérunumu

kalp yetmezligi ve pulmoner 6dem (PDA veya
stv1 yiiklenmesine bagli), hastaligin kendisinde
ilerleme, bronkopulmoner displazi gelisimi,
pnomoni eklenmesi veya pulmoner hemoraji
diistintilmelidir [9, 11, 12].

Stirfaktan yetmezligi hastaligi tanisinda ve
takibinde akciger grafisi ¢ok onemli olmakla
birlikte son zamanlarda akciger parankim US
tetkiki hem tan1 hem takipte ¢ok 6nemli bilg-
iler verir. Yapilan ¢aligmalar akciger US’nin
siirfaktan yetmezIligi hastaliginda sensitivi-
tesini %97-100 spesifitesini %82-98 olarak
bildirmektedir [10]. Sirfaktan yetmezligi
olan bebeklerde verilen ekzojen siirfaktan
sonrast her bebekte akciger grafisinde belir-
gin diizelme olmadigi, bebegin mekanik ven-
tilatorden ayrilamadigi ve solunum sikintisinin
devam ettigi izlenmektedir. Geleneksel olarak
strfaktan yetmezIligi hastaliginda, patolojik
olarak akciger konsolidasyonu ve atelektazi
gelistigi, akciger grafisinde buna bagli buzlu
cam gorinimii ve beyaz akciger goriiniimi
olustugu bilinmektedir. Ancak yeni pato-
fizyolojik  degisikliklerin ~ Ggrenilmesi ile
aslinda atelektaziye degisik derecelerde plev-
ral effiizyon ve pulmoner 6demin eslik ettigi
anlasilmistir. Ayrica akciger lezyonlar1 ayni
tarafta ya da farkli taraflarda fokal ya da dif-
fliz olarak degisik siddette olmaktadir. Akciger
US, bu bulgular akciger grafisine gore daha iyi
ortaya koydugundan tanida istiin hale gelme-
ktedir [6]. Atelektaziyi gosterme agisindan
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Resim 2. A-C. SUrfaktan yetmezIligi hastaligi olan 27 haftalik bebegin akciger US’de B cizgileri (A),
subplevral 1 cm altinda konsolidasyonlar (B) (beyaz oklar) , beyaz akciger ve plevral duzensizlikler

(Q) (beyaz oklar) izlendi.

US akciger grafisinden ¢ok daha etkilidir.
Stirfaktan yetmezligi hastaliginda patofizyolo-
jisi ile uyumlu olarak akciger US’de alveolar
interstisyel patern ve pulmoner 6dem meydana
gelir [13, 14]. Akciger parankim US incelem-
esinde, tipik bulgular B ¢izgileri, plevral diizen-
sizlik, subplevral kiiciik konsolidasyonlar ve
beyaz akciger goriiniimiidiir (Resim 2). Yapilan
calismalarda klinik iyilesme ile US bulgulari
arasinda miikemmel korelasyon izlenmekte-
dir. Bu nedenle hangi bebeklerin entiibasyon
ve siirfaktan tedavisi almasi gerektigi, teda-
viden fayda saglayip saglamadigi ve mekanik
ventilasyondan ¢ikarilma zamanini 6ngérmede
kullanim1 giderek yayginlasmaktadir. Yapilan
calismalar US’nin yenidoganda ventilator
kullantmimin 6nemli olgiide azalttigi (%40),
mekanik ventilatdr kullanma siiresini kisalttigi,
siirfaktan kullanimin1  diistirerek bu ilacin

neden oldugu komplikasyonlar1 azalttigin
gostermistir [5, 7, 8].
Stirfaktan  yetmezligi hastaliginin  teda-

visinde pozitif end-expiratory pressure
(PEEP), continious positive airway pressure
(CAP), endotrakeal tiip ile surfaktan verilmesi,
oksijen ve diiiretikler kullanilir. Tedavisinde
siklikla mekanik ventilator ihtiyact nedeni-
yle olusacak barotravma sonrasi bazi kom-
plikasyonlar meydana gelmektedir (Tablo 2).

Tablo 2. Surfaktan Yetmezligi Hastaliginin
Komplikasyonlari

Hava kacagi sendromu
Pulmoner hemoraji

Bronkopulmoner displazi

Bu komplikasyonlarin bilinmesi ve radyolojik
bulgulariin dogru degerlendirilmesi tan1 ve
tedavi agisindan ¢ok onemlidir.

Surfaktan Yetmezligi Hastahgi
Komplikasyonlari

Hava kacagi sendromu

Hava kacagi sendromu tedavi sirasinda
uygulanan pozitif basingl ventilasyon ile mey-
dana gelir. Spontan olabilecegi gibi resiisita-
syon sirasinda da gelisebilir. Havanin kagtigi
alanlara gbre pulmoner interstisyel amfizem,
pnoémotoraks, pndmomediastinum, pndmo-
peritoneum ya da pnoémoperikardium olusabilir
(Tablo 3).

Pulmoner intersitisyel amfizem(PIA)

Hava kacagi sendromlarinin ilk hali olup
gelisecek diger hava kacagi patolojileri olan
pnomotoraks ve pndomomediastinum igin
uyaricidir. Akcigerde bronkoalveolar bileskede
riiptlir sonrast havanin pulmoner interstisyum
boyunca diseke olmasi ile meydana gelir. En sik
stirfaktan yetmezligi olan prematiire bebeklerde

Tablo 3. Hava Kacagi Sendromu
Pulmoner interstisyel amfizem
Pndmomediastinum
Pnémotoraks
Pnémoperikardiyum
Pnémoperitoneum

Hava embolisi (nadir)
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Resim 3. A-C. 27 haftalik prematlr bebekte akciger grafisinde (A), bilateral akcigerlerde pulmoner
interstisyel amfizem gelisimi sonrasi multipl kistik gértnimler, akciger volumuinde artis ve
diyafragmada duzlesme izlendi. 30 haftalik bebekte (B) pnomotoraksa bagh solda akciger
isaretlerinin silindigi ve saga gore hiperltsent oldugu saptandi. 28 haftalik prematir bebekte (C)
pndmomediasten ile uyumlu Ust mediastende timus alt kesiminde havaya ait lUsensi olustugu
izlendi.

mekanik ventilatdre bagl travma sonrasi mey-
dana gelmekle birlikte yenidogan pndmonisi ve
mekonyum aspirasyon sendromunda da goriil-
ebilir. Akciger grafisinde interstisyumun anato-
misine uygun olarak hilustan perifere uzanan
baloncuk ya da lineer radyoliisensiler izlenir
(Resim 3A). Fokal ya da diffiiz, tek tarafli ya da
¢ift tarafli olabilir. 1 haftadan daha uzun siirerse
persistan PIA adini alir [9, 12].

Siirfaktan verilmesine bagli asiner over-
inflasyona bagli goriinim ile karigabilir.
Goriintii baloncuk seklinde hiperliisensi artist
seklindedir. Ancak siirfaktana bagh oldugunda
PiA’nin aksine bebegin klinigi iyidir. Lokalize
oldugunda ise ayirici tanida konjenital pul-
moner hava yolu malformasyonu ve kon-
jenital overinflasyon diistintilmelidir. Ancak
bebegin daha Onceki grafilerinde bu goriintiil-
erin olmamasi bu tanilar1 dislar. Ayrica paran-
kim icinde kistik alanlarin varligi nedeniyle
bronkopulmoner displazi (BPD) ile karigabilir.
Ancak klinik bilgi cok 6nemlidir. PIA’de bul-
gular yasamin ilk haftasi igerisinde meydana
gelirken BPD’de de bebek en az 2-3 haftadir
mekanik ventilatorde tedavi gormektedir.
Tedavisi konservatif olup diger hava kagagi
sendromlart eslik etmezse spontan olarak kay-
bolur [1, 3, 11].

Diger hava kacagi patolojileri (pnomome-
diastinum, pnémotoraks, pnémoperikardiyum,
pnomoperitoneum)

PiA ilerlediginde diger hava kagag1 patolo-
jileri ortaya c¢ikar. Meydana gelen hava biri-
kimi bebekte ani solunum sikimntisina ve
satlirasyon disiikliigiine neden olur. Mekanik
ventilatorde Ozellikle yliksek basingli ventile
edilen bebeklerde ilk akla gelecek patolojil-
erdir. Bebege c¢ekilen acil akciger grafisinde
degisik kompartmanlarda hava  birikimi
saptanir (Resim 4).

Plevra yapraklari arasinda hava birikimi ile
pnomotoraks meydana gelir. Havanin mey-
dana getirdigi basi etkisine bagli akcigerler
tam eckspanse olamaz. Ventilasyona bagl
havanin siirekli plevral araliga dolmasi ve
¢tkamamasi sonrasi basincin siirekli artmasina
bagli tansiyon pnOmotoraks meydana gelir.
Acil miidahale edilerek tiip torakostomi yapilip
bu boélgedeki havanin bosaltilmasi gerekme-
ktedir. Yenidoganda pndmotoraksin akciger
grafisindeki tek bulgusu hemitoraksta liisensi
artimi da olabilir. Bu nedenle mekanik venti-
latore bagl yenidoganda, her zaman liisensinin
arttigi hemitoraks patolojik olarak kabul edil-
melidir (Resim 3B). Infantlarda biiyiik cocuk-
lardan farkli olarak pnomotoraksta plevral hat
net olarak goriilmez. Akciger grafisi antero-
posterior olarak cekildiginden hava 6n ortada
toplanir ve karsiya herniye olabilir. Kalp konturu
ve diyafragma kenar1 belirginlesir (genislemis
parakardiyak liisent ¢izgi). Kardiyofrenik agilar
derinlesir ve belirginlesir (derin sulkus isareti).
Hava anteriorda biriktiginden cross table lateral
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Resim 4. A-D. Hava kacagi sendromu olan 29 haftalik kiz bebek. Solunum sikintisi olan yenidoganda
dogumun 3. saatindeki akciger grafisinde (A) strfaktan yetmezIligi hastaligi ile uyumlu bilateral
simetrik buzlu cam gérinumleri izlendi. Olgunun enttibasyonu ve mekanik ventilatére baglanmasi
sonrasinda izlemde oksijen satlrasyonunda ani dists ve solunum seslerinde azalma saptandi.
Bunun Uzerine cekilen akciger grafisinde (B) sagda pulmoner interstisyel amfizem ve tansiyon
pndmoraks, eslik eden pnémomediastinum izlendi. Saga tup torakostomi uygulanan bebekte
izlemde (C) bilateral akciger volumUnun arttigi, her iki akcigerde pulmoner interstisyel amfizem ile
uyumlu bilateral kistik alanlarin meydana geldigi izlendi. Diyafragmada duzlesme dikkati cekti.
Stabilizasyonun saglanmasina ragmen solunum sikintisinin artmasi Gzerine cekilen akciger grafisinde

(D) solda tansiyon pnémotoraks gelistigi goralda.

ya da lateral dekiibit grafileri gerekebilir. Bu
grafilerde pndmotoraksin oldugu hemitoraksta
havanin stte hat olusturmasi ile tan1 konur.
Bebeklerde bilateral pnomotoraks zor ayirt
edilebilir. Normal infantlarda anterior bileske
cizgisi izlenmezken bilateral pnomotoraksta
goriilebilir hale gelir. Bilateral pndmotoraksta
hava timusu komprese ederek “8 sekli” ya da
“yalanci kitle” goriinimii verebilir. Bebekte
tansiyon pndmotoraks yoksa saptanan havanin
miktarina ve bebegin klinigine gore tedaviye
karar verilir. Minimal hava varliginda beklenip
takip edilebilecegi gibi tiip torakostomi de
uygulanabilir [2, 4, 12].

Pnémomediastinumda mediastene kagan
hava, akciger grafisinde kardiyotimik siluet
cevresinde liisensi artimi olarak saptanir

(Resim 3C). Hava timusun etrafinda ve kal-
bin etrafinda kolaylikla goriilebilir ve plevray1
laterale iter. Mediastinal hava timusu eleve
ederek “melek kanadi” ya da “kotra yelkeni”
goriinlimii  yapabilir. Havanin ekstraplev-
ral mesafeye girmesi ile kalbin alt kon-
turu belirginlesir ve kalp tarafindan kesintiye
ugramamis devam eden diyafragma goriintiisii
ortaya ¢ikar (stirekli diyafragma isareti).
Mediastinal bolgede hava anteriorda ise loka-
lize pndmotoraks ile karisabilir. Bu durumda
cekilecek dekiibit akciger grafisi ile timusun
etrafinda havanin sebat etmesi pndmomedias-
tinumu, yer degistirerek timusun ist kismina
yer degistirmesi lokalize = pndmotoraksi
destekler. Genellikle pndmomediastinum ¢ok
fazla degilse bebegin kliniginde kotiilesmeye
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yol agmaz. Bu nedenle ¢cogunlukla konservatif
olarak izlenir [3, 4, 11].

Bebekte intratorasik hava kalbin ve inferior
pulmoner ligamentin arkasinda birikerek ve
diyafragmatik hilustan gegerek pndmoretro-
peritoneum ya da pndmoperitoneum olusturur.
Perikardiyal hava ise biiyiikk damarlar ile
arasindaki refleksiyon nedeniyle iist kesimde
siurl kalir. Sistemik hava embolizmi sonucu
hava kalp, venoz ya da arteriyal yapilar igine
girebilir [9, 12].

Akciger parankim US’de pndmotorak-
sta plevra yapraklar1 arasindaki havaya
baglh olarak akciger kayma hareketi ile
akcigerin A ve B ¢izgileri kaybolur [15,
16]. US’de bu isaretlerin kayboldugu bolge
“akciger noktas1” olarak adlandirilir. Yapilan
calismalarda bu isaretin sensitivitesi %79,
spesifitesi %100 olarak bildirilmistir [17].
Akciger kayma bulgusunun kaybolmas1 pno-
motoraks icin ¢ok tipik bir bulgudur. Akciger
kayma isareti mevcutsa pndmotoraks tama-
men dislanabilir [18].

Pulmoner hemoraji

Pulmoner o6demin siddetli sekli olup
yenidoganda ani gelisen solunum bozukluguna
neden olur. Siklikla agir hipoksi ya da kapiller
hasarlanma sonucu olusur. Ozellikle siirfaktan
verilmesi sonras1 ventilasyonun diizelmesi,
pulmoner vaskiiler direncin azalmasi, duk-
tus arteriozustan soldan saga sant gelismesi

sonucunda hemorajik pulmoner 6dem mey-
dana gelmektedir.

En tipik klinik bulgusu endotrakeal tiipten
hemorajik sivi aspire edilmesidir. Mekanik
ventilatorde izlenen klinigi kotlilesen bir
yenidoganda endotrakeal tiipten hemorajik siv1
izlenmesi durumunda ilk akla gelecek tanidir.
Akciger grafisi bulgular1 degiskendir. Daha
oncesinde akciger grafisi normal ya da diizelmis
olan bebekte yeni meydana gelen siklikla bilat-
eral daginik homojen ya da parcali dansite
artimlari izlenir (Resim 5) Ancak siddetli olgu-
larda beyaz akciger izlenebilir [9, 12].

Akciger parankim US incelemesinde
icerisinde hava bronkogramlarinin izlendigi
konsolidasyonlar, normal havalanan akciger
parankimi ile konsolide akciger paran-
kimi arasinda “parcalanma ara yiizli isareti”
saptanmasi, atelektazi, plevral effiizyon, plev-
ral diizensizlikler izlenir. Parcalanma ara yiizii
isaretinin pulmoner hemoraji tanisinda sensi-
tivitesinin %91, spesifitesinin %100 oldugu
bildirilmektedir [ 19, 20].

Bronkopulmoner displazi (BPD)

Diisik  dogum  agirhikli  infantlarda
akcigerlerin az gelismesine bagli (alveol ve
pulmoner damarlarin) hayatin erken done-
minde mekanik ventilasyonun neden oldugu
barotravma ve oksijen toksititesi sonucunda
meydana gelen kronik bir akciger hastaligidir.
BPD sadece prematiir bebeklerde degil,

surfaktan verilen olguda akciger grafisinde (A) bilateral hafif buzlu cam gérinimi mevcuttu. izlem
sirasinda endotrakeal tlpten hemorajik sivi aspire edilmesi UGzerine cekilen akciger grafiside
(B) bilateral yaygin ve daginik nispeten sinirlari secilebilen opasitelerin meydana geldigi saptandi.
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Tablo 4. Bronkopulmoner Displazide Akciger
Goruntuleme Bulgulari

Akciger Grafisi Akciger US
Multifokal ve Genis ve yaygin B
asimetrik hava hapis  cizgileri

alanlari

Genis retiktler
opasiteler

Beyaz akciger
goéranimu
Kistik alanlar Plevral duizensizlik

Subsegmental
atelektaziler

Subplevral kictk
konsolidasyonlar

Minimal plevral
efflzyon ve fissurit

konjenital diyafragma hernisi ya da mek-
onyum aspirasyon sendromu nedeniyle uzun
siire mekanik ventilator tedavisi géren term
bebeklerde de izlenen bir durumdur.

Tanm1 i¢in 36 haftalik bebekte oksijen
bagimhiliginin  devam etmesi ve oksijen
bagimliliginin toplam 28 giinden fazla siirmesi
gerekir. 28 hafta ve 1000 gr alt1 diisiik dogum
kilosu ve haftasi, BPD gelisimi i¢in biiyiik
risk (%52) tasir. Patogenezi net bilinmemekle
birlikte barotravma, oksijen toksisitesi, infla-
masyon, enfeksiyon, artmis sivi voliimii ve
beslenme ile ilgili olabilecegi diisiiniilmektedir.

Genellikle prematiir bebeklerin hastaligi olan
bu patolojide yeni tedavi yontemlerine bagl
radyolojik bulgularda degisiklikler meydana
gelmistir (Tablo 4). Giincel BPD tanisinda

radyografik  bulgular tan1  kriterlerinden
cikartilarak klinik bulgulara gore tami konur.
Akciger grafisinde klasik BPD bulgulari,
yaklasik 10 giin igerisinde baglayarak 1 ay
igerisinde oturur, baslangicta bilateral diffiiz
opasite artig1 zaman igerisinde yerini genis
daginik retikiiler opasiteler, kistik alanlar, hip-
erinflasyon, subsegmental atelektazilere birakir
(Resim 6). Radyolojik bulgularin sensitivite ve
spesifitesinin diigiik olmas1 nedeniyle, Nortway
ve arkadaslarinin 2010 BPD simiflamasinda
tant kriterlerinden ¢ikarilmistir. Tan1 bebegin
gestasyonel yasma gore 32 haftadan kiigiik
olup olmamasma, klinik bulgularin ortaya
¢ikis zamanina ve siddetine gore konmakta ve
smiflandirilmaktadir. Prenatal glikokortikoid
ve ekzojen siirfaktan tedavisi ile diisiik oranda
oksijen tedavisi verilmesine bagli insidansi
diismistiir. Tedavisi destekleyicidir [2-4].
BPD tanis1 konan bebeklerin cogu yavag
olmakla birlikte zaman igerisinde normal
akciger grafisi bulgularina evrilir. Ancak bazi
bebeklerde gelisme olmaz. Bu bebeklere
gerekli goriillirse yiiksek rezolliisyonlu BT
(YRBT) ¢ekilebilir. Ge¢ donemde bulgularin
degerlendirilmesinde ~ ve  gosterilmesinde
YRBT, akciger grafisinden daha sensitifdir.
YRBT tetkikinde fokal hava hapis alanlari,
subplevral tliggen sekilli opasiteler, lineer
ve retikiiler opasiteler ve yapisal distorsi-
yon gibi kronik akciger hastaligi bulgular
saptanir. Genellikle akciger grafi degisiklikleri
2 yasmndan Once normale doner. Ancak bu

Resim 6. A-C. Bronkopulmoner displazi. 28 haftalik prematlr bebedin entlibasyondan sonra 34.
(A) ve 44. (B) gunde cekilen akciger grafilerinde bilateral akciger parankiminde yaygin daginik
retikller opasiteleri izlendi. Mekanik ventilatérden ayrilamayan bebegin 65. (C) giinde cekilen
akciger grafisinde bilateral yer yer atelektazi alanlari yer yer kistik alanlar gelistigi saptandi.
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Resim 7. A-C. Bronkopulmoner displazi. Mekanik ventilatorde 60. glininde olan bebegin yapilan
akciger US incelemesinde subpulmoner kuctk konsolidasyonlar (A), plevrada duzensizlikler (B) ve

B cizgileri (C) saptandi.

siirecte atelektaziler, tekrarlayan enfeksiyonlar
ve aspirasyon pnomonileri siktir [ 1, 9].
Akciger US incelemesinde, interstisyel
patern izlenir. Genis ve yaygin B cizgileri,
beyaz akciger, plevral diizensizlikler ve
subplevral kii¢iik konsolidasyonlar vardir
(Resim 7) [21, 22]. Uzun siire mekanik venti-
latorde ve oksijen tedavisinde kalan olgularda
izlenen bu gorinti BPD tanisini destekler.
Ayrica takip edilerek bulgularin azalma ya da
artma durumuna gore bebegin mekanik venti-
latérden ¢ikis zamanina karar verilebilir |7, §].

YENIDOGANIN GECICi TASIPNESI
(YDGT)

Dogumdan sonra fetal sivinin akcigerde
kalmas1 sonras1 gelisen bir patolojidir. Bebekte
gecici solunum distresi ve tagipne mevcuttur.
“Islak akciger” olarak bilinir. Genellikle bulgu-
lar yagamin ilk 2-4 saatinde baslar ve 24-48.
saatte spontan geriler. Akcigerlerde bulunan
fetal siv1 Ozellikle vajinal dogumda gogiis
kafesine yapilan basi sonucu olusan adrener-
jik stimiilasyon ile hava yollar1 ile atilir. Bir
diger 6nemli atilma yolu ise pulmoner lenfa-
tik sistem ve kapiller yapilardir. YDGT de
fetal akciger sivisi alveoller, pulmoner inter-
stisyum ve lenfatik sistemde birikir. Bu biri-
kim mekanizmasi ve bolgeleri kalp yetmezligi
ile benzer oldugundan olusan radyolojik
gorilintiide benzerdir.

Tanist klinik olarak konur. Klinikte en
az 12 saat devam eden solunum sikintist

(tasipne, nazal cekilme, retraksiyon ve hafif
siyanoz) izlenir. Akciger grafisinde akciger
voliimii normal ya da artmis olabilir. Dogum
sonrasi ¢ekilen grafide hiperaerasyon, perihiler
interstisyel opasiteler, pulmoner isaretlerde
belirginlesme, diyafragmada diizlesme ve
minimal plevral effiizyon ile fissiirit izle-
nir (Resim 8). Akciger grafisinde goriinim
atipik olabilir, bu durumda dogum Oykiisii ve
takip akciger grafileri taniyr destekleyecek-
tir. Solunum sikintist minimal olup 2-3 giin
icerisinde klinik ve akciger bulgulari normale
doner [9, 12].

Stirfaktan yetmezligi hastaligi, YDGT ile
klinik ve radyolojik olarak benzer ozellikler

tasipnesi. 38

Resim 8. Yenidoganin gecici
haftalik term bebek. Dogum sonrasi solunum
sikintisi ve tasipnesi olan bebekte sag major
fissirde (siyah ok) sivi birikimine bagh fisstrit
goérinuma, her iki hiler boélgede dansite artimi
izlendi.
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gosterebilir. Akciger US’de her ikisinin de
gOrilintiisii interstisyel patern ve pulmoner 6dem
bulgular verir. Akciger parankim US, akciger
grafisinin gosteremedigi pulmoner 6demi sap-
tar. Yapilan akciger parankim US incelemesinde
“cift akciger noktasi” isaretinin izlenmesi tani
koydurur [23, 24]. YDGT’ de sensitivitesi %69-
93, spesifitesi %97-100 olarak bildirilmistir.
Bu isaret, akcigerin list kesiminde normal
akciger dokusu ve kayma bulgusu izlenirken
bir hat seklinde bu bulgunun kaybolmasi ve
akciger alt kesiminde siv1 artigina bagli beyaz
akcigerin goriilmesi olarak tanimlanir. Bu bulgu
yenidoganin kazanilmis akciger hastaliklarinin
hi¢ birinde tanimlanmamustir [6]. YDGT
patofizyolojisinde neden, akcigerden sivi
yiikiinlin atilamamasidir. Bu sivi yiikiine bagli
olarak akciger US’de beyaz akciger bulgusu
verir [10]. Siirfaktan yetersizligi hastaligindan
parankimal konsolidasyonun izlenmemesi ile
ayrilir [24, 25]. Yapilan ¢caligmalarda YDGT de
izlenen alveolar interstisyel paternin siddetinin
bebegin oksijen destek ihtiyact ile korele
oldugu gosterilmistir [26]. Ayrica interstisyel
patern ile uyumlu olarak akciger US’de B ¢izg-
ileri ve plevral effiizyon izlenebilir (Resim 9)
(Tablo 5).

B ¢izgileri 1 Beyaz akciger

Resim 9. Yenidoganin gecici tasipnesi. 39
haftalik solunum sikintisi olan bebekte yapilan
akciger grafisinde “cift akciger noktasi” isareti
(beyaz oklar) izlendi.

Tablo 5. Yenidoganin Gecici Tasipnesinde
Akciger Goérunttleme Bulgulari

Akciger Grafisi Akciger US

" Cift akciger
noktas!” isareti

Artmis akciger volima

Perihiler interstisyel
oplasiteler

B cizgileri

Pulmoner isaretlerde
belirginlesme

Beyaz akciger
gérinimua

Diyafragmada dtizlesme  Plevral eflizyon

Minimal plevral
efflzyon ve fissurit

MEKONYUM ASPIRASYON
SENDROMU (MAS)

Term ya da postterm bebeklerin kazanilmis
akciger hastaligidir. Mekonyum 34. haftadan
once amniyon sivisinda goriilmez, bu da term
ve postterm bebeklerde goriilme nedenini
aciklamaktadir. Bu bebeklerde olusan pul-
moner hipertansiyon en sik mortalite nedeni-
dir. Yenidoganlarda mekonyum aspirasyon
oykiisii %10-15 iken, bu bebeklerde MAS
olusma orant %5’dir. Bebek anne karninda
ve dogum sirasinda mekonyumu aspire
eder. Mekonyumlu dogum Oykiisii vardir.
Mekonyum yogun kivamda ve kimyasal etkisi
olan bir yapidadir. Yogun ve yapiskan yapisina
bagl hava yollarinda tikanmaya bagli atel-
ektazi ve hava hapsi izlenirken, kimyasal
yapisina bagl enfeksiyon ve sekonder siirfak-
tan eksikligi, lizerine bakteriyel enfeksiyon
eklenmesi ile sekonder pnomoni geligebilir.
Solunum sikintisi orta ya da siddetli olabilir.
MAS’ta hipoksi persistan pulmoner hiper-
tansiyona neden olur. Radyolojik bulgular
hastaligin siddetine baghdir. Akciger graf-
isinde kimyasal pndmoniye bagli dansite
artimlari, hava hapsi ve atelektaziye bagh
akciger hiperinflasyonla birlikte daginik ve
diizensiz opasiteler izlenir. Akcigerlerin zor
ekspanse olmasia bagli pndmotoraks (%10-
40) ve plevral effiizyon (%10-20) goriliir
(Resim 10) [2, 12].
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Resim 10. Mekonyum aspirasyon sendromu. 38
haftalik term bebek. Mekonyumlu dogum
OykUsa ve solunum sikintisi olan olguda akciger
grafisinde bilateral akcigerlerde yaygin daginik
opasiteler ve yer yer hiperaere alanlar izlendi.

Akciger parankim US’de izlenen interstisyel
paterndir. Buna bagl olarak yaygin B ¢izg-
ileri, diizensiz subplevral konsolidasyonlar ve
atelektaziler saptanabilir [27]. Tanida akciger
US kullamminin sensitivite ve spesifitesinin
%100 oldugunu bildiren g¢aligmalar vardir.
Plevral effiizyon saptanabilir (Tablo 6).

Tedavisi konservatif olup pnomotoraksi
minimum diizeye indirmek i¢in diisiik pozitif
hava yolu basinci ile mekanik ventilator ve agir
olgularda yiiksek frekansl ossilasyonlu venti-
latér tedavisi (ECMO) uygulanir. Inhaler nitrik

Tablo 6. Mekonyum Aspirasyon

Sendromunda Akciger Gorunttleme Bulgular
Akciger Grafisi Akciger US

Artmis akciger
volimu

Yaygin B cizgileri

Duzensiz ve daginik
opasiteler

Daginik ve
dizensiz subplevral
konsolidasyonlar

Hava hapsi alanlar Beyaz akciger

goérianumu

Subsegmental Atelektazi alanlari

atelektaziler

Hava kacagi sendromu
Plevral efflzyon

Plevral efflzyon

oksit, pulmoner hipertansiyon tedavisi i¢in
verilebilir. Sekonder siirfaktan eksikligi i¢in
ekzojen siirfaktan kullanilir. MAS’ta sekonder
enfeksiyon eklenmesi sonucu yenidogan
pnémonisi olusabilir ve radyolojik goriintii
degisebilir. Bu nedenle tedavide antibiyotik ve
oksijen destegi kullanilir.

YENIDOGAN PNOMONiISi

Yenidogan pndmonisi, yasamin ilk 28 giinii
icerisinde olusan akciger enfeksiyonu olarak
tanimlanir ve yenidogan morbidite ve mor-
talitesinin  6nemli sebeplerindendir. Anne
karninda, dogum sirasinda ya da dogumdan
kisa bir siire sonra meydana gelir. En sik neden
grup A ve B streptokoklar, E. Coli, Listeria,
Herpes simpleks ve CMV’dir. Annedeki
enfeksiyon, erken membran riiptiirii ile MAS
en onemli yenidogan pndmonisi sebeplerin-
dendir. Klinik bulgular nonspesifik olup solu-
num sikintisi, ates instabilitesi ve hipotermi
izlenir. Enfeksiyon markirlar1 yiiksek ya da
normal olabilir. Takipne, metabolik asidoz,
sepsis ve sok gelisebilir. Radyolojik bulgular
degisken ve atipik olabilir ve diger patolo-
jiler ile sik karisir. Akciger grafisinde %10
oraninda patoloji saptanmayabilir. En sik bilat-
eral veya unilateral, difiiz ya da fokal alveolar
opasiteler izlenir. Yenidoganda lober konsoli-
dasyon sik izlenmez. Ciinkii kollateral hava
yollar1 gelismemistir (Resim 11). Yenidogan
pnomonisinin, siirfaktan yetmezligi hastaligi,
YDGT ve MAS’dan ayrimit klinik ve rady-
olojik olarak zor olabilir. Daginik opasiteler
stirfaktan yetmezligi hastaligina, genis diizen-
siz opasiteler eslik eden MAS’a, retikiiler
opasiteler eslik eden YDGT’ye benzeyebilir.
Plevral efiizyonun varligi tan1 koydurucu ola-
bilir. Tek tarafli akciger tutulumu ve plevral
efiizyon yenidogan pndmonisinde, siirfaktan
yetmezligi hastaligindan daha siktir. Annede
enfeksiyon ve erken membran riiptiirii Sykiisii
ile birlikte enfeksiyon markirlarinda ytiksek-
lik ve ates varhiginda diisliniilmelidir. Eger
term bir yenidoganda siirfaktan yetmezligi
hastalig1 bulgular varsa aksi ispatlanana kadar
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Resim 11. A, B. Yenidogan pnémonisi. Term yenidoganda izlemde 13.glinde ates ve solunum sikintisi
olmasi Uzerine cekilen akciger grafisinde (A) sag akciger Ust zonda konsolidasyon alani izlendi
(siyah ok). Yogun bakimda yatan 30 haftalik entibe yenidoganda hipotermi gelismesi ve enfeksiyon
markirlarinda yukseklik saptanmasi Gzerine cekilen akciger grafisinde (B) bilateral akcigerde parcali

konsolidasyon alanlari saptandi.

yenidogan pndomonisi olarak kabul edilmelidir.
Ayrica semptomlarin olugma zamani da ayirict
tanida oOnemlidir. Yenidogan pndmonisinde
semptomlar genellikle dogar dogmaz degil 4-5
glin sonra baglar. Tedavi uygun antibiyotik,
oksijen ve s1vi desteginden olusur [5, 6, 12].

Yenidogan pnomonisinde akciger US’de
izlenen patern interstisyel paterndir. Akciger
US incelemesinde tipik olarak diizensiz sinirh
icerisinde dinamik hava bronkogramlarinin
izlendigi genis konsolidasyon alanlart tani
koydurucudur (Resim 12). Akciger paran-
kiminin hepatizasyonu olarak adlandirilan
gorliinim saptanir. Akciger US’de konsoli-
dasyon akciger grafisine gore cok daha iyi
gosterilebilir [14, 21, 28]. Yapilan ¢aligmalarda
konsolidasyonun gosterilmesinin yenidogan
pnomoni tanisinda sensitivitesi %96, spesifi-
tesi %93 bulunmustur [22]. Dopler incelemede
konsolidasyon i¢inde vaskiilarizasyon izlenir.
Plevral efiizyon saptanabilir (Tablo 7).

Sonug olarak yenidoganin kazanilmis akciger
hastaliklar1 6zellikle yenidogan yogun bakim
initelerinde sik  karsilagilan  patolojilerdir.
Klinik ile birlikte kullanilacak radyolojik yon-
temlerden akciger grafisi ve akciger US tani
bu hastaliklarin ve tedavileri i¢in yol haritasi
belirler.

Resim 12. Yenidogan pndémonisi. Ates yuksekligi

ve enfeksiyon isaretlerinde artis izlenen
yenidoganda akciger US incelemesinde,
icerisinde hava bronkogramlarinin izlendigi

konsolidasyon alani izlendi.

Tablo 7. Yenidogan Pnémonisinde Akciger

Goruntileme Bulgular
Akciger Grafisi Akciger US

Genis
konsolidasyon

Bilateral diffuz ya da

fokal opasiteler
Tek tarafli opasite artisi  Hava bronkogrami
Plevral eflizyon Hepatizasyon

Plevral eflizyon
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Neonatal Kazanilmis Akciger Hastaliklarinda Goruntiileme
Figen Palabiyik

e
Sayfa 348

Yenidoganin kazanilmis akciger hastaliklarinda dogum sonrasi ilk ¢ekilecek akciger grafisi ayirici
tan1 i¢in ¢ok dnemlidir. Daha sonra yapilacak tedaviler akciger grafisindeki bulgular degistirerek
tanty1 zorlastirabilir.

Sayfa 348

Yenidogan yogun bakim iinitelerinde gittik¢e artan kullanimiyla akciger US, yenidoganin kazanilmig
akciger patolojilerinin degerlendirilmesinde ¢ok onemli hale gelmistir ve “steteskopun modern
versiyonu” olarak adlandirimaktadir. Ozellikle yatak basi yapilmasi, radyasyon icermemesi ve
tekrarlanabilir olmasi 6nemli avantajlaridir.  Yenidogan akcigerinin  degerlendirilmesinde
patofizyolojideki degisikliklerin yeniden tanimlanmasi, tanida yeni bakis acis1 getirmis ve tedaviye
yaklasimi degistirmis, bu da akciger US kullaniminin 6nemini arttirmastir.

Sayfa 350

Yapilan caligmalarda klinik iyilesme ile US bulgular arasinda miikemmel korelasyon izlenmektedir.
Bu nedenle hangi bebeklerin entiibasyon ve siirfaktan tedavisi almast gerektigi, tedaviden fayda
saglayip saglamadig1 ve mekanik ventilasyondan ¢ikarilma zamanimi dngdrmede kullanimi giderek
yayginlagsmaktadir. Yapilan ¢aligmalar US nin yenidoganda ventilator kullanimimin 6nemli 6lgtide
azalttigi (%40), mekanik ventilatér kullanma siiresini kisalttigi, stirfaktan kullanimini distirerek bu
ilacin neden oldugu komplikasyonlari azalttigini gostermistir.

Sayfa 354
Akciger kayma bulgusunun kaybolmasi pnomotoraks i¢in ¢ok tipik bir bulgudur. Akciger kayma
isareti mevcutsa pndmotoraks tamamen dislanabilir.

Sayfa 357
Yapilan akciger parankim US incelemesinde “’¢ift akciger noktas1” isaretinin izlenmesi tan1 koydurur.

Sayfa 359

Yenidogan pndmonisinde akciger US’de izlenen patern interstisyel paterndir. Akciger US
incelemesinde tipik olarak diizensiz sinirli igerisinde dinamik hava bronkogramlarinin izlendigi genis
konsolidasyon alanlari tan1 koydurucudur. Akciger parankiminin hepatizasyonu olarak adlandirilan
goriiniim saptanir. Akciger US’de konsolidasyon akciger grafisine gore cok daha iyi gosterilebilir.
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1. Yenidoganin kazanilmis akciger hastaliklar1 arasinda hangisi akciger hacminin azalmasi ile
karakterizedir?

a.

opo o

Yenidoganin gegici tasipnesi
Siirfaktan yetmezligi hastalig
Mekonyum aspirasyon sendromu
Konjenital kalp hastalig1
Yenidogan pndmonisi

2. Yendoganin gegici tasipnesinde akciger US’de tipik bulgu asagidakilerden hangisidir.

a.

o a0 o

B cizgileri

Plevral diizensizlik

Beyaz akciger

“Cift akciger noktasi” isareti
Subplevral konsolidasyon

3. Siirfaktan yetmezligi nedeniyle pozitif basingli mekanik ventilator tedavisi uygulanan olguda
ani satiirasyon diisiikliigiinde ilk ne diisiiniilmelidir?

a.

o a0 o

Hava kagagi sendromu
Pulmoner hemoraji
Bronkopulmoner displazi
Yenidogan pndmonisi
Yenidoganin gegici tagipnesi

4. Yenidoganda bronkopulmoner displazi ile ilgili asagidakilerden hangisi yanligtir?

a.

oao o

Infantlarda akcigerlerin az gelismesine bagh hayatin erken doneminde mekanik ventilas-
yonun neden oldugu barotravma ve oksijen toksititesi sonucunda meydana gelen kronik bir
akciger hastaligidir.

Sadece prematiir bebeklerin hastaligidir.

Son yapilan BPD siniflandirilmasinda radyolojik degerlendirme kriterlerden ¢ikarilmistir
Akciger grafisinde dagmik opasiteler, havalanma artis alanlar1 ve atelektaziler izlenir
Akciger US bulgularinin 6zelliklerine gére bronkopulmoner displazi tanili bebegin mekanik
ventilatdrden ¢ikip ¢ikmayacagini dngdrebilir.

5. Siirfaktan yetmezIligi hastaliginda akciger US bulgularindan hangisi goriilmez?

a.

oaoc o

B cizgileri

Plevral efiizyon

Akciger noktasi isareti

Plevral diizensizlik

Subplevral kiigiik konsolidasyonlar
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Neonatal Donemde Tlip ve Kateterler

Merve Yazol®, Oznur Boyunaga

OGRENME HEDEFLERI

® Yenidogan déneminde kullanilan tip ve
kateterleri; ideal pozisyonlarini bilmek
®m TUp ve kateterlerin radyografide

uygun pozisyon ve malpozisyonlarini
degerlendirmek

m Kateter malpozisyonuna bagli olasi
komplikasyonlari ve radyolojik
bulgularini 6grenmek

Yazol M, Boyunaga O. Neonatal dénemde tiip ve kateterler. Trd Sem 2021; 9: 363-374.

GiRiS

Yenidogan yogun bakim {initelerinde,
prematiire ve disik dogum agirlikh
yenidoganlarda siv1 -elektrolit yonetimi, hemo-
dinamik takip, tedavi ve kan 6rneklenmesi, total
parenteral beslenme, solunum destegi amaciyla
tiip ve kateterler uzun siiredir kullanilmaktadir.
Bu yazida yenidogan goriintiileme rutininde
kullanilan tiip ve kateterlerin olmasi1 gereken
pozisyonlarinin ve malpozisyona sekonder olasi
komplikasyonlarin radyolojik degerlendirmesi
gbzden gecirilecektir.

FETAL DOLASIM

Prenatal donemde (gestasyonel 4-7. haftalar
arasinda) sag umblikal ven oblitere olur. Sol
umblikal venin ise proksimali kaybolur, distali
sol portal venle (LPV) birlesir. LPV sol loba 3
adet dal verdikten sonra L seklinde bir bosluk

olan portal siniis (PS) olarak devam eder. Genis
olan portal ven ile birlesir, kii¢iik olan ana dal
duktus venosus (DV) olarak devam eder. DV,
vena kava inferiora (VK1) ulasmak i¢in karaciger
icinden gecerek sol ya da orta hepatik ven i¢inde
sonlanir. PS saga doniip ana portal ven (MPV)
ile birlesir. MPV karaciger sag lobunu besler.
LPV daha genistir. VKI, 3 hepatik ven ve DV
sag atrium Oncesi subdiyafragmatik vestibuluma
(SDV) acilir [1]. Buradan gelen kan sirasiyla,
sag atrium- foramen ovale- sol atrium, sol ven-
trikiile ve oradan da aorta araciligi ile kranium-
iist ekstremitelere dagilir. Son olarak umblikal
arterden (UA) gegen kan plasentaya doner.

Dogumdan sonra UA proksimali patent kal-
makla birlikte postnatal 2-5. giinlerde oblitere
olur, medial umblikal ligaman olusturur. UV
ise patent kalir. Abdominal aorta su seviyelerde
ana dallarina ayrilir: ¢olyak trunkus (CT) T12,
siiperior mezenterik arter (SMA) TI12-L1,
renal arter (RA) L1-2, inferior mezenterik arter
(IMA) L3, bifurkasyon L4.
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VASKULER KATETERLER

Umblikal Arteriyel Kateter (UAK)

Venoz kateterlere gore daha az tercih edi-
lirler. invaziv kan basinci, kan gazi takibi,
kan transfiizyonu, kardiak kateterizasyon igin
kullanilir [2]. UA kateteri sirasiyla, UA, inter-
nal iliak arter, ana iliak arter ve aortaya ulasilir.
Ideal yerlesimli UA kateterinin AP radyo-
grafide tipik goriiniimii vardir: UAK yiiksek ya
da agag1 yerlesimli olarak birakilabilir. Yiiksek
yerlesimde kateterin ucu T 6-9 seviyesinde
olup aorta ana dallanmalarmin tizerinde supra-
diafragmatik yerlesimlidir ve komplikasyon
riski daha disiiktiir. Asagi yerlesim igin ise
iliak bifurkasyon {istii — renal ostium alt1 L 3-5
seviyesi Onerilir (Resim 1) [3].

Komplikasyon riskini azaltmak ve aortanin
visseral dallarim1 korumak i¢in T10- L2 arasi
ya da L4’lin inferioru seviyesinden sakinmak
gerekir. Kateterin ¢ok yiiksek birakilmasi,
ucunun arkus aortaya uzanip brakiosefalik ya
da subklavyen artere uzanmasina neden ola-
bilir. Abdominopelvik bolgede ise kateter ucu
¢olyak arter gibi visseral arterlere ya da karsi
ana iliak artere gidebilir (Resim 2). Visseral

Yiksek yerlesimT6-9 [
J

Algak yerlesim L3-5

arterlerde tromboz, diigiimlenme, perforas-
yon, ekstravazasyon olusabilir (Resim 3).
Tromboemboli, subintimal kaniilasyon, dis-
eksiyon, enfeksiyon, psddoanevrizma diger
olas1 komplikasyonlardandir. Aortik tromboz
icin yenidoganda en iyi degerlendirme doppler
USG?’ dir. SMA trombozuna bagli kan akiminin
azalmasi iskemi, nekrotizan enterokolit riskini
arttirir.  Renal arter trombozu renovaskiiler
hipertansiyona neden olabilir (Resim 4).
Ayrica alg¢ak yerlesimli UAK ile iliskili vazo-
spazm, ayak ve bacakta iskemi bulgusu ortaya
cikabilir. Stiperior — inferior gluteal, internal
pudental arter sonlanimi, cilt- kas nekrozu ya
da avaskiiler nekroza neden olabilir [4]. Yiiksek
UAK intraventrikiiler kanama i¢in bir risk fak-
toridiir [5]. SMA ve CT iizerinde yerlesim
reaktif hipoglisemi nedenlerindendir [6].

Umblikal Ven6z Kateter (UVK)

Umblikal venoéz kateterler erken neona-
tal donemde ilag, hipertonik sivi, kan trans-
flizyonu amaciyla kullanilir. Giinlik rutinde
sikca uygulanmasina ragmen malpozisyonu ve
buna bagli komplikasyonlarina da sik rastlanir.

Resim 1. A, B. (A) Umblikal arteriyel kateterin aortada seyri. (B) T8 diizeyinde normal yUksek
yerlesimle sonlanan arteriyel kateter (beyaz ok), intraparankimal yerlesimli umblikal ven6z kateter
(siyah ok ucu) ve midede sonlanan NG kateter ucu (beyaz ok ucu) izlenmekte.



N
.‘v"wl .
o

.'

.
.

gace
el

\

ek
T

9o

4
-

Neonatal D6nemde Tip ve Kateterler

Resim 2. A-D. Umblikal arteriyel kateter malpozisyonlari. (A) Midabdominal pozisyon, kateter ucu
SMA, renal arter ya da célyak trunkusa girer. (B) Eksternal iliak arter. (C) Subklavyen (kalin cizgi)
veya sol ventrikul yerlesim (ince cizgi). (D) Brakiosefalik ya da karotis yerlesim.

Resim 3. Diafragma hernisi ile dogan 1 gunluk
erkek bebek. Umblikal arteriyel kateter ucu
inen aortada loop yaparak SMA’da sonlanmis
(beyaz ok ucu). NG kateter ucu (siyah ok) ve
sola dogru yer degistirmis endotrakeal tlp ucu
(beyaz ok).

Umblikal korddan umblikal ven kaniile edilerek
yenidogan uzmanlari tarafindan yerlestirilir.

Radyografide UVK seyri anatomik seyrin
farkliligi nedeni ile degiskendir (Resim 5).
Doniik elde edilen filmlerde kateter norma-
lin sag1 ya da solunda izlenebilir. Umblikal
ven- portal siniis- duktus venosus arasindaki
vertikal yer degisimleri grafide horizontal izle-
nebilir. UVK ucu ideal olarak T8-9 diizeyinde
kardiak siluet diginda, suprahepatik VKI ya da
VKI- sag atriyal bileskede yerlesim gdsterme-
lidir. Bununla birlikte bu radyografi bulgulari
karsilasa da USG’de parankimal penetrasyon
izlenen vakalar da olabilir. UVK pozisyonunun
degerlendirilmesinde sag atrium-VKI bileskesi,
vertebra seviyelerine gore daha duyarlidir.

UVK’ler goriintiileme yontemi
kilavuzlugunda yapilmadigindan anormal pozis-
yon sik izlenir (Resim 6). Sol ya da sag portal
sisteme giren kateter uclari ani lateral agilanma
gosterir. Uzun birakilan kateter uglari sag atri-
umda diiglimlenebilir ya da foramen ovale ile
sol atriumdan pulmoner ven ile sol {ist loba
ulasabilir (Resim 7). <32 hafta yenidoganlarda
kateter yerlestirilmesi sonrasi kateter 1. haftada
migrasyon gosterebilir. UVK ucu LPV oncesi
PS’ de diigiimlenip retrograd olarak umblikal
vene migre olabilir.

Kateterizasyon sonrasinda anterior- peri-
feral portal ven dallarinda gegici milimetrik
hava dansiteleri izlenebilir, NEK ile
karistirilmamalidir [7]. Bu olgularda NEK’

EGITiCi
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Resim 4. A, B. 20 gunluk kiz bebek. (A) Hipertansiyon etiyolojisi nedeni ile yapilan RDUSta sol renal
arter (beyaz ok), abdominal aortada hemen infrarenal duzeyde posterior duvarda milimetrik
trombus (beyaz ok uclari). (B) Ayrica her iki renal arterde hiz artisi ve sol bobrekte ekojenite artisi

izleniyor.

Resim 5. Umblikal ven girisinden itibaren sag
atriuma dek kateterin gectigi anatomik yapilar

ve normal umblikal ven6z kateter

yerlesimi.

seyri

in diger bulgular1 izlenmez. UVK’lerin intra-
hepatik vaskiiler yapida sonlanmasi, verilen
ilag ve hipertonik soliisyonlarin endotel hasari,
lokal karaciger parankim hasari, hematom,
karaciger nekrozu ve laserasyon, asit gibi
komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir. Hepatik
hematomlar USG’de tek hiperekojen odak
seklindedir. Daha az siklikla izlenen multipl
dallanan ekojen lezyonlara sol portal ven trom-
bozu eslik edebilir [8]. Kateterden verilen sivi
ekstravazasyonunun zamanina bagli olarak
parankim i¢i koleksiyon anekoik-heterojen-
hiperekoik, BT de portal trase komsulugunda
birlesme egilimli ekstravazasyon alanlar
olarak goriilebilir (Resim 8). TPN’ye bagl
kimyasal hasar sonucu nekroz, koleksiyon
USG’de kateter trasesinde iyi smirl, yag
igerigine bagli hiperekoik rimi olan hipoekoik
lezyonlar olarak goriiliir (Resim 9). Lezyonlar
takipte boyutunda gerileme gosteren hiper-
ekojen odaklar olarak izlenip kalsifikasyon
barindirabilir.

UVK trasesi boyunca portal vende trom-
biis, lineer ekojenite, kalsifikasyon ya da total
obliterasyona izlenebilir. Supradiafragmatik
uzanirsa atrium duvarlarin1  perfore edip

EGiTiCi
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Resim 6. A-C. Umblikal venéz kateter malpozisyonlari. (A). Sol portal ven. (B) Portal sinus. (C) Sag

atriumda yerlesim.

Resim 7. Uzun birakilmis umblikal ven6z kateter.

Sag atrium icerisinde dolanarak
infradiafragmatik sonlaniyor (beyaz ok uclar).

perikardiyal bosluga agilabilir ve perikardiyal-
plevral efiizyona neden olabilir (Resim 10).

Umblikal vendz kateterizasyonun farkli
anatomik pozisyon, radyolojik pozisyon ve
olast komplikasyonlar1 tabloda Ozetlenmistir
(Tablo 1).

Resim 8. Umblikal venoz kateterin portal sistem
malpozisyonuna bagli BT esnasinda karaciger

parankiminde  yaygin  kontrast = madde
gollenmesi.

Santral Ven6z Kateter (SVK)

Prematiire  bebeklerde baska segenek
bulunamayip periferik venlerin

kullanilamadig1 durumlarda eksternal-internal
juguler ven, subklavyen ven kateterizasyon
i¢in kullanilabilir. Juguler venden yerlestirilen
kateter ucunun ideal pozisyonu VKS ile
sag atrium bileske yeridir. Femoral venden
yerlestirilen kateter ucu ise VKi’de ya da iliak
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Resim 9. Intraparankimal  sonlanimhi UV
katetere sekonder TPN nekrozu. VKIi
anteriorunda santrali kistik periferal

kontrastlanan nekroz alanlari (beyaz ok uclari).
Anteriorunda parankimal perfizyon farklilgi
izlenmekte (siyah ok).

venlerde olmalidir. Pnomotoraks, hemator-
aks, mediastinal hematom komplikasyonlar1
arasinda yer alir.

Periferik Venden Yerlestirilen SVK
(PICC)

Uzun siireli vaskiiler erisim ihtiyacinda
tercih edilir. Ust ekstremite, alt ekstremite

ya da skalpten giris yapilabilir. PA radyo-
grafide kateter ucunun ideal pozisyonu kar-
diak siluet disinda VKS ile sag atrium bileske
yeridir. Alt ekstremite girisli PICC’lerde
ideal kateter ucu kardiak siluet disinda T
9-10 diizeyindedir. [9]. Kateter ucunun
brakiosefalik, subklavyen, aksiller ven gibi
santral olmayan sonlanim gdsterdigi durum-
larda komplikasyon yiiksekligi nedeniyle
ucu santral vene yonlendirme uygun olur.
Santral olmayan ya da kii¢iik dallara uzanan
malpozisyonlarda;  plevral-  perikardiyal
effiizyon, tamponad, kateter kiriklari, kateter
okliizyonu, trombiis gibi olast komplikasyon-
lar agisindan radyografi ile takip Onemli-
dir [10] (Resim 11).

Ekstrakorporeal Membran
Oksijenasyonu (ECMO) Kandilii

ECMO, yenidogan déneminde konvansiyo-
nel tibbi tedavilere yanit vermeyen agir solu-
num ya da kalp yetersizligi olanlarda uygulanan
bir yagsam destek tedavisidir [11]. Veno- venoz
ve veno-arteriyel yoldan yerlestirilir. Neonatal
dénemde vend-vendz tercih edilir, iki ayr1 kantil
ya da tek kaniil-iki limenlidir (Resim 12).

Resim 10. A, B. (A).3 gunluk erkek bebek, supradiafragmatik uzanim gésteren umblikal ven6z kateter
(siyah oklar), umblikal arteriyel kateter (beyaz ok), NG (siyah ok ucu) ve endotrakeal tip (beyaz ok
ucu). (B) USG'de perikardiyal tamponad ve bu alanda kateter ucu izlenmesi Gzerine kateter geri
cekilerek elde edilen BT'de yaygin perikardiyal effuzyon izlenmekte (beyaz ok uclari).
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Tablo 1. Umblikal Ven6z Kateterin Farkli Anatomik, Radyolojik Pozisyonlari ve Buna Bagli Olasi

Komplikasyonlar
Anatomik Yerlesim

Subdiafragmatik
vestibulum (SDV)

Radyolojik Yerlesim

T 8-9 ya da asagisinda

Olasi Komplikasyonlar

Enfeksiyon

Kardiyak goélge disinda

Ucu sag atriumu gosterir

Hepatik vaskuler/
parankim

Ucu sol ya da sag portal veni

gOsterir

Sag atrium/Sol atrium

Pulmoner venler/ VKS T 8-9 lizerinde

T 8-9 ya da asagisinda

Genelde T 8-9 Uzerinde

Vendz tromboz

Ekstravazasyon, hematom, abse

Kardiyak goélge disinda

Ven6z tromboz

Perikardiyal effizyon
Tamponad
Atriumda trombds

Plevral efflzyon

Orta hattin saginda kardiyak
silletin Uzerinde/sol akciger
parankimi ile stiperpoze

Superior mezenterik ven
(SMV), Portal ven (PV),
Splenik ven (SV)

Portal ven, SMV ya da SV

Vendz tromboz

Abse

VKS, vena kava stiperior; SMV, stiperior mezenterik ven; PV, portal ven; SV, splenik ven; SDV, subdiafragmatik vestibulum.

Radyografide drenaj kaniilii inferior atrioka-
val bileske, reperfiizyon kaniilii ise sag atrium
konumludur [ 12]. Tek kaniillii olanlar sag inter-
nal juguler venden girip inferior vena kavaya
uzanir. Kaniil yerlesimi ve sonrasinda malpozi-
syona sekonder pnomotoraks, pndmomediasti-
num, plevral siv1 izlenebilir.

OZEFAGEAL VE TRAKEAL TUPLER

Nazogastrik veya Orogastrik Tiipler

32-34 haftadan kiigiik prematiireler, emme/
yutma disfonksiyonu olanlar, takipneik
bebeklerde nazogastrik (NG) veya orogastrik
(OQ) tiipler ile enteral beslenme ve dekom-
presyon saglanir [13]. 4-5 French caph c¢ift
liimenli tiiplerdir, distal ucunda delikler ve
radyoopak isaret cizgileri igerir. Radyografi

tiip pozisyonu icin en iyi goriintiileme yon-
temidir. Radyografide NG ve OG tiipler toraks
boyunca orta hatta ilerleyen ve gastrodzefageal
bileske inferiorunda midede sonlanmalidir.
Nazoduodenal tiip ise piloru gegerek duodeno-
jejunal bileske 1 cm proksimalde sonlanmalidir
(Resim 13). Distal ucundaki yan deliklerin
Ozefagusta yerlesimi aspirasyon riskini arttirir.
Malpozisyona bagh tiip komplikasyonlari
arasinda farinks ya da Ozefagusta yliksek
yerlesimine bagli perforasyon, trakeobrongial
yerlesime bagli pndmotoraks, aspirasyon pno-
monisi yer alir [14].

Endotrakeal ve Trakeostomi Tiipleri

Solunum islevi yetersiz ya da olmayan
yenidoganlarda mekanik ventilasyon uygulanir.
Endotrakeal tiipler (ETT) 2,5-4 mm ¢apinda
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Resim 11. A-D. PICC kateter yerlesimleri (beyaz ok uclar). (A) Kavoatrial bileske, (B) Sag atrium,
(C) Sag subklavyen arter. (D) Sag subklavyen arter lokalizasyonunda loop yapmis kateter.

tiiplerdir. ETT i¢in optimal pozisyon, on-arka
akciger grafide, kafa notral pozisyonda iken
T2-4 vertebra arasinda, karinanin 1,5 cm supe-
riorunda yerlesimdir. Daha biiyiik ¢ocuklarda
tiipiin pozisyonu kafanin fleksiyon, ekstan-
siyon, bas-boyun rotasyonu ile degisebilir.
Uygun radyolojik degerlendirme i¢in man-
dibula goriintii alanma girmelidir. ETT’nin
sag ana brons malpozisyonu, sag akciger
overinflasyonu ve sol akciger kollapsina ya
da sag tarafli tansiyon pnomotoraksa neden
olur. Ozefageal entiibasyon ise mide distan-
siyonu, pnomomediastinuma neden olabilir.
Larinks, farinkste yiiksek yerlesim ise vokal
kord hasari, aspirasyonla sonuglanir. USG

hizli, giivenli ve tekrarlanabilir olmasi, yiik-
sek duyarliligi nedeni ile son zamanlarda ETT
pozisyonu degerlendirmesinde yerini almistir.
Sagittal uzun aks goriintiilemede karina ve ETT
tiipiin ucu arasinda mesafe ya da suprasternal
yaklagimda arkus aorta ve tiip ucu arasindaki
mesafe olgiliir [15].

DRENAJ KATETERLERI
Gogiis Tupi

Yiiksek basingli ventilasyon, zorlu resiisi-
tasyon, yenidoganin  gecici  takipnesi,



Resim 12. Akciger o6demi ile uyumlu diffuz
parankimal infiltrasyonlari olan 10 gunluk
yenidoganda vend-arteriyel ECMO. Sag internal
juguler venden giren sag atriumda sonlanan
kanul (mavi ok), sag ana karotis arterden giren
brakiosefalik koék diizeyinde sonlanan kanul
(kirmizi ok).

respiratuar  distress  sendromu  (RDS),
mekonyum aspirasyon sendromu ve pulmoner
hipoplazi gibi durumlar hava kacagi- pno-
motoraks riskini arttirir. Plevral effiizyon,
hidrotoraks, silotoraks ise nadirdir.
Konvansiyonel plevral drenaj tiipleri diiz,
yan delikli, radyoopak tiiplerdir (Resim 14).
Pigtail kateterleri ise ucu kivrik, radyoopak
kateterlerdir.  Pnomotoraksta  anterosupe-
rior, eflizyonda ise posteroinferiordan 3., 4.,

\

Resim 13. A, B. 2 gunluk kiz bebek, (A) PA grafide midede sonlanan orogastrik tlp (beyaz ok uclari).
(B) 10 guinluk erkek bebek, batin distansiyonu nedeni ile kontrastli inceleme amaciyla NG kateterle
(beyaz ok uclar) kontrast madde verilmis.

Neonatal D6nemde Tip ve Kateterler

Resim 14. 1 glnlak yogun takipneik kiz bebek.
Sag hemitoraksa, orta hat siftine neden olan
pnémotoraks nedeni ile 2 adet gdégls tlpu
yerlestirilmis (beyaz ok uclari)). NG kateter
(siyah ok) ve ETT (beyaz ok) izleniyor.

veya S.interkostal araliktan toraks igerisine
girilir [16]. Radyografide tiim yan delikler
ve tiip ucunun plevral boslukta sonlandigi
gorilmelidir [17]. Tiplin deliklerinin ya da
tamaminin malpozisyonuna bagli paryetal
plevra, akciger parankim, diyafram ya da
gogls duvart hasar goriilebilir.
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KARDIYAK KAPAMA CiHAZLARI

PDA kapama tikaci

PDA okliizyonu preterm yenidoganlarda
cerrahi ligasyon ile, termlerde ise transkateter
yolla duktus tikama seklinde gerceklestirilir.
Radyografide PDA lokalizasyonunda, vertebral
kolon solu, sol ana brong iizerinde koil ya da
armut sekilli dansite olarak goriiliir [16].

SONUC

Kateter ve tiipler preterm ve term
yenidoganlarin izleminde siklikla kullanilsa
da oOnemli komplikasyonlara neden olabi-
lirler. Bu nedenle tiim kateterlere ait opti-
mal pozisyonlarin pediatrist ve radyologlar
tarafindan bilinmesi dnemlidir. Ultrasonografi
yardimeci olsa da radyografi kateterizasyonu ve
takibinde standart goriintiilleme yontemidir.
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e
Sayfa 364

UAK yiiksek ya da asag1 yerlesimli olarak birakilabilir. Yiiksek yerlesimde kateterin ucu T 6-9
seviyesinde olup aorta ana dallanmalarinin iizerinde supradiafragmatik yerlesimlidir ve komplikasyon
riski daha diigiiktiir. Asag1 yerlesim igin ise iliak bifurkasyon iistii — renal ostium alt1 L 3-5 seviyesi
onerilir. Komplikasyon riskini azaltmak ve aortanin visseral dallarini korumak i¢in T10- L2 aras1 ya
da L4’lin inferioru seviyesinden sakinmak gerekir.

Sayfa 364
UVK ucu ideal olarak T8-9 diizeyinde kardiak siluet disinda, suprahepatik VKI ya da VKI- sag
atriyal bileskede yerlesim gostermelidir.

Sayfa 365
UVK pozisyonunun degerlendirilmesinde sag atrium-VKI bileskesi, vertebra seviyelerine gére daha
duyarhidir.

Sayfa 365

Kateterden verilen s1v1 ekstravazasyonunun zamanina bagli olarak parankim i¢i koleksiyon anekoik-
heterojen- hiperekoik, BT de portal trase komsulugunda birlesme egilimli ekstravazasyon alanlari
olarak goriilebilir. TPN’ye bagli kimyasal hasar sonucu nekroz, koleksiyon USG’de kateter trasesinde
iyi smirli, yag icerigine bagl hiperekoik rimi olan hipoekoik lezyonlar olarak goriiliir. Lezyonlar
takipte boyutunda gerileme gosteren hiperekojen odaklar olarak izlenip kalsifikasyon barindirabilir.

Sayfa 366

PA radyografide kateter ucunun ideal pozisyonu kardiak siluet disinda VKS ile sag atrium bileske
yeridir. Alt ekstremite girigli PICC’lerde ideal kateter ucu kardiak siluet disinda T 9-10 diizeyindedir.

Sayfa 368

Veno- vendz ve veno-arteriyel yoldan yerlestirilir. Neonatal donemde vend-venoz tercih edilir, iki
ayr1 kaniil ya da tek kaniil-iki limenlidir. Radyografide drenaj kaniilii inferior atriokaval bileske,
reperfiizyon kanilii ise sag atrium konumludur.

Sayfa 370
ETT i¢in optimal pozisyon, On-arka akciger grafide, kafa notral pozisyonda iken T2-4 vertebra
arasinda, karinanin 1,5 cm superiorunda yerlesimdir.
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1. Umblikal arteriyel kateter i¢in olmasi gereken ve kaginilmasi gereken diizeyler neresidir?
a. T6-10, T12-L2

T 4-7, L4 alt1

T8-9, T 10-12

T 6-10, L 4 tizeri

T 8-10, L1-5

o a0

2. Umblikal venoz katetere bagli TPN komplikasyonlar1 USG’de nasil izlenir?
a. lyi smirh koleksiyonlar

Periferal hiperekoik rim

Erken donemde hipoekoik lezyon

Geg donemde kalsifikasyon barindiran hiperekoik lezyonlar

o a0 o

Hepsi

3. Endotrakeal tiip i¢in hangisi yanligtir?
a. Karinanin yaklagsik 1,5 cm superiorunda yerlesim gostermelidir.
b. Optimal pozisyon T4-6 vertebra arasindadir.
c. Son zamanlarda tiip yerlesimi i¢in USG kullanilmaya baglanmistir.
d. Sagittal goriintiilemede karina ve ETT tliplin ucu arasinda mesafe ya da suprasternal
yaklagimda arkus aorta ve tiip ucu arasindaki mesafe olgiiliir.
e. En sik tiip malpozisyonu sag ana bronkus yerlesimidir.

4. Gogis tiipi kateteri hangi interkostal araliktan yerlestirilir?
a. 8-10

6-8

1-3

3-5

5-7

o a0 =

5. Umblikal vendz kateter i¢in en duyarli anatomik lokalizasyon neresidir?
a. Sag atrium

Sol portal ven

VKi-sag atrium bileskesi

Duktus venosus

o ao

Subdiafragmatik vestibulum

3¢ Py fqg ‘97 ‘ey uepdead)
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Neonatal Hepatopankreatobiliyer

Sistem Patolojileri

Selahattin Durmaz®, Zuhal Bayramoglu

OGRENME HEDEFLERI

= Neonatal ddnemde hepatobiliyer sis-
temde gorulen kolestatik hastaliklar,
timoral lezyonlar, vaskuler ve edinilmis
patolojilerin, 6nemli klinik 6zellikleri ve
gorunttleme bulgulari.

m Neonatal donemde pankreasta goérulen
konjenital anomaliler ve herediter hasta-
liklar, inflamatuar hastaliklar ve timoral
lezyonlarin, 6nemli klinik 6zellikleri ve
goruntuleme bulgulari.

Durmaz S, Bayramoglu Z. Neonatal hepatopankreatobiliyer sistem patolojileri. Trd Sem 2021; 9: 375-391.

GiRiS

Neonatal dénem hepatopankreatobiliyer
sistem patolojileri ¢ocuk yas grubunun énemli
morbidite sebeplerindendir. Bu patolojilerin bir
kismi1 sadece bu yas grubuna 6zgiidiir. Biliyer
atrezi basta olmak iizere bu hastaliklarin prog-
nozunda erken tan1 olduk¢a dnemlidir. Tanida
radyolojik goriintilleme anahtar role sahiptir
ve ultrasonografi her zaman ilk tercih edilen
gorlintiileme yontemidir [1]. Bu derlemede,
hepatobiliyer sistem patolojileri; kolestatik
hastaliklar, tiimoral lezyonlar, vaskiiler ve
edinilmis patolojiler basliklar1 altinda, pan-
kreas patolojileri ise konjenital anomaliler ve
herediter hastaliklar, inflamatuar hastaliklar ve
tiimoral lezyonlar bagliklart altinda goriintiil-
eme bulgular1 ile birlikte ele alinacaktir.

1. HEPATOBILIYER SISTEM

1.1. Kolestatik Hastaliklar

Neonatal donemde term bebeklerde insidansi
1/2500 olarak bildirilmis olup bu oran pre-
termlerde daha yiiksektir. Etyoloji hepa-
toseliiler (enfeksiyonlar, otoimmiin, genetik ve
metabolik patolojiler) ve biliyer (yapisal anom-
aliler, intra-ekstrahepatik safra yolu obstriiksi-
yonu) kaynakli olabilir. Biliyer atrezi (BA)
neonatal kolestazin (NK) en sik (%25-%40)
sebebidir [1, 2]. Sarilik, koyu idrar ve akolik
diskilama tipik klinik bulgulardir. Direkt (kon-
juge) hiperbilirubinemi ile birlikte transaminaz
(ALT, AST) ve gama glutamil transpeptidaz
(GGT) ytiksekligi goriilir. GGT, NK ayirict
tanisinda 6nemli bir belirte¢ olup, BA daha
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cok yiikselir [3]. Kolestaz zemininde gelisen
sarilik daima patolojiktir. Tan1 ve tedavisi
geciken olgularda kronik karaciger hastaligi
gelisir [2, 3]. Kuzey Amerika ve Avrupa Cocuk
Gastroenteroloji, Hepatoloji Ve Beslenme
Derneklerinin yayinladigi ortak rehberde [2],
2 haftadan uzun siiren (anne siitii ile beslenen
bebeklerde 3 hafta beklenebilir) tiim neonatal
donem sariliklarinin kolestaz agisindan tetkik
edilmesi Onerilmis, total bilirubin degerinden
bagimsiz olarak direkt bilirubin degerinin
1 mg/dl’den yiiksek olmasi patolojik olarak
kabul edilmistir [2].

NK siipheli olgularda ultrasonografi (USG),
obstriiktif ve nonobstriiktif  patolojilerin
ayriminda ilk secenek goriintiileme yontemi-
dir. Ayrim yapilamayan olgularda, endoskopik
retrograd  kolanjiopankreatografi ~ (ERKP),
manyetik rezonans kolanjiopankreatografi
(MRKP) ve hepatobiliyer sintigrafi (HBS) gibi
gorilintiileme yontemleri de kullanilabilir. Kesin
tan1 genellikle karaciger biyopsisi ya da intra-
operatif kolanjiogram ile konur [2, 4].

1.1.1. Biliyer Atrezi

BA intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollarm1 etkileyen progresif inflamasyon,
fibrozis ve destriiksiyon sonucu geligen oblit-
eratif kolanjiyopatidir [5]. Insidans1 cografya
ve etnik kokene bagli olarak farklilik gos-
termekte olup Avrupa ve Kuzey Amerika’da
10-19 000 canli dogumda 1 iken, Dogu
Asya’da 5000 canli dogumda 1’dir [2, 3, 5].
Kizlarda, erkek ¢ocuklara oranla hafif artmis
siklik saptanmigtir (E:K=1:1,5) [3]. Obliteratif

kolanjiopati  gelisimini  tetikleyen  gene-
tik, enfektif ve inflamatuar faktorlerin etkili
oldugu diistinilmektedir [2, 3]. Hastalarin
%70-80’inde  izole formda, %10-20’lik
kisimda baska malformasyonlar eslik etme-
ktedir. En sik goriilen Biliyer Atrezi Splenik
Malformasyon Sendromu’nda polispleni, situs
inversus ve gesitli kardiyovaskiiler anomaliler
izlenmektedir [3, 5]. Ayrica vakalarin %8’lik
kismini olusturan, BA bulgularina ek olarak
porta hepatiste kistik yap1 goriilmesi ile kara-
kterize kistik BA alt tipi de tanimlanmistir [6].
Ana tedavi metodu, Kassai prosediirii olarak da
bilinen safra drenajinin yeniden saglanmasini
amaglayan hepatik portoenterostomi (HPE)
ameliyatlar1 postnatal ilk 60 giinde uygulanirsa
tedavi basarisi %70 iken 90 giinden sonra
ise %20’ye dismektedir. Tedavide basarisiz
olunan hastalarda, sekonder biliyer siroz
gelismekte ve transplantasyon ihtiyaci
dogmaktadir [2, 5]. BA, 2 yas altinda ¢ocuk-
lardaki  karaciger  transplantasyonlarinin
%75’inden sorumludur [3].

Yiksek frekanslt problar ile degerlendirme
USG’nin tanisal dogrulugu artmaktadir [6].
Safra kesesinin yoklugu, normalden kiigiik
olmasi (uzunluk <15-19 mm), anormal mor-
foloji sergilemesi BA tanisin1 destekleyen
bulgulardir (Resim 1A). Ancak, BA olgularinin
yaklasik %20°sinde safra kesesinin normal
olabilecegi de akilda tutulmahdir [3, 5, 6].
Zhou ve ark’nin [7] meta-analizinde (1990-
2015) [7], trianguler kord belirtisi ve eslik
eden safra kesesi anomalilerini BA tanisinda

en giivenilir bulgular olarak bildirilmistir.
Ozellikle bu iki bulgunun bir arada goriilmesi
BA tanis1 agisindan oldukca anlamlidir [7, 8].

Resim 1. A-C. (A) Bilyer atrezi tanisi almis yenidoganda 4 saat aclik stiresine ragmen yeterli distansiyon
saglanamayan hipo-displastik safra kesesi. (B) Anterior periportal alanda 4 mm kalinlikta trianguler
kord isareti. (C) Periportal ve peribilyer alanda ileri derecede fibrozis lehine lineer ekojenite artislari
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Trianguler kord belirtisi; portal ven bifur-
kasyonu anteriorunda, ortak safra kanalinin
fibrotik kalintistn1 temsil eden tiibiiler ya da
triangiiler ekojen, >3-4 mm kalinliktaki yapi
olup 9%95’in lizerinde Ozgiinliige sahiptir
(Resim 1B). Ancak bu bulgunun izlenmemesi
BA’yi ekarte ettirmez [3, 5]. Siroz zemininde
karaciger kan akimini korumak i¢in kom-
pansatuar olarak gelisen hepatik arter hipertro-
fisi (¢ap >1,5 mm), hepatik arter ¢apinin portal
ven ¢apina oraninin artmasi (>0,45) ve hepa-
tik subkapsiiler kan akimi1 BA’nin diger USG
bulgularidir [4]. Kistik BA alt tipinde, genel
USG bulgularina ek olarak porta hepatiste kis-
tik yapr izlenir. Tip 1 koledok kisti ile ayrimda,
intrahepatik safra yollarinda dilatasyon ve kist
igerisinde camur ya da tas izlenmesi koledok
kistini destekler [4]. Hastaligin ilerlemesi ile
gec donemde hepato-splenomegali, karaciger
parankiminde kabalagma-heterojenite gibi bul-
gular eklenir [6] (Resim 1C).

MRKP, ekstrahepatik safra  yollarinin
tamaminin  goérlintiilenmesi halinde BA’yi
dislamak i¢in kullanilabilir ancak yiiksek mali-
yet, sedasyon ihtiyaci, yanlis pozitif ve yanlis
negatif sonuglar nedeniyle rutinde kullanimi
simirlidir [4, 6] Hepatobiliyer iminodiasetik asit
(HIDA) sintigrafisi 6zellikle yiiksek sensitivi-
tesi nedeniyle obstriiktif ve obstriiktif olmayan
patolojileri ayirt etmede yardimci bir yontem-
dir. Ciddi neonatal hepatit (NH), Alagille sen-
dromu, kistik fibroz, alfa 1 antitripsin eksikligi
gibi yalanci pozitif sonuglar ortaya ¢ikabilir [9].
Kesin BA tanisinda altin standart yontem intra-
operatif kolanjiogramdir [4].

1.1.2. idiyopatik Neonatal Hepatit

Neonatal donemde sebebi agiklanamayan
veya cerrahi gerektirmeyen kolestaz ya da hep-
atit olgular1 idiyopatik neonatal hepatit (INH)
baslig1 altinda incelenir..Gorlintiilemede, safra
kesesinin boyut, morfoloji ve fonksiyonu
normaldir. Hepatomegali, parankimde ekojen-
ite artis1 ve periportal 6dem gibi nonspesifik bul-
gular izlenebilir [4, 6]. Hepatobiliyer sintigrafi

BA’nin diglanmasi ve safra yollarinin pat-
ent oldugunun gosterilmesi i¢in kullanilabilir
ancak 6zgiinliigii disiiktiir [9].

1.1.3. Alagille Sendromu

Arteriohepatik displazi olarak da biinen
Alagille sendromu (ALGS), JAG1 ve NOTCH2
genlerindeki mutasyon sonucu gelisen mul-
tisistemik, otozomal dominant kalitilan bir
hastaliktir [6]. Insidans1 70 000-100 000°de 1
olarak bildirilmistir [ 10]. Histopatolojik olarak
intrahepatik safra yollarmin azlig1 tipik bul-
gusudur. Alagille sendromunun 5 major tani
kriteri olan, kolestaz, dismorfik yiiz (genis alin,
kiigiik sivri ¢ene), okiiler anomaliler (posterior
embriyotokson), vertebral anomaliler (kele-
bek vertebra) ve konjenital kardiyak patolo-
jilerden (en sik periferal pulmonik stenoz)
3’lntlin goriilmesi tanisaldir [6, 10]. Hastalarin
%70’inde kolestaz bulgular1 goriilir [10]
ve bunlarin %15’inde karaciger transplanta-
syon ihtiyact dogar [6]. BAnin aksine, Kasai
prosediirii uygulanan hastalarda morbidite artar
ve karaciger bulgular1 progrese olur.Tedavi
yaklagimlarindaki bu farkliliklar nedeniyle
ALGS’nun, BAbasta olmak lizere diger NK ety-
olojilerinden ayrimi olduk¢a 6nemlidir [4, 6].
Cho ve ark [10] NK tanis1 almis 186 hasta
iizerinden yaptiklar1 caligmada, direkt hiperbil-
irubinemisi olan, USG’de safra kesesi anom-
alisi tespit edilen bir yenidoganda trianguler
kord belirtisi ve hepatik arter hipertrofisinin
yoklugunda ALGS diisiiniilmesi gerektigini
bildirmiglerdir. Siipheli olgularda kesin tani
karaciger biyopsisi ve genetik mutasyonlarin
gosterilmesi ile konur [ 1, 6, 10].

1.1.4. Koledok Kisti

Koledok kistleri (KK), intrahepatik ve/
veya ckstrahepatik safra yollarinin konjeni-
tal dilatasyonudur. Insidansi, bat1 iilkeler-
inde 1/100 000-150 000 iken, bazi Asya
iilkelerinde (Japonya) bu oran 1/13 000°de
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olarak bildirilmistir. Kiz ¢ocuklarinda, erkek
cocuklaria kiyasla daha sik goriliir [11].
Genel teori genellikle Karoli hastaliginin
patogenezini agiklamak icin kullanilan kon-
jenital duktal plak malformasyonudur. Digeri
ise, anormal pankreatobiliyer bileske (APBB)
olarak bilinen, koledok ve pankreatik kanalin
normalden daha uzun (>1,5 cm) bir ortak
kanala sahip olmasi [12] ve pankreatik sivinin
biliyer sisteme refliisli sonucu safra yollarinda
kronik inflamasyon, destriiksiyon ve dilata-
syon gelismesidir. Hastalarda neonatal kolestaz
veya batin i¢i kitle gibi semptomlar [3, 6]
ile kolanjit, kolelityazis ve pankreatit gibi kom-
plikasyonlar goriilebilir. Kolanjioselliiler karsi-
nom gelisme riski artmistir [4].

KK, lokalizasyonlarina baglt olarak Todani
simiflamasi [12] ile 5 tipe ayrilir. Tip 1 (en sik,
%80-90), ortak safra kanalinin (OSK) fusiform
ya da kistik dilatasyonudur (Resim 2). Tip 2,
OSK’nin divertikiil seklinde sakkiiler dilata-
syonudur. Tip 3, OSK’nin intraduodenal kistik
dilatasyonudur. Koledokosel olarak da bilinir.
Tip 4A’da, intrahepatik ve ekstrahepatik safra
yollarm, tip 4B’de ise sadece ekstrahepatik safra
yollarmi etkileyen kistik dilatasyonlar izlenme-
ktdir. Tip 5 (Karoli hastalig1), intrahepatik safra
yollarinin birka¢ milimetre ile birka¢ santimetre
arasinda degisen sakkiiler ya da fusiform dila-
tasyonudur. Otozomal resesif polikistik bobrek
hastaligi (ORPBH) ile birlikte goriilebilmekte-
dir. Hepatik fibrozis eslik eden olgular Karoli
sendromu olarak adlandirilir [4, 6]. MRKP cer-
rahi planlamada ve hastaligin yayginligini tespit

etmede kullanilabilir. Hepatobiliyer sintigrafi,
izlenen kistlerin safra yollari ile iligkisini goster-
mede faydalidir [6].

1.1.5. Kolelitiazis

Kolelitiazis yenidogan déneminde nadiren
goriiliir ancak sepsis, prematiirite, uzun siireli
total parenteral nutrisyon (TPN) gibi risk fak-
torleri safra tasi gelisimine sebep olabilir.
Yenidogan doneminde safra tasi bulunan
bebeklerin ¢ogunda biliyer sistem anomalileri
(koledok kisti gibi) veya hemolitik hastaliklar
mevcuttur [ 1]. Koledokolitiazis ve kolanjit gibi
komplikasyonlar geligebilir [1, 6]. Altta yatan
predispozan faktoriin kaldirilmas: durumunda
safra taglar1 1 yasina kadar kendiliginden kay-
bolurlar bu nedenle komplikasyon gelismedigi
stirece tedavi gereksizdir. USG’de safra taslari
kiiciik ekojen odak seklinde gorilirler ve
boyutlar1 3 mm’yi ge¢medigi siirece posterior
akustik goélgelenmeye izlenmez (Resim 3) [6].

1.2. Timoral Lezyonlar

1.2.1. infantil Hepatik Hemanjiyom

Gilincel Uluslararast Vaskiiler Anomaliler
Caligsma Grubu rehberinde [ 13 ] benign vaskiiler
timorler bagligi altinda incelenen infantil hepa-
tik hemanjiyom (IHH), yenidogan déneminde

Safra Kesesi

-d
9

Resim 2. Koronal T2-AG (A) ve MRKP incelemede koledokta, tip 1 koledok kisti ile uyumlu olarak

fusiform tarzda dilatasyon izlenmektedir.
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Resim 3. iki farkli yenidoganda, safra kesesi lumeninde ekojen kalkil imajlari izlenmektedir (oklar).

goriilen en sik benign karaciger tiimoriidiir. Daha
once bu lezyonlar i¢in kullanilan hemanjioendo-
telyoma terimi giiniimiizde kullanilmamaktadir.
Kiz ¢ocuklarinda, goriilme orani hafif de olsa
daha yiiksektir(1,3-2:1). Besten fazla kutanoz
infantil hemanjiyomu bulunan hastalarda
IHH agisindan USG ile tarama onerilmektedir
[14]. THH tipik olarak dogumdan itibaren ilk
haftalarda (4-8 hafta) ortaya ¢ikar ve prolif-
eratif faz olan ilk aylarda biiyiime gosterirken
oldukga yavas ilerleyen (8-9 yil) regresyon fazi
ile birlikte puberte doneminde tamamen rezorbe
olurlar [15]. Cogunlukla patolojik tan1 gerek-
mez | 16]. Dagilimlarina bagl olarak fokal, mul-
tifokal ya da diffiiz (normal parankimin yerini
almus sayisiz lezyon) paternde goriilebilirler [6].
Ozellikle diffiiz IHH olgularinda batin igi kitle,
obstriiktif sarilik, kusma gibi semptomlar ve
yiiksek debili kalp yetersizligi, abdominal kom-
partman sendromu, tiikketim koagiilopatisi gibi
ciddi komplikasyonlar goriilebilir. Bu tiimorler
tiroid hormonunu inaktive eden tip 3 iyodotiro-
nin deiyodinaz salgiladiklarindan hastalarda
hipotiroidizm gelisebilir. Multifokal ve diffiiz
IHH bulunan yenidoganlarda seri tiroid fonksi-
yon testleri ve yakin kardiyak takip yapilmalidir
[16]. Asemptomatik olgularin klinik takip-
lerinde “bekle ve gor” stratejisi uygulanarak
lezyonlarin zamanla regrese olmalar1 bekle-
nir. Semptomatik olgularda ise klinige bagh
olarak medikal (propranolol giinlimiizde altin
standart), radyolojik (embolizasyon) ya da cer-
rahi tedavi uygulanir. Diffiiz IHH, diger tiplere
kiyasla daha agresif ve tedaviye daha az yanith

oldugundan siklikla transplantasyon ihtiyaci
dogabilir [14].

Hepatik hemanjiyomlarin bir diger alt
tipi olan konjenital hepatik hemanjiyom
(KHH) ise dogum esnasinda izlenir ancak
[HH’da saptanan glukoz transporter-1 pro-
tein (GLUT-1) ekspresyonunun bu tiimdrlerde
negatif olmasi ayrimda faydalidir [15].

USG’de, fokal ve multifokal IHHlar iyi sirh
ve sferik morfolojide, hipoekoik veya bazen
eriskin tip hepatik hemanjiyomlara benzer sekilde
hiperekoik goriilebilirler. Ozellikle biiyiik olan-
lar nekroz, hemoraji, kalsifikasyon ve tromboza
bagli heterojen goriinim sergileyebilir. Diffiiz
tipte karacigerde belirgin boyut artis1 ve hetero-
jen goriiniim izlenir. Doppler incelemede IHH lar
tipik olarak hipervaskiiler lezyonlardir [16].

MRG’de, T2 agirlikli goriintiilerde (AG)
karaciger parankimine kiyasla hiperintens,
T1-AG’de ise hipointens izlenirler (Resim 4).
Multifokal THH'da iyi smirli, uniform g¢ok
sayida lezyon goriiliirken diffiiz THH da izle-
nen sayisiz lezyonlar normal karaciger paran-
kimin yerini almistir ve belirgin hepatomegali
mevcuttur. Kontrastsiz BT de bu lezyonlar
tipik olarak hipodens izlenirler. Biiyiik olan-
larda hiperdens hemoraji ve Kkalsifikasyon
alanlar1 goriilebilir. Dinamik kontrastli MRG
ve BT’de erken arteryel fazlarda diffiiz veya
periferik, gec fazlarda ise progresif sentripedal
kontrastlanma gosterirler [15, 16].Kii¢iik
[HH’larda erken fazlarda uniform kontrast-
lanma goriilebilirken, biiylik olanlarda ise
hemoraji ve nekroz nedeniyle ge¢ fazlarda
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Resim 4. Karaciger sag lobunda, T2 agirlikli incelemelerde hiperintens gériinimde ve sentripedal
kontrastlanma gosteren infantil hepatik hemanjiom 3 aylik tedavi sonrasi belirgin regrese

goérinimdedir.

santral kesim kontrastlanmayabilir [15]. IHH’
da goriilebilen arteriovendz santlarda akim hizi
artmis vaskiiler yapilar, T2-AG’lerde lezyon
igerisinde ve etrafinda flow voidler seklinde
izlenirler. Ozellikle biiyiik ve diffuz IHH larde
arteriyovendz sant varligi hemodinamiyi ciddi
sekilde etkileyebilir ve ¢olyak trunkus dis-
talindeki aorta segmentlerinde kalibrasyonda
azalma goriilebilir [6, 15]. KHH ve IHH un
goriintilleme ozellikleri benzerdir ve rady-
olojik olarak ayrimlar1 giictiir. Kalsifikasyon
varligi, heterojenite ve simirlarin belirsiz
olmast KHHu destekler [15].

1.2.2. Mezenkimal Hamartom

Mezenkimal hamartom (MH) immatiir mezen-
kimal dokular ve anormal safra yollarindan
olusan benign Kkaraciger tlimoridir [6].
Cogunlukla 2 yasin altinda goriiliir (vakalarin
%85°1 3 yasin altinda, %95°1 5 yasin altinda).
Tipik olarak biiyilik kitlesel lezyonlardir ve
boyutlart 30 cm’ye kadar ulasabilir. Nadir de
olsa MH olgularinda undiferansiye embriyonel
sarkoma malign transformasyon bildirilmistir.
Lezyonlarin hizli biiylime potansiyelleri ve
malign transformasyon olasilii nedeniyle

kesin tedavi komplet cerrahi rezeksiyondur.
Tam rezeke edilemeyen lezyonlarda rekiirrens
riski olsa da parsiyal rezeksiyon ya da aspira-
syon yapilabilir. Bazi olgularda transplantasyon
ihtiyaci bildirilmistir [ 16].

MH’lar, degisken oranda kistik ve solid kom-
ponentler barindiran biiyiik (>10 cm) kitlesel
lezyonlardir. Hemoraji ve nekroz nadiren
goriiliir ve varliklart maligniteyi diistindiiriir
[16]. Bu tiimorler, ¢ogunlukla multikistiktir ve
sag lobda (%75) yerlesim gosterirler [17].

USG’de, kistik komponentler anekoik,
solid komponentler ise hiperekoik izlenir.
Kistik yapilar icerisinde ekojen septasyonlar
goriilebilir. Doppler incelemede solid kompo-
nent ve septalarda minimal vaskiilarizasyon
mevcuttur. BT de genelde kompleks kistik
kitleler seklinde izlenirler. Intravenéz kon-
trast madde sonras1 septalarda ve solid kom-
ponentlede minimal kontrastlanma goriiliir.
Kalsifikasyon nadirdir [15, 16]. Yiksek
protein igerikli kistler T1-AG’lerde hiperin-
tens izlenebilir. Solid komponentler fibrozis
nedeniyle T1 ve T2-AG’lerde karaciger
parankimine kiyasla hipointens goriiliirler.
BT’ de oldugu gibi, postkontrast goriintiilerde
solid komponent ve septalarda hafif kontrast-
lanma gorili [16].
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1.2.3. Hepatoblastom (HB)

Infantil dénemde ve erken ¢ocukluk done-
minde en sik goriilen primer malign karaciger
timoridiir. Prematiirite ve disik dogum
agirhigi onemli risk faktorleridir. Vakalarin ¢ogu
sporadik olsa da bazi genetik sendromlarda
(familyal adenomatdz polipozis, Beckwith-
Wiedemann, hemihipertrofi, trisomi 18...) HB
goriilme riski artmistir. Hastalar genelde ele
gelen batin i¢i kitle ya da istahsizlik, kilo kayb1
gibi nonspesifik semptomlarla basvururlar.
Hastalarin %90’1nda oldukga yiiksektir ve AFP
yiiksekligi goriilmeyen olgularda prognoz daha
katiidiir. Yenidogan déneminde 25 000-50 000
ng/mL’ye ulasan AFP yiiksekligi goriilebilir ve
bu degerler eriskin diizeyine (<25 ng/mL) orta-
lama 6-8 ayda iner. Metastatik ya da yaygin HB
olgularinda AFP degerleri >1 000 000 ng/mL’ye
ulasabilmektedir. En sik akciger metastazi
goriiliir [18]. HB olgularinda tedavi oncesi
evrelemede en sik PRETEXT (PRETreatment
EXTent of tumor) evreleme sistemi kullanilir.
Temel olarak, karacigerin 4 ana segmentin-
den (sag anterior, sag posterior, sol lateral ve
sol medial) kacina tiimoriin uzandigi, vaskiiler
invazyon ve uzak metastaz varlig1 agisindan
degerlendirme yapilir. Hastaligin evresine
bagli olarak direkt cerrahi rezeksiyon ya da
neoadjuvan kemoradyoterapi sonrasi cerrahi
rezeksiyon yapilabilir. Rezeksiyonun miimkiin
olmadigr timorlerde karaciger transplanta-
syonu uygulanir [6, 15, 18].

HB tanisinda, evreleme ve tedavi
planlamasinda goriintiilleme olduk¢a Onemli
bir role sahiptir. Bu tiimoérler genelde, biiyiik
(>12 cm), iyi smirli, nekroz ve hemoraji
alanlar1 igeren heterojen kitlesel lezyonlardir.
Daha nadir karsilasilan multifokal ve infiltratif
formlar1 da mevcuttur. Epitelyal tip timorler
daha homojen izlenirken, mikst tip ve mezen-
kimal tip tiimorler daha heterojen goriiniime
sahiptir [15, 18]. USG’de siklikla, iyi sinirli,
karaciger parankimine gore hiperekojen solid
kitlesel lezyonlar olarak izlenirler. Nekroz ve
hemorajiyi temsil eden anekoik ve hiperekoik
alanlar kitlenin heterojen goriiniimiine katkida
bulunur. HB, kontrastsiz BT’de, karaciger

parankimine gore hipodens, iyi smirl,
biiyiik kitleler seklinde izlenirler. Hiperdens
hemoraji ve kalsifikasyon (%50) alanlar1 da
goriilebilir. Intravendz kontrast sonrasi het-
erojen kontrastlanma gosterirler.Metastaz
acisindan toraks BT goriintlilemesi Oner-
ilir [18]. MRG’de tipik olarak T1-AG’lerde
hipointens T2-AG’lerde heterojen hiperin-
tens izlenirler (Resim 5). T1-AG’lerde hip-
erintens hemoraji alanlar1 da goriilebilir.
Dinamik kontrastli serilerde heterojen kon-
trastlanma gdsterirler ve yer yer kontrastlan-
mayan nekrotik alanlar barindirirlar. Dinamik
serilerde washout, damar invazyonu ve
timor trombiisii agisindan da degerlendirme
yapilmalidir. Diflizyon agirlikli goriintiilerde
belirgin difiizyon kisitlamasi gosterirler [18].
Genellikle hepatobiliyer fazda kontrast tutu-
lumu gostermezler ancak az da fonksiyonel
hepatosit barindirabilir ve kontrastlanabilir [ 15].

1.2.4. Metastaz

Pediatrik donemde karacigerde en sik
gorillen tiimorler metastatik lezyonlardir.
Neonatal donemde en sik karaciger metastazi
yapan timor noroblastom olup bunu I16semi
ve renal tiimorler takip eder. Yolk sac timorii,
rabdomyosarkom ve rabdoid timor neonatal
donemde karaciger metastazi yapabilen diger
malignitelerdir [19].

1.3. Vaskiiler Patolojiler

Konjenital hepatik vaskiiler patolojiler;
nadiren goriilen, karacigerin vaskiiler yapilari
arasindaki anormal baglantilar1 temsil eden
malformasyonlardir. izole olarak gériilebil-
ecekleri gibi herediter hemorajik telenjiektazi
gibi sistemik hastaliklarla birliktelik gostere-
bilirler. Karaciger dual kan akimina sahip
oldugundan arteriovendz (hepatik arter-hepatik
ven), arterioportal (hepatik arter-portal ven) ve
portovendz (portal ven-hepatik ven) olmak tizere
3 tip malformasyon tanimlanmistir. Mulliken
smiflamasina gore, arteriovendz ve arterioportal
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Resim 5. Karaciger sag lobu tama yakin dolduran T1 agirlikli incelemede hipointens, T2 agirlikh
incelemede hiperintens, arteryal fazda hipervaskuler gériinimde ve ven6z fazda washout gosteren

PRETEXT evre 2 hepatoblastom.

santlar yiiksek akimli, portosistemik santlar ise
diistik akimli hepatik vaskiiler malformasyonlar
baslig1 altinda incelenir [20].

1.3.1. Konjenital Hepatik
Arterioven6z Malformasyon (AVM)

Insidans1  1/100.000’den azdir. Hastalar
genelde, yliksek debili kalp yetersizligi, hepa-
tomegali, portal hipertansiyon ve pulmoner
hipertansiyon bulgular1 ile prezente olurlar.
Bazi olgular ge¢ ¢ocukluk doneminde de tani
alabilir. THHdan farkli olarak neoplastik doku
igermez, zamanla bilylime gostermez ve tedavi
edilmedikce regrese olmazlar. Tedavide 6nce-
likle yiiksek debili kalp yetersizligine yoOne-
lik konservatif medikal yaklagim uygulanir.
Yanitsiz olgularda transkateter embolizasyon
ile hedefe yonelik tedavi yapilabilecegi gibi
bazi vakalarda cerrahi rezeksiyon da uygula-
nabilir. Ozellikle ¢ok sayida besleyici damari
bulunan ve diger tedavi seceneklerine yanit
vermeyen lezyonlarda karaciger transplanta-
syonu tek tedavi segenegidir [20, 21].

USG’de AVM’ler tipik olarak tek lobda
yerlesimli, normal parankimin yerini almuis,
yumusak doku kitlesinin eslik etmedigi torti-
yoz damar kiimesi seklinde izlenirler. Doppler
incelemede bu bolgedeki arteryel ve venodz
yapilarda yiiksek hizli, diisiik direngli (diisiik
rezistif indeks) kan akimi saptanir. Hepatik
venlerde, kalibrasyonunda artis ve spektral
Doppler incelemede arteriyel akim paterni
goriilebilir [20, 21]. Manyetik rezonans
goriintiileme AVM ile IHH ayriminda oldukga
faydalidir. Yiiksek kan akimli anormal vaskiiler
yapilar T2-AG’lerde flow voidler seklinde izle-
nirler. Dinamik kontrastl serilerde progresif
sentripedal dolum gosteren ITHH’lardan farkli
olarak AVM nidusunda hizli kontrastlanma ve
erken yikanma goriiliir [6, 21].

1.3.2. Konjenital Arterioportal
Malformasyon (APM)

Hepatik arterler ile portal vendz sistem
arasindaki anormal baglantiyr temsil eder.
Hepatik arterioportal santlar siklikla travmaya
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bagh gelisirler. Konjenital form tiim vakalarin
%10’unu olusturur [20]. Herediter hemorajik
telenjiektazi, Ehler-Danlos sendromu ve BA ile
birlikteligi bildirilmistir [21]. Portal hipertan-
siyona sebep oldugundan, neonatal donemde
hastalarda abdominal distansiyon (asit), sple-
nomegali ve tekrarlayan gastrointestinal
sistem kanamasi gibi semptomlar goriiliir [6].
Portal hipertansiyon zemininde irreversible
karaciger parankim hasar1 gelisebilir [20].
Tedavide tek APM bulunan hastalarda tran-
skateter embolizasyon olduk¢a faydalidir.
Embolizasyon ve cerrahiden fayda gérmeyen
hastalarda karaciger transplantasyonu tek
tedavi secenegidir [20, 21].

Doppler USG tanida en faydali goriintiileme
yontemidir. Hepatik arter ve portal ven g¢api
artmistir. Portal vende pulsatil, hepatofugal
kan akimi goriilmesi oldukca tanisaldir. Etraf
karaciger parankiminde, yiiksek akim hizina
bagli vibrasyon artefaktlart goriilebilir. Ciddi
olgularda hepatik venlerde de pulsatil akim
saptanabilir [6, 21].

1.3.3. Konjenital Portosistemik Sant
(PSS)

Portal sistem ile sistemik vendz dolasim
arasindaki anormal baglantiyr temsil eder.
Prevalanst 1/30 000 olarak bildirilmistir.
Anatomik olarak intrahepatik ve ekstrahepa-
tik olmak tiizere ikiye ayrilir. Ekstrahepatik
PSS’lar Abernethy malformasyonu olarak
da bilinirler. Tip 1’de portal ven yoktur ya da
belirgin hipoplaziktir. Splenik ve mezenterik
venlerden gelen kan akimi tamamen sistemik
dolagima geger. Tip 2’de ise portal ven mev-
cuttur ve parsiyel sant izlenir. Intrahepatik
PSS’lar icin de ¢esitli anatomik alt tipler
tanimlanmistir. Duktus venozus bu alt tipler-
inden biridir. Cogunlukla dogumdan sonra
saatler igerisinde kapanir.Ozellikle prematiirel-
erde 1 aya kadar patent kalabilir. PSS bulunan
yenidoganlarda, galaktozemi (siitten gecen gal-
aktozun karacigeri bypass etmesiyle), kolestaz,
karaciger fonksiyon testlerinde (KCFT)
anormallikler ve hiperamonyemi gibi ¢esitli

bulgular goriilebilir. Bunlarin gelismesinde
ana mekanizma splanknik dolagimin tiimiiyle
ya da parsiyel olarak karacigeri bypass edip
dogrudan sistemik dolagima karigsmasidir [22].
Tedavi edilmeyen olgularda ilerleyen donemde
hepatik ensefalopati, hepatopulmoner sendrom
gibi cesitli komplikasyonlar gelisebilir. Fokal
nodiiler hiperplazi, hepatik adenom, hepato-
blastom ve hepatoseliiler karsinom gibi timor-
lerin geligsme riski artmistir [20, 22].

Kiigiik capli intrahepatik PSS’lar 1-2 yasina
kadar kendiliginden regrese olabilirler ancak
biliylik kalibrasyonlu intrahepatik santlar ve
ekstrahepatik santlar tedavi edilmedigi siirece
gerilemezler [6, 22]. Portal ven patent olgu-
larda, sant cerrahi yontemlerle baglanabilir
ya da girisimsel radyoloji tarafindan metalik
koiller yardimiyla oblitere edilebilir. Santin
ligasyonu ya da obliterasyonu sonrast mut-
laka portal ven basmci kontrol edilmelidir.
Portal venin izlenmedigi ya da belirgin hipo-
plazik oldugu olgularda ise bu tedavi metodlari
uygulanamadigindan  karaciger transplanta-
syonu diistiniilmelidir [20].

Doppler USG ilk tercih edilen goriintiileme
yontemidir ancak ekstrahepatik PSS’larin tes-
pit edilmesi zordur. Santin goriintiilenemedigi
olgularda, ana portal venin ve intrahepatik por-
tal venoz dallarin izlenmemesi, hepatik arterde
kompansatuar ¢ap artist PSS olasiligini akla
getirmelidir. Portal venin patent oldugu olgu-
larda ise, spektral Doppler incelemede portal
vende, kardiyak pulsasyona bagli bifazik ya
da trifazik akim paternleri goriilebilir [6, 22].
BT ve MRG, PSS$’in sonografik olarak
gosterilemedigi olgularda yararhidir. Ayrica bu
goriintiileme yontemleri santin lokasyonunun,
blyilikliglinin ve oryantasyonunun daha iyi
ortaya konulmasini saglar [22].

1.3.4. Preduodenal Portal Ven (PPV)

Portal venin nadir bir konjenital anomalisi-
dir. Embriyolojik dénemde portal ven, vitel-
lin venin ventral ve dorsal dallarindan gelisir.
Normal gelisim esnasinda ventral dallar tipik
olarak atrofiye giderken dorsal dallardan portal
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ven geligir. PPV anomalisinde bu durumun tersi
s0z konusudur ve sonug olarak portal ven, duo-
denum anteriorundan seyreder [23]. Polispleni
ve BA olgularinda da PPV insidans1 artmistir| 6,
22]. Hastalarin yaris1 insidental olarak tespit
edilirken, kalan yaris1 duodenal obstriiksiyona
bagl direngli kusma, kilo alamama gibi bul-
gularla bagvururlar. Obstriiksiyonun sebebi
genelde portal vendeki anomaliden ziyade
PPV’e eslik eden duodenal atrezi/stenoz ya da
aniiler pankreas gibi patolojilerdir [22].

1.4. Edinilmis Patolojiler

1.4.1. Portal Ven Trombozu (PVT)

Insidans1 her 100.000 canli dogumda 1 iken
bu oran YYBU’lerinde tedavi géren cocuk-
larda 1000’de 36 olarak bildirilmistir. Bazi
hastalarda hafif derecede KCFT anormallikleri
bildirilse de, PVT bulunan yenidoganlarin
kan testlerinde de ¢ogunlukla anormallik tes-
pit edilmez [24]. En 6nemli risk faktorii umb-
likal vendz kateter (UVK) yerlestirilmesidir.
Tromboz gelisiminde kateter (boyut, yer, siire)
ve hasta (digitk dogum agirlig1, sepsis hipoksi,
infeksiyon...) ile iligkili degiskenler onemli
etkenlerdir. Tromboz c¢ogunlukla sol portal
vende izoledir ve spontan rezorbe olur. Diisiik
oranda da (~%>5) olsa hastalarin bir kisminda
uzun dénemde portal hipertansiyon ve gastro-
intestinal kanama gibi komplikasyonlar ve sol
lob atrofisi gelisebilir [24]. Gri skala USG’de
trombiis, liimen igerisinde ekojen materyaller
seklinde izlenir. Tam tikaniklik durumunda
Doppler USG’de liimende akim saptanmaz [6].
Kabul gérmiis tedavi yaklagimi; 1) klinik olarak
giivenliyse UVK’in ¢ekilmesi, 2) trombozun
USG ile yakin takibi ve progresyon durumunda
antikoagiilan tedavi verilmesidir [25].

1.4.2. Hepatik Abse (HA)

Yenidogan doneminde nadir goriilen ancak
fatal seyredebilen bir hadisedir. Literatiirde

giinlimiize kadar bildirilen olgu sayist 100’iin
altindadir. Siklikla dogumdan itibaren 2. hafta
sonrasinda goriiliirler [26]. Umblikal kateteri-
zasyon ana risk faktorlerindendir. Ozellikle
TPN ile beslenen bebeklerde UVK’in uygun-
suz pozisyonda olmasi apse gelisim riskini
arttirir [6]. Neonatal sepsis, nekrotizan entero-
kolit, gecirilmis cerrahi ve prematiirite diger
risk faktorleri arasindadir. Hastalarda genel-
likle neonatal sepsisi diigiindiiren ates, kusma,
genel durum bozuklugu, beslenememe, CRP
yiiksekligi, 16kositoz, KCFT yiilsekligi izlenir.
Geg kalman olgularda cerrahi tedavi ihtiyaci
artar ve ¢esitli komplikasyonlar (transdiyafrag-
matik yayilim, PVT...) gelisebilir. USG, neo-
natal HA’nin tanisinda ve tedaviye yanitin
takibinde en kullanigh goriintiileme yontemi-
dir. Hepatik abseler tipik olarak periferik hip-
erekojen rimi bulunan, komplex, heterojen eko
paternde, avaskiiler koleksiyonlardir. Hepatik
apseye reaktif gelismis sag tarafli plevral
efiizyon da goriilebilir [6]. Neonatal hepatik
abse olgularinda konservatif tedavi yaklasimi
on plandadir.Yanit alinamayan olgularda agik
ya da USG-BT esliginde drenaj yapilabilir [26].

1.4.3. Hepatik Hematom (HH)

Cogunlukla  subkapsiiler yerlesimlidir.
Umblikal kateterizasyona bagli vaskiiler
yaralanma, sepsis, hipoksi, travma ve
koagiilopati  neonatal HH  nedenleri
arasinda sayilabilir. Ayrica karacigerde
yerlesimli tiimoral lezyonlar ve vaskiiler
malformasyonlarin da kanayarak HH’a sebep
olabilir [6, 27]. Biiyliik hematomlarda anemi,
tagikardi, solukluk, sarilik gibi klinik bulgular
goriilebilir ve 6zellikle subkapsiiler hematom-
larda riiptiir ve batin igerisine kanama riski
mevcuttur [6, 28]. Neonatal HH’lar USG’de
cogunlukla, kompleks internal ekojeniteye
sahip, avaskiiler koleksiyonlar seklinde izle-
nirler [28]. Takip goriintiilemelerde boyutlarda
azalma ve eslik eden kalsifik degisiklikler
ayrnimda faydalidir. Batin igerisine kanama
ve hemodinamik instabilite gelisen olgularda
cerrahi tedavi uygulanir [27, 28].
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2. PANKREAS

2.1. Konjenital Anomaliler ve
Herediter Hastaliklar

2.1.1. Pankreas Divisum

Pankreasin en sik goriilen konjenital anom-
alisidir. Insidans1 ERKP uygulanan hastalarda
%3-8, MRKP cekilenlerde ise %9’dur [29].
Embriyolojik donemde, dorsal (Santorini
kanal1) ve ventral (Wirsung kanali) pankreas
kanallarinin eksik ya da yetersiz fiizyonu
sonucu gelisir. Vakalarin ¢ogunda dorsal ve
ventral kanal arasinda herhangi bir baglanti
bulunmazken (tip 1), baz1 olgularda iki kanal
arasinda ince baglantilar goriilebilir (tip 2),
bazilarinda ise ventral kanal total olarak izlen-
mez (tip 3) [8, 30]. Akut pankreatit insidansi
%25-38 olarak bildirilmistir [29]. MRKP’de,
dorsal pankreatik kanalin, ortak safra kanalini,
major papillaya dokildigi seviyenin krani-
alinde, anteriordan ¢aprazlayip mindr papillaya
acilmasi tanisaldir. Mindr papilla diizeyinde
Santorinosel olarak adlandirilan fokal dilata-
syon da goriilebilir [29, 30].

2.1.2. Anuler Pankreas

Pankreas divisumdan sonra ikinci en sik
konjenital pankreas anomalisidir. Ventral
pankreas tomurcugunun anormal rotasyonu
neticesinde, duodenumun pankreas dokusu
tarafindan kismen ya da tamamen cevrelen-
mesidir.Prevalansi 1/2000 olarak bildirilmistir.
En sik duodenum 2. kita etkilenirken (%85),
daha az siklikla (%15) 1. ve 3. kita etkilene-
bilir [8, 30]. Ekstramural ve intramural olmak
iizere iki tip tanimlanmistir. Ekstramural tipte
ventral kanal duodenumu ¢evreleyip ana pan-
kreatik kanala agilir. Hastalar siklikla tikayici
semptomlarla basvururlar. Intramural tipte ise
pankreatik doku dudenum duvarindaki kas
liflerine karismistir ve ¢ok sayida kiigiik kanal
vasitastyla direkt duodenuma drene olur. Bu
gruptaki hastalarda duodenal {ilser bulgular

on plandadir[8, 29]. Neonatal donemde,
aniiler pankreas olgularinin yarisinda duode-
nal obstriiksiyon bulgular1 gelisir. Yaklasik
%70’inde ise duodenal stenoz/atrezi, Down
sendromu ve konjenital kalp hastaliklar1 gibi
konjenital anomaliler mevcuttur[30, 31].
Duodenal obstriiksiyon semptomlart bulu-
nan olgularda, diiz abdominal radyografi ve
USG’de “double bubble” isareti goriilebilir.
Bilgisayarli tomografi ve MRG’de obstriiksi-
yon bulgulariin yaninda pankreatik dokunun
duodenumu kismen ya da tamamen ¢evreledigi
izlenir. MRKP’de ise anniiler pankreatik kanal
duodenumu gevrelemektedir. inkomplet aniiler
pankreas olgularinda, pankreatik doku duo-
denumu anterolateral ya da posterolateralden
kismen g¢evreler ve “timsah g¢enesi” goriiniimii
olusturur [30].

2.1.3. Ektopik Pankreas

Ektopik pankreas, pankreatik dokunun nor-
mal pankreas ile anatomik ya da vaskiiler
baglantis1 bulunmaksizin bagka bir lokasyonda
yerlesimli  olmasidir. Toplumda  goriilme
orant otopsi serilerinde %1 ile %15 arasinda
degiskenlik gostermektedir [31]. Siklikla gas-
trik antrum, proksimal duodenum ve jejunumda
submukozal yerlesim gosterir. Hastalar genelde
asemptomatiktir ve insidental tan1 alirlar ancak
bazi olgularda epigastrik agri, peptik iilser
yakinmalari, hemoraji ya da invajinasyon
goriilebilir. Ektopik pankreas dokusunda da,
enflamatuar ve neoplazik hadiseler goriilebilir
[29, 30]. Bilgisayarli tomografi ve MRG’de
ektopik pankreas dokusu normal pankreas ile
ayn1 dansite/intensitede izlenir [31].

2.1.4. Kistik Fibrozis (KF)

KF transmembran regiilator (KFTR)
proteinini  kodlayan gendeki mutasyon
sonucu gelisen, Ozellikle ekzokrin gland
fonksiyonlarini etkileyen, otozomal resesif,
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herediter bir hastaliktir [32]. Insidansi 100
000 canli dogumda 19,9 olarak bildirilmistir.
Etkilenen olgularda steatore, malabsorbsi-
yon ve gelisme geriligi gibi klinik bulgular
goriilir [33]. Salg1 epitellerinde klor trans-
portunun bozulmas: sonucu iiretilen salgida
viskozite artis1 ve obstriikksiyon gelisir ve
hastalarin %85-90’1nda pankreas yetersizligi
ile sonuglanir [8].

Goriintiilemede ilerleyen donemlerde nor-
mal pankreas dokusu yerini yag doku, fibrozis
ve kalsifikasyonlara birakir. Ge¢ donem-
lerde USG’de, pankreas boyutlar1 azalir,
yag birikimine bagli parankim hiperekojen
goriiniim kazanir. Duktal dilatasyonlar net-
icesinde hipoekoik kistik lezyonlar oOriilebilir.
Manyetik rezonans goriintiilemede, yag infil-
trasyonu, fibrozis bulgular1 ve kistik dilata-
syonlar daha ayrintili goriintiilenebilirken,
BT ise kalsifikasyonlarin tespitinde daha
faydahidir [8].

2.1.5. Shwachman-Diamond
Sendromu

Ekzokrin pankreas yetersizligi, kemik iligi
disfonksiyonu, gelisme geriligi ve metafizyel
kondrodisplazi gibi iskelet anomalileri ile
karakterize, nadir goriilen, otozomal resesif,
multisistemik bir hastaliktir. Hastalar malab-
sorbsiyon bulgulari ile bagvururlar. Ter testinin
normal olmasi KF’den ayrimda yardimcidir.
USG’de yag birikimi nedeniyle pankreasta
diffiiz ekojenite artisi mevcuttur. Pankreas
boyutlarinda azalma izlenmez [34].

2.2. inflamatuar Hastaliklar

2.2.1. Pankreatit

Neonatal pankreatit olduk¢a nadir goriilen
bir hadisedir. Yapisal anomaliler (pankreas
divisum, biliyer sistem anomalileri...),
sistemik hastaliklar (sepsis, sok...), infeksiyon
ve metabolik hastaliklar (hiperlipidemi, hip-
erkalsemi) baglica etyolojik faktorlerdir [35].

Hastalar ates, genel durum bozuklugu, irri-
tabilite, oral alimin azalmasi gibi bulgular ile
basvururlar. USG ilk bagvurulacak goriintiil-
eme yontemidir. Pankreasta fokal ya da diffiiz
voliim artis1, 6deme bagl hipoekoik goriiniim,
pankreatik kanalda ¢ap artis1 ve peripankreatik
stvi tespit edilmesi, pankreatiti diigiindiiren
tipik USG bulgularidir [32].

2.3. Timoral Lezyonlar

Non-hodgkin lenfoma ve néroblastom basta
olmak {iizere bazi agresif tlimorlerin sekonder
pankreas tutulumu daha siktir [36].

2.3.1. Pankreatoblastoma (PB)

Erken cocukluk déneminin en sik goriilen
pankreas tiimoriidiir. Erkeklerde yaklagik 2
kat daha sik goriliir [32, 36]. Vakalarin ¢ogu
sporadik olmakla birlikte 6zellikle konjenital
olgularin Beckwith-Wiedemann sendromu ile
birlikteligi mevcuttur [32, 37]. HB ve embriyo-
nel karsinom gibi embriyonel tiimorlere benzer
sekilde PB olgularin 1/3’tinde AFP yiiksekligi
goriilebilir [36]. Tam esnasinda olgularin 3’te
1’1 metastatiktir ve karaciger en sik metastatik
odaktir [37].

PB boyutlar1 1,5 cm ile 20 cm arasinda
degismekle birlikte ortalama 10,6 cm olarak
bildirilmistir. Hemorajik nekroz, kistik dejenera-
syon alanlar1 ve kalsifikasyonlar barindirabilirler
[36]. USG ve BT’de iyi smirl, lobiile kon-
turlu, heterojen ekojenite/dansitede, hipoekoik/
hipodens kistik komponentler igeren dev kitleler
seklinde izlenirler. Cogu iyi sinirli olsa da yiik-
sek gradeli olanlarin infiltratif davranis sergile-
yebilir ve noroblastomu taklit edebilir [37].

2.3.2. Adacik Hiicre Hiperplazisi
(Nesidioblastozis)

Adacik hiicre hiperplazisi, daha 6nce nesid-
ioblastozis olarak adlandirilan, B hiicre hip-
erfonksiyonu, neonatal hiperinsiilinemi ve
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hipoglisemi ile karakterize tiimor benzeri
patolojidir [37]. Hastalar, tipik olarak ciddi
miktarda IV glukoz infiizyonu gerektiren
derin hipoglisemi ile bagvururlar [36]. Diffiiz
(%75°1) ve fokal (%25°1) olmak tizere iki
tip tanmmlanmistir.Diffiiz tipte, USG, BT ve
MRG’de pankreas volimiinde diffiiz artis
goriilebilecegi gibi herhangi bir anormal-
lik izlenmeyebilir. Fokal tip ise ¢ogu zaman
USG, BT ya da MRG ile tespit edilemez [37].
Diffiiz tipte tama yakin pankreas rezeksiyonu
uygulanirken, fokal tipte sadece lezyon eksize
edilir. Son zamanlarda yapilan calismalarda
intraoperatif USG ve 18F-fluoro-L-DOPA
PET/BT’nin fokal ve diffiiz tipin ayriminda
faydali olabilecegi bildirilmistir [36, 37].

SONUC
Neonatal HPBS patolojilerinin  tanis1
ve tedavi sonrast takiplerinde radyolojik

gorlintiileme yontemleri olduk¢a Snemli rol
oynamaktadir. Kolay ulasilabilir olmasi, anes-
tezi gerektirmemesi, gercek zamanli goriintiil-
eme olanag1 vermesi ve radyasyon maruziyeti
bulunmamast nedeniyle USG her zaman ilk
secenek goriintiileme yoOntemidir. Ancak
ozellikle karaciger ve pankreas tiimorlerinin
karakterizasyon, evreleme ve takiplerinde
tercih edilmesi gereken modalite MRG’dir.
Radyologun, yenidogan donemi hepatobiliyer
ve pankreas patolojilerinin klinik 6zellikleri ve
goriintiileme bulgularina asina olmasi dogru
tani, tedavi ve prognoz acisindan hayati dnem
tasimaktadir.

=ISaynaklar
[1].

Lane E, Murray KF. Neonatal cholestasis. Pediatr
Clin North Am. 2017; 64(3):621-39. [CrossRef]

Fawaz R, Baumann U, Ekong U et al. Guideline for
the evaluation of cholestatic jaundice in infants:
joint recommendations of the North American Soci-
ety for Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and
Nutrition and the European Society for Pediatric
Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition. J

2.

[3].

(4].

[3].

[6].

(71

[8].

[9].

[10].

[11].

[12].

[13].

[14].

[15].

[16].

Pediatr Gastroenterol Nutr. 2017; 64(1):154-68.
[CrossRef]

Di Serafino M, Gioioso M, Severino R et al. Ultra-
sound findings in paediatric cholestasis: how to
image the patient and what to look for. J Ultrasound.
2020; 23(1):1-12. [CrossRef]

Abbey P, Kandasamy D, Naranje P. Neonatal jaun-
dice. Indian J Pediatr. 2019; 86(9):830-41.
[CrossRef]

Napolitano M, Franchi-Abella S, Damasio MB et al.
Practical approach to imaging diagnosis of biliary
atresia, Part 1: prenatal ultrasound and magnetic
resonance imaging, and postnatal ultrasound. Pedi-
atr Radiol. 2021; 51(2):314-31. [CrossRef]
Shamir SB, Kurian J, Kogan-Liberman D,
Taragin BH. Hepatic imaging in neonates and young
infants: state of the art. Radiology.2017; 285(3):763—
77. [CrossRef]

Zhou L, Shan Q, Tian W, Wang Z, Liang J, Xie X.
Ultrasound for the diagnosis of biliary atresia: a
meta-analysis. AJR Am J Roentgenol. 2016;
206(5):W73-W82. [CrossRef]

Back SJ, Maya CL, Khwaja A. Ultrasound of con-
genital and inherited disorders of the pediatric hepa-
tobiliary system, pancreas and spleen. Pediatr
Radiol. 2017; 47(9):1069-78. [CrossRef]
Mandelia A, Lal R, Mutt N. Role of hepatobiliary
scintigraphy and preoperative liver biopsy for exclu-
sion of biliary atresia in neonatal cholestasis syn-
drome. Indian J Pediatr. 2017; 84(9):685-90.
[CrossRef]

Cho HH, Kim WS, Choi YH et al. Ultrasonography
evaluation of infants with Alagille syndrome: in
comparison with biliary atresia and neonatal hepati-
tis. Eur J Radiol. 2016; 85(6):1045-52. [CrossRef]
Soares KC, Goldstein SD, Ghaseb MA, Kamel I,
Hackam DJ, Pawlik TM. Pediatric choledochal
cysts: diagnosis and current management. Pediatr
Surg Int. 2017; 33(6):637-50. [CrossRef]

Lewis VA, Adam SZ, Nikolaidis P et al. Imaging of
choledochal cysts. Abdom  Imaging. 2015;
40(6):1567-80. [CrossRef]

International Society for the Study of Vascular
Anomalies (ISSVA). ISSVA classification of vascu-
lar anomalies. Available at: https://www.issva.org/
classification, Accessed on June 15, 2021].

Zavras N, Dimopoulou A, Machairas N, Paspala A,
Vaos G. Infantile hepatic hemangioma: current state
of the art, controversies, and perspectives. Eur J
Pediatr. 2020; 179(1):1-8. [CrossRef]

Yikilmaz A, George M, Lee EY. Pediatric hepatobil-
iary neoplasms: an overview and update. Radiol
Clin North Am. 2017; 55(4):741-66. [CrossRef]
Chung EM, Cube R, Lewis RB, Conran RM. From
the archives of the AFIP: pediatric liver masses:

387


https://doi.org/10.1016/j.pcl.2017.01.006
https://doi.org/10.1097/MPG.0000000000001334
https://doi.org/10.1007/s40477-019-00362-9
https://doi.org/10.1007/s12098-019-02856-0
https://doi.org/10.1007/s00247-020-04840-9
https://doi.org/10.1148/radiol.2017170305
https://doi.org/10.2214/AJR.15.15336
https://doi.org/10.1007/s00247-017-3869-y
https://doi.org/10.1007/s12098-017-2408-z
https://doi.org/10.1016/j.ejrad.2016.03.023
https://doi.org/10.1007/s00383-017-4083-6
https://doi.org/10.1007/s00261-015-0381-4
https://www.issva.org/classification
https://www.issva.org/classification
https://doi.org/10.1007/s00431-019-03504-7
https://doi.org/10.1016/j.rcl.2017.02.003

388

[17].

[18].

[19].

[20].

[21].

[22].

[23].

[24].

[25].

[26].

[27].

Durmaz ve Bayramoglu

radiologic-pathologic correlation part 1. Benign
tumors.  Radiographics.  2010;  30(3):801-26.
[CrossRef]

Fernandez-Pineda I, Cabello-Laureano R. Differential
diagnosis and management of liver tumors in infants.
World J Hepatol. 2014; 6(7):486-95. [CrossRef]
Chung EM, Lattin GE Jr, Cube R et al. From the
archives of the AFIP: Pediatric liver masses: radio-
logic-pathologic correlation. Part 2. Malignant
tumors. Radiographics. 2011; 31(2):483-507.
[CrossRef]

Isaacs H Jr. Fetal and neonatal hepatic tumors. J
Pediatr Surg. 2007; 42(11):1797-803. [CrossRef]
Garcia-Tsao G. Congenital hepatic vascular malfor-
mations. In: DeLeve LD, Garcia-Tsao G, eds., Vas-
cular liver disease: mechanism and management.
verlag. New York, USA: Springer, 2011:213-18.
Gallego C, Miralles M, Marin C, Muyor P,
Gonzalez G, Garcia-Hidalgo E. Congenital hepatic
shunts.  Radiographics.  2004;  24(3):755-72.
[CrossRef]

Albers BK, Khanna G. Vascular anomalies of the
pediatric liver. Radiographics. 2019; 39(3):842-56.
[CrossRef]

Corness JA, McHugh K, Roebuck DJ, Taylor AM.
The portal vein in children: radiological review of
congenital anomalies and acquired abnormalities.
Pediatr Radiol. 2006; 36(2):87-96, quiz 170.
[CrossRef]

Williams S, Chan AK. Neonatal portal vein throm-
bosis: diagnosis and management. Semin Fetal Neo-
natal Med. 2011; 16(6):329-39. [CrossRef]

Bhatt MD, Chan AK. Venous thrombosis in neo-
nates. FAC Rev. 2021; 10:20. [CrossRef]

Semerci SY, Babayigit A, Cebeci B, Buyukkale G,
Cetinkaya M. Hepatic abscesses in preterm infants:
report of three cases and review of the literature.
J Trop Pediatr. 2016; 62(3):255-60. [CrossRef]
Costa S, De Carolis MP, Savarese I, Lacerenza S,
Romagnoli C. Hepatic hematoma in a neonate with

[28].

[29].

[30].

[31].

[32].

[331].

[34].

[35].

[36].

[37].

a high level of alpha-fetoprotein. Eur J Pediatr.
2008; 167(5):591-3. [CrossRef]

Ognibene N, Rossi E. Sonographic diagnosis of
subcapsular liver hematoma in newborn: a case
report. J Gastrointest Dig Syst. 2016; 6(2):408.
[CrossRef]

Borghei P, Sokhandon F, Shirkhoda A, Morgan DE.
Anomalies, anatomic variants, and sources of diag-
nostic pitfalls in pancreatic imaging. Radiology.
2013; 266(1):28-36. [CrossRef]

Srisajjakul S, Prapaisilp P, Bangchokdee S. Imaging
of congenital pancreatic lesions: emphasis on key
imaging features. Jpn J Radiol. 2015; 33(9):525-32.
[CrossRef]

Alexander LF. Congenital pancreatic anomalies,
variants, and conditions. Radiol Clin North Am.
2012; 50(3):487-98. [CrossRef]

Di Serafino M, Vitale V, Severino R et al. Pediatric
ultrasonography of the pancreas: normal and abnor-
mal findings. J Ultrasound. 2019; 22(3):261-72.
[CrossRef]

Piskin FC, Yavuz S, Kose S et al. A comparative
study of the pancreas in pediatric patients with cystic
fibrosis and healthy children using two-dimensional
shear wave elastography. J Ultrasound. 2020;
23(4):535-42. [CrossRef]

Berrocal T, Prieto C, Pastor I, Gutierrez J, al-Assir 1.
Sonography of pancreatic disease in infants and chil-
dren. Radiographics. 1995; 15(2):301-13. [CrossRef]
Siafakas CG, Brown MR, Miller TL. Neonatal pan-
creatitis associated with familial lipoprotein lipase
deficiency. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 1999;
29(1):95-8. [CrossRef]

Chung EM, Travis MD, Conran RM. Pancreatic
tumors in children: radiologic-pathologic correlation.
Radiographics. 2006; 26(4):1211-38. [CrossRef]
Shet NS, Cole BL, Iyer RS. Imaging of pediatric
pancreatic neoplasms with radiologic-histopatho-
logic correlation. 4JR Am J Roentgenol. 2014,
202(6):1337-48. [CrossRef]


https://doi.org/10.1148/rg.303095173
https://doi.org/10.4254/wjh.v6.i7.486
https://doi.org/10.1148/rg.312105201
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2007.07.047
https://doi.org/10.1148/rg.243035046
https://doi.org/10.1148/rg.2019180146
https://doi.org/10.1007/s00247-005-0010-4
https://doi.org/10.1016/j.siny.2011.08.005
https://doi.org/10.12703/r/10-20
https://doi.org/10.1093/tropej/fmv103
https://doi.org/10.1007/s00431-007-0518-8
https://doi.org/10.4172/2161-069X.1000408
https://doi.org/10.1148/radiol.12112469
https://doi.org/10.1007/s11604-015-0458-6
https://doi.org/10.1016/j.rcl.2012.03.006
https://doi.org/10.1007/s40477-018-0348-8
https://doi.org/10.1007/s40477-020-00432-3
https://doi.org/10.1148/radiographics.15.2.7761636
https://doi.org/10.1097/00005176-199907000-00023
https://doi.org/10.1148/rg.264065012
https://doi.org/10.2214/AJR.13.11513

Egitici Nokta 389

Neonatal Hepatopankreatobiliyer Sistem Patolojileri

Selahattin Durmaz, Zuhal Bayramoglu

e —
Sayfa 376

Trianguler kord belirtisi ve Egitici Nokta eslik eden safra kesesi anomalilerini BA tanisinda en
giivenilir bulgular olarak bildirilmistir. Ozellikle bu iki bulgunun bir arada goriilmesi BA tanisi
acisindan olduke¢a anlamlidir.

Sayfa 377

Alagille sendromunun 5 major tan1 kriteri olan, kolestaz, dismorfik yiiz (genis alin, kii¢iik sivri ¢ene),
okiiler anomaliler (posterior embriyotokson), vertebral anomaliler (kelebek vertebra) ve konjenital
kardiyak patolojilerden (en sik periferal pulmonik stenoz) 3’{iniin goriilmesi tanisaldir.

Sayfa 378

Karoli hastaliginin patogenezini agiklamak icin kullanilan konjenital duktal plak malformasyonudur.
Digeri ise, anormal pankreatobiliyer bileske (APBB) olarak bilinen, koledok ve pankreatik kanalin
normalden daha uzun (>1,5 cm) bir ortak kanala sahip olmasi ve pankreatik sivinin biliyer sisteme
refliisii sonucu safra yollarinda kronik inflamasyon, destriiksiyon ve dilatasyon gelismesidir.

Sayfa 380
Ozellikle bityiik ve diffuz IHH’larde arteriyovendz sant varligi hemodinamiyi ciddi sekilde
etkileyebilir ve ¢6lyak trunkus distalindeki aorta segmentlerinde kalibrasyonda azalma goriilebilir.

Sayfa 381

HB olgularinda tedavi oncesi evrelemede en stk PRETEXT (PRETreatment EXTent of tumor)
evreleme sistemi kullanilir. Temel olarak, karacigerin 4 ana segmentinden (sag anterior, sag posterior,
sol lateral ve sol medial) kagina tiimoriin uzandigi, vaskiiler invazyon ve uzak metastaz varligi
acisindan degerlendirme yapilir.

Sayfa 385

MRKP’de, dorsal pankreatik kanalin, ortak safra kanalini, major papillaya dokiildiigii seviyenin
kranialinde, anteriordan ¢aprazlayip mindr papillaya agilmasi tanisaldir

Sayfa 385
Bilgisayarli tomografi ve MRG’de ektopik pankreas dokusu normal pankreas ile ayni: dansite/
intensitede izlenir

Sayfa 386

Ge¢ donemlerde USG’de, pankreas boyutlar1 azalir, yag birikimine bagli parankim hiperekojen
goriiniim kazanir. Duktal dilatasyonlar neticesinde hipoekoik kistik lezyonlar oriilebilir. Manyetik
rezonans goriintiilemede, yag infiltrasyonu, fibrozis bulgular ve kistik dilatasyonlar daha ayrntil
goriintiilenebilirken, BT ise kalsifikasyonlarin tespitinde daha faydalidir.
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Neonatal Hepatopankreatobiliyer Sistem Patolojileri

Selahattin Durmaz, Zuhal Bayramoglu

1. Neonatal kolestaz ile ilgili asagida verilen bilgilerden hangisi yanlistir?

a.

b.

Biliyer atrezide hem intrahepatik hem de ekstrahepatik safra yollari etkilenir.

Ciddi neonatal hepatit ve Alagille sendromu olgular1 hepatobiliyer iminodiasetik asit
(HIDA) sintigrafisinde, biliyer atreziyi taklit edebilir.

Alagille sendromunda safra kesesinde sekil, boyut ve kontur anomalileri goriilebilir.

. Tip 1 koledok kistleri, kistik biliyer atrezi ile karisabilir. Intrahepatik safra yollarinda dilata-

syon izlenmesi biliyer atreziyi diisiindiiriir.

e. Cocukluk ¢aginda yapilan karaciger transplantasyonlarinin en sik sebebi neonatal kolestazdir.

2. Biliyer atrezinin goriintiileme bulgulari ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a.

o a0 =

Trianguler kord belirtisi ve eslik eden safra kesesi anomalileri en giivenilir USG bulgularidir.
Biliyer atrezi olgularinda hepatik subkapsiiler kan akimi artmistir.

Safra kesesinin normal olmasi biliyer atrezi olasiligini ekarte ettirmez.

Bazi biliyer atrezi olgularinda porta hepatiste kistik yapi izlenebilir.

Trianguler kord belirtisi, fibrotik ana safra kanalin1 temsil eder ve varligi biliyer atrezi i¢in
kesin tan1 koydurucudur.

3. Neonatal donem karaciger tiimdrleri ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a.

Neonatal donemde goriilen en sik benign karaciger tiimori infantil hepatik hemanjiom, en
sik malign karaciger tlimorii ise hepatoblastomdur.

. Multiple neonatal karaciger lezyonu varliginda hipovaskiiler natiir néroblastom metastazini,

hipervaskiiler natiir hepatik hemanjiomu diisiindiirebilir.

Mezenkimal hamartomlar solid kitlesel lezyonlardir ve cogunlukla hemoraji, nekroz ve kal-
sifikasyon alanlar1 barindirirlar.

Hepatoblastom olgularinda AFP yiiksekligi, damar invazyonu ve timor trombiisii siktir.

e. Neonatal déonemde karacigere en sik metastaz yapan tiimor néroblastomdur.

4. Neonatal donem portal ven trombozu ile ilgili asagidakilerden hangisi yanligtir?

a.

o a0 o

En 6nemli risk faktorii umblikal venoz kateter yerlestirilmesidir.

Cogunlukla sol portal vende izoledir.

Portal hipertansiyon, gastrointestinal kanama ve sol lob atrofisi en 6nemli komplikasyonlardir.
Kilavuzlarda antikoagiilan tedavi kullanimi dnerilmektedir.

Uzun dénemde ¢ogunlukla 6nemli bir problem olusturmazlar.
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5. Konjenital pankreas patolojileri ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?

a. Pankreasin divisum, dorsal ve ventral pankreatik kanallarin eksik ya da yetersiz fiizyonu
sonucu gelisir.

b. Pankreas divisumda, altin standart gériintiileme metodu MRKP’dir.

c. Aniiler pankreas olgularinda “double bubble” isareti deudonal obstriiksiyona sekonder
gelisir.

d. Intramural tip aniiler pankreas olgular1 siklikla tikayic1 semptomlar ile bagvururlar.

e. Ektopik pankreas dokusu bilgisayarli tomografi ve MRG’de normal pankreas ile ayn1 dan-
site/intensitede izlenir.

pS ‘P ‘o¢ 97 pr redead)
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Yenidoganin Gastrointestinal Sistem

Hastaliklari

Evrim Ozmen®, Gizem Timocin Yigman

OGRENME HEDEFLERI

®m Yenidoganin radyolojik gértntilenme-
sinde arastirilan hastaliga gére modalite
ve kontrast secimini yapabilmek

m Yenidogana 6zgu hastaliklari ve radyolo-
jik bulgularini bilmek

m Tetkik sonrasi planlama konusunda
klinisyeni dogru yénlendirebilmek

m Floroskopik islemlerde teknik ile ilgili
teorik bilgiye sahip olmak

Ozmen E, Yigman GT. Yenidoganin gastrointestinal sistem hastaliklari. Trd Sem 2021; 9: 392-407.

GiRiS

Yenidogan donemine 0Ozgli gastrointes-
tinal sistem hastaliklarin1  degerlendirirken
modalitelerin  ve kullanilmasi  planlanan
kontrast maddelerin se¢imini dogru yap-
mak oldukc¢a onemlidir. Yenidogan bebekleri
degerlendirirken ve goriintiilemesini plan-
larken; inceleme siiresini minimumda tutmak,
radyasyon maruziyetini en aza indirmek ve
en dogru tetkik ile baslamak suretiyle akilci
yaklagim tercih edilmelidir. Genel geger
kurallarin yaninda her hastaliga 6zgii taniyi
kolaylastiracak bazi yaklagimlar ve bulgular
vardir. Bu yazimizda siklikla yenidogan déne-
minde karsilasabilecegimiz organ bazli baslica
hastaliklar1 ve tercih edilmesi gereken rady-
olojik modaliteleri goriintiileme bulgular ile
birlikte tartismay1 hedefledik.

Goriintiileme Yontemleri

Radyografi; yenidoganin gastrointestinal
sistem (GIS) hastaliklarinda &zellikle intestinal
obstriiksiyonlarda genellikle ilk tercih edilen
yontemdir. Pilor stenozu ise bu konuda bir istisna
olup ilk olarak ultrasonografi tercih edilir [1].
Gastrointestinal obstrilksiyon tanist  direkt
grafide hava-siv1 seviyelenmesinin saptanmasi
ile konulabilir. Supin pozisyonda 6n-arka, lat-
eral ve dekubit pozisyonlarda ¢cekim yapilabilir.
Klinik olarak perforasyondan siipheleniliyor
ise ayakta direkt batin grafisi ya da sol lateral
dekubit pozisyon eklenebilir. Yenidogan done-
mindeki bazi hastaliklarin spesifik radyografik
bulgular1 vardir. Ornegin; gazsiz abdomen
0zofageal atrezisini, “cift kabarcik™ isareti duo-
denal atreziyi ya da “liglii kabarcik” goriinlimi
jejunal atreziyi diisindiirmelidir [2].
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Resim 1. A, B. (A) Oral kontrast verilmesini
takiben nazal regurjitasyon gelisimi. (B) Oral
kontrast verilmesini takiben trakeobronsial
sisteme belirgin aspirasyon izlenmektedir.

Kontrasth floroskopi; atom numaras1 ytik-
sek baryum ya da iyotlu kontrast maddelerin
agizdan, rektal yoldan, ostomi ya da katater
yolu ile verilerek goriintiileme yapilmasidir.
Kontrastl floroskopi yapilmadan once dikkat
edilmesi gereken en 6nemli husus perforasyon
siiphesi varliginda diisiik ozmolariteli kontrast
maddelerin  kullanilmas:  gerekliligidir [3].
Oral yoldan verilen kontrast maddenin aspira-
syon riski akilda tutulmalidir. Isleme baryumla
baslanip aspirasyon olmasi halinde kontrastin
degistirilip diisiik osmolariteli suda ¢oziniir
kontrast maddelere gecilmesi en uygun ve ter-
cih edilmesi gereken yontemdir (Resim 1A-B).

Yiiksek ozmolariteli iyotlu kontrast mad-
deler mekonyum ileusu harig, 6zellikle pul-
moner 6dem riski olmasi nedeniyle tercih
edilmezler. Mekonyum ileusunda ise yiiksek
ozmolariteli kontrastlar barsak liimenine su
cekerek ileusu tedavi edebilir ve bu nedenle
tercih edilir. Diger durumlarda diisiik osmola-
riteli iyotlu kontrast maddeler kullanilmalidur.
Hirschsprung hastaligi arastirilmasinda kolonik
degerlendirme baryumlu kontrast madde ile
yapilir ve 24 saat sonra aliman ge¢ bosaltim
grafisi taniya ek katki saglar.

Ultrasonografi (USG); ozellikle pilor ste-
nozunda tani i¢in bagvurulan yontemdir [ 1-4].
Nekrotizan enterokolit tanili hastalarda barsak
peristaltizminin ger¢cek zamanli goriilmesi,
duvar kalinlig1 ve peritoneal sivinin tespitinde
USG biiyiik katki saglar. Duplikasyon kistleri

Yenidoganin Gastrointestinal Sistem Hastaliklari
I

ya da mezenterik kistler gibi kistik abdominal
kitlelerin ayric1 tanisinda USG biiyiik fayda
saglamaktadir. Barsak duvar1 katlart sono-
grafik olarak ayirt edilebilir ki barsak duvari
katlarmin goriilmesi kistik abdominal kitlede
duplikasyon kistini diistindiiriir [5].

Bilgisayarlh Tomografi ve Manyetik
Rezonans Goriintiileme; Bilgisayarl
tomografideki (BT) radyasyon dozu ve

Manyetik Rezonans (MR) goriintiilemesi
gerceklestirilirken sedasyona ihtiyag
duyulmast nedeniyle bu iki goriintiilleme
yontemi daha az siklikla tercih edilmektedir.
Genellikle saptanan abdominal patolojinin
ayirici tanisinda ultrasonografi ve floroskopik
yontemlerden sonra tamamlayici tetkik olarak
kullanilmaktadir [6]. Tedavi sonrasi takiplerde
karsilastirma agisindan kolaylik saglamaktadir.

OZOFAGUS

Ozofagus Atrezisi ve Trakedzofageal
Fistiil

Ozofagus atrezisi (OA) gastrointestinal
traktin en sik goriilen konjenital malforma-
syonudur. Gross klasifikasyonu ile anatomik
lokasyonu ve konfigiirasyonuna gore 5 farkli
gruba ayrilmaktadir [7] (Resim 2).

Ozofagus atrezili cocuklarda %50-70 oranina
kardiyovaskiiler, gastrointestinal sistem, san-
tral sinir sistemi ve iskelet sistemi ile iliskili
konjenital anomaliler goriilebilmektedir [&].

Prenatal sonografide polihidroamnioz ve
mide havasinin goriilmemesi ile tan1 konu-
labilmektedir. Dogumdan sonra beslenme
sorunu, beslenirken morarma, hipersalivasyon
gibi semptomlar ile klinige bagvurabilir.
Nazogastrik tiiplin mideye ulagtirilamamasi ya
da kivrilmis nazogastrik tiip ile klinik olarak
OA’dan siiphelenilmelidir. Fistiilsiz ya da
proksimal fistiillii OA’da direkt grafide gazsiz
batin izlenir. Distal fistiillii olgularda dogumdan
4 saat sonra barsak havasi goriilebilmektedir.
Ozofagus mide floroskopik tetkiki aspirasyon
riski nedeniyle tercih edilmemektedir. Ancak
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Rresim 2. Ozofagus atrezisi tipleri ve gérilme sikliklari.

gereklilik halinde islem sonrasi kontrastin
aspire edilmesi uygun olacaktir. “H” tipi trake-
obzofageal fistiil (TOF), OA ile iliskili degildir
ve tani konulmada gecikilebilir. Ozellikle
infantta Okstiriik ile beslenme giicliigii var
ise “H” tipi TOF’ten siiphelenilmelidir.
Bronkoskopi fistiil varlig1 tanisinda altin stan-
dart olarak kabul edilmektedir.

Tedavide primer onarim kullanilmaktadir.
Fistiilli OA’da primer onarim yapilabilir.
Eger ki proksimal ve distal segmentler arasi
fistiilsiiz OA’da oldugu gibi uzun ise primer
anastomoz zordur, transgastrik ve transdzofa-
geal dilatasyonlar ile uzatma prosediirleri
uygulandiktan sonra onarim yapilir. Eger
basarili olunmaz ise gastik veya kolonik
interpozisyon  gergeklestirilir  [9].  Ancak
cerrahi prosediirlere bagli olarak anasto-
moz kacagr (%15-20 oraninda), striktiir
olusumu (%30-40 oraninda), rekkiirren fistiil

ve gastrodzofageal refli goriilebilen kom-
plikasyonlar arasindadir (Resim 3).

Ozofageal Duplikasyon Kistleri

Ozofagus, gastrointestinal sistemde dup-
likasyonun ileumdan sonra en sik goriildigi
yerdir [10]. Ozofagusun tiibiilasyon anomalisi
olarak da diistlintilebilir. Gergek liimen ile dup-
likasyon arasinda baglant1 ¢ok nadirdir. Stridor
ve yutma gii¢liigii seklinde semptomlar1 mev-
cuttur. Ozofagografide diizgiin kenarli, liimeni
daraltan, distan basi olusturan submukozal
lezyon seklinde goriiliir. 3 tipi bulunmaktadir;
birincisinde solunum epiteli mevcuttur, ikin-
cisi noral ve gastrointestinal doku igerebilir,
lctlinciisiinde ise Ozofagusun gercek tiibiiler
duplikasyonundan bahsedilmektedir. Tip 2
Ozofageal duplikasyon Kkistleri ile vertebra
anomalileri sik goriliir.



Resim 3. Ozofagus atrezisi olan bir olguda
operasyon sonrasi gorintilemede anastomoz
hattindan sag hemitoraksa kontrast kacagi
izlenmektedir.

Ozofagusa Distan Basi Yapan
Vaskiiler Halkalar ve Aberan
Damarlar

Cogu asemptomatik olmakla birlikte, aberan
vaskiiler yapilar ve vaskiiler halkalar 6zofa-
gusa digtan basi olusturarak disfajiye neden
olabilmektedirler. Ozofagusa posteriordan,
trakeaya anteriordan basi ¢ift arkus aorta ve
aberran sol subklaviyan arter ile birlikte sag
arkus aortada goriilmektedir. Ozofagusa pos-
teriordan basi ise sag aberran subklavian
arter varyasyonunda gdzlenmektedir ki en sik
gorililen aberan vaskiiler yapidir. Pulmoner
sling’de ise aberan vaskiiler yap1 6zofagus ile
trakea arasindan gecerek 6zofagusa anterior-
dan basi olusturur (Resim 4).

MIDE

Hipertrofik Pilor Stenozu

Pilorun anormal kalinlagsmasi ile karakterize
mide ¢ikis obstriiksiyon anomalisidir. Nedeni
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Resim 4. Pulmoner sling; sol ana pulmoner arter
6zofagus ile trakea arasindan gecmekte ve
6zofagusa anteriordan basi yapmaktadir.

net olmamak ile birlikte genetik ve c¢evresel
faktorlerin etken oldugu diisliniilmektedir.
Genellikle dogumdan sonraki 2-12. haftada
projektil safrasiz kusma ile prezente olur [11].
Klinik olarak pilordaki kalinlasma nedeniyle
palpasyon ile hissedilebilir. Tani amaciyla
yiiksek sensitivite ve spesifitesi nedeni-
yle ultrasonografi kullanilmaktadir. Pilor
kanal uzunlugunun 15 mm, tek duvar kas
kalinliginin 3 mm’nin iizerinde olmas ile tant
konulur [12] (Resim 5A-B). Baryumlu ince-
leme nadiren kullanilmaktadir ve nazogastrik
sonda ile yapilmaktadir. Pilor kanalin uzama
ve daralma (string sign) seklinde pozitif bulgu
var ise nazogastrik tiipten verilen kontrast
madde tekrar bosaltilmalidir. Pilorospazm,
pilorik kanalin kas kasilmasina sekonder
kapanmasi, yanlis pozitif sonuca neden ola-
bilir. Eger pilorospazmdan siipheleniliyor ise
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TEK DUVAR KALINLIK

Resim 5. A, B. Hipetrofik pilor stenozunda farkl hastalardan alinan gérunttlerde ultasonografi
bulgulari (A) Pilor stenozunda tek duvar kas kalinligi 4,8 mm 6lctlmustir. Mukoza ekojenitesi dahil

edilmeksizin yalniz kas kalinhigi o6lctilmelidir. Bu 6lcim aksiyel degil

longitudinal kesitte

gerceklestirilmelidir. (B) Pilor stenozunda pilorik kanal uzunlugunun 23 mm oldugu ve arttigi

gorulmektedir.

USG nin 20-30 dakika sonra tekrarlanmasi
Onerilmektedir [1].

DUODENUM VE iNCE BARSAKLAR

Duodenal Atrezi

Embriyolojik  donemde  rekanalizasyonun
olmamasi nedeniyle meydana gelen duodenumun
komplet obstriiksiyonudur. Izole olarak gériile-
bilmekle birlikte trizomi 21°de siklig1 artmaktadir
[13]. Prenatal donemde USG tetkikinde polihi-
droamnioz, dilate mide ve proksimal duodenu-
mun olusturdugu “cift kabarcik” goriintiisii ile

tan1 konulabilmektedir. Prenatal tani almayan
bebekler, tikanikligin ampulla vateri distalinde
olmast nedeniyle safrali kusma ile prezente
olurlar. Genellikle semptomlar ilk beslenme ile
ortaya ¢ikar. Direkt grafide gaz ile dolu mide ve
duodenumun olusturdugu “cift kabarcik™ isareti
ve distal barsak anslarinda gaz olmamasi ile tani
konulabilmektedir (Resim 6A-B).

Duodenal Web

Duodenal atrezide oldugu gibi total degil
parsiyel obstriiksiyona neden olur. Doudenal
web genellikle duodenumun ikinci kisminda

Resim 6. A, B. (A) Direkt grafide duodenal atrezide gaz ile dolu mide ve duodenumun olusturdugu
cift kabarcik isareti izlenmektedir. (B) Distal intestinal anslarda gaz gblgesi olmamasina da dikkat

edilmelidir.



goriilen ince membran seklindedir. Direkt
grafide ¢ift kabarcik bulgusu goriilebilir.
Baryumlu iist GIS incelemesi ile tan1 konulur.

Aniler Pankreas

Aniiler pankreas duodenumun ikinci kisminin
tam ya da tam olmayan sirkiiler sekilde pan-
kreas dokusu ile c¢evrelenmesiyle meydana
gelen, insidanst 1000'de 1 olan dogumsal
anomalidir [14]. Bu pankreatik halka eger ki
pankreatik kanali da igerirse bu durumda duo-
denumun gelisimi engellenir ve duodenal ste-
noz veya atrezi eslik eder. Mevcut pankreatik
halkanin kaldirilmast ile normale doénmez.
Pankreatik halkanin tam ya da parsiyel olmasi,
duodenal stenozun varligi ve derecesine bagl
semptomatik ya da asemptomatik olabilir.
Floroskopik incelemede duodenum ikinci
kisminda konsantrik daralma veya distan basi
bulgusu goriiliir [15] (Resim 7).

Malrotasyon ve Midgut Volvulus

Malrotasyon ya da intestinal rotasyon
anomalileri, embriyolojik donemde barsak
rotasyonunun olmamast ya da inkomplet

Phy

Resim 7. AnUler  pankreasin  floroskopik
goérinimu. Duodenum ikinci kisimda distan
basi  etkisine ikincil luminal daralma
izlenmektedir.
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tamamlanmasi ile ortaya cikmaktadir [16].
6-11. gestasyonel haftada, midgut superior
mesenterik arter etrafinda saatin tersinde 90
derece doniis yaparak batin igerisinde yerl-
erini alirlar. Normal doniisiin olmasi ile; duo-
denojejunal fleksura batin sol {ist kadranda
yerlesir. Jejunum ve ileum genis tabanh
mezenter boyunca sol iist kadrandan sag alt
kadrana uzanir. Omfoloselden nonrotasyona
kadar genis spektrumu mevcuttur. Orta bar-
sak rotasyonunun kesintiye ugramasina mal-
rotasyon, duodenojejunal bileske ve ¢ekumun
anormal yerlesimine ise malfiksasyon denilme-
ktedir. Malfiksasyonda embriyolojik gelisim
sirasinda, anormal pozisyondaki c¢ekum ile
sag abdominal duvar arasinda Ladd bandlar
denen, aberan adeziv peritoneal bandlar mey-
dana gelebilir. Bu bandlar duodenum iizerinden
uzanip duodenal obstriiksiyona neden olabilir
[17]. Insidans1 500 canli dogumda 1°dir [18].
Konjenital diyafragmatik herni, omfolosel,
heterotaksi sendromlari, duodenal atrezi, bili-
yer atrezi ve Meckel divertikiilii ile birlikteligi
siktir.

Klasik  klinik  prezentasyonu  biliyer
kusmadir. Barsak iskemisine bagli karin agrisi,
hematokezya, peritonit, gibi atipik semptomlar
goriilebilir.

Malrotasyon ve midgut volvulus tanis1 koy-
mada iist GIS pasaj grafileri kullanilmaktadir.
Duodenojejunal bileske normalde supin pozi-
syonda alman kontrastli pasaj grafilerinde
vertebranin sol pedikiiliiniin solunda ve duode-
nal bulbus ile ayni hizada ya da daha yukarida
olmalidir. Duodenojejunal bileskenin vertebra
sol pedinkiiliiniin sagina ge¢mesi veya bul-
busun kaudalinde yer almasi malrotasyonu
diistindiirtir. Duodenal bileske kiigiik ¢ocuk-
larda midenin asir1 dolmasi, splenomegali veya
dilate barsak anslarina bagli yer degisiklikligi
gosterebilir, bu nedenle yanlis pozitif sonuglar
elde edilebilir.

Cekim sirasinda duodenumun frontal ve
lateral pozisyonda kontrast ile dolu olduguna
dikkat etmek gerekir. Duodenal “C” kavsinin
gosterilmesi sonrasinda, supin pozisyonda
alman frontal grafilerde; doudenojejunal
bileskenin L1 vertebranin sol pedinkiiliiniin
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Resim 8. Midgut volvulus olgusunda
duodenumun “C" kavsinin bozulmasi ve
tirbuson goérinima izlenmektedir. Dudenum
proksimalindeki lumen genisligi artmistir.

sagina gecmemesi ve duodenal bulbus ile
ayni seviyede olmasi normal rotasyonunun
gostergeleridir. Duodenum dilatasyonu, duo-
denumun tirbison goriintimii, lateral pozi-
syonda duodenum Tg¢iincii kitasinin anteriora
anormal seyri ise duodenojejunal bileskenin
anormal yerlesimini diigiindliren bulgulardir.
Duodenumun tirbiison goriiniimii midgut vol-
vulus i¢in tan1 koydurucu kabul edilmektedir
(Resim 8). Bu tirblison gériiniimii duodenumun
3. ve 4. kismu ile proksimal jejunumun spiral
sekil almasive batin sol yarimina gegemeyip sag
alt kadrana dogru ilerlemesi ile olugsmaktadir.
Midgut volvulusta “girdap” isareti goriiliir ve
donmiis mesenterik vaskiiler yapilari temsil

eder, tan1 koydurucudur. Ayrica obstriiksiyona
bagli proksimal barsak segmentlerinde hava-
stvi seviyelenmeleri olusur. Ultrasonografik
olarak superior mezenterik arter ile venin
degisken derecelerde yer degistirmesi malrota-
syonun gostergelerindendir (Resim 9A-B).

Jejunoileal Atrezi

3000-5000 canli dogumda bir saptanan, ety-
olojide intrauterin vaskiiler iskeminin neden
oldugu nekroz ve rezorbsiyonun suglandigi
konjenital anomalidir [19, 20]. Biliyer kusma
ve abdominal distansiyon semptomlar arasinda
sayilmaktadir.

Grosfeld siniflamasi1 ile 4 farkli tipi
bildirilmistir. Tip 1'de mukozal web, tip 2'de
fibréz band vardir. Tip 3a mesenterik defek-
tin olmamasi, tip 3b ise proksimal kismin kor
pos seklinde sonlanip barsak anslarinin elma
kabugu gibi spiral sekilde vaskiiler yapilarin
etrafinda donmesi, Tip 4'te multiple atreziler
izlenmektedir.

Proksimal jejunal atrezide direkt grafide
mide, duodenum ve proksimal jejunal ans
icerisinde hava ile dolu olmasi ile goriilen
“liclit  kabarcik™ goriinimii izlenir. Distal
atrezilerde ise ¢ok sayida distadii segment
goriilmektedir. Obtriiksiyon lokasyonuna bagh
olmaksizin, in utero perforasyon ve mekonyum
peritonitine sekonder peritoneal kalsifikasyon-
lar goriilebilmektedir.

Diisiik osmolaliteli kontrast madde ile
yapilan kolon grafisinde hem obstriiksiyo-
nun yeri belirlenir hem de eslik eden kolon

Resim 9. A, B. (A) Ultrasonda malrotasyon bulgusu; superior mezenterik ven (SMV) sagda, (B) superior
mezenterik arter (SMA) solda olmasi gerekirken SMV'nin SMA'nin solunda yerlestigi izlenmektedir.



atrezisinin olup olmadig: arastirilir. Kontrasth
kolon grafisinde, izole proksimal jejunal atre-
zide barsak segmentlerinin salgilarinin yeterli
olmasi nedeniyle kolon normal kalibrasyonda
goriiliir. Distal jejunal veya ileal atrezide ise
kolondaki barsak iceriginin olmamasi nedeni-
yle ya da az ge¢cmesi nedeniyle mikrokolon
gorliiniimii izlenir (Resim 10A-B). Ancak kolo-
nun uzunlugu normaldir.

Mekonyum ileusu

Mekonyum ileusu distal ileumun impakte
ve kalin kivamli mekonyum ile tikanmasiyla
goriilen neonatal obstriiksiyondur. Mekonyum
ileusu olan ¢ocuklarin %90’1inda kistik fibroz
birlikteligi goriilmiistiir. Kistik fibroz pato-
fizyolojisinde CFTR genindeki mutasyon
yer almaktadir [1]. Neonatal obstriiksiyon
vakalarinin = %20 sinde mekonyum ileusu
saptanir.

Tipik olarak distal ince barsak obstriiksiyo-
nuna sekonder dilate proksimal segmentler
gorlilmektedir. Komplike olmus vakalarda
segmental volvulus, atrezi, nekroz ya da per-
forasyon goriilebilmektedir [21]. Nekroz
ya da perforasyon varliginda peritoneal

Yenidoganin Gastrointestinal Sistem Hastaliklarr
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Resim 10. A, B. (A) Multipl ileal atrezi olgusunda direkt grafide distal ince barsakta gaz golgesi
secilmemekte ve proksimalde hava-sivi seviyelenmeleri izlenmektedir. (B) Kolon pasaj grafisinde
kullanilmamaya bagl tum kolon segmentlerinin limen genislikleri azalmistir ve mikrokolon
goérinumu mevcuttur.

kalsifikasyonlar ya da psddokist formasyonlari
goriilmektedir. Kontrastli pasaj grafilerinde
distal ince barsak obstriiksiyonlarda oldugu
gibi mikrokolon goriiniimii izlenir. Terminal
ileum diizeyinde mekonyuma bagli dolum
defektleri de izlenebilir. Baryum yerine hipero-
zmolar kontrast maddelerin kullanilmasi hem
terapotik hem de diagnostik agidan tercih edil-
melidir. Hiperozmolar kontrast madde liimene
su ¢eker ve bu sekilde mekonyum parcalari
yumusayarak tedavi edilebilir. Basari orani
%5-83 arasinda degismektedir [21].

Mekonyum Peritoniti

Intrauterin donemde tam obstriiksiyonun
proksimalindeki barsagin perforasyonu sonu-
cunda olusan aseptik kimyasal peritonit-
tir. Mekonyum peritoneal kavite icerisinde
yayilir ve kalsifikasyon gelisimi ile birlikte
inflamatuvar reaksiyona neden olur [22]. En
stk nedeni mekonyum ilesudur. Diger neden-
ler arasma ince barsak-kolon atrezisi, vol-
vulus ve invajinasyon sayilabilir. Peritoneal
kalsifikasyonlar en sik direkt grafi bulgusudur
(Resim 11) Ultrasonografide ise mekonyum
icerikli serbest sivi tespit edilebilir, karaciger
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Resim 11. Mekonyum peritoniti olan olguda sag
alt kadranda peritoneal kalsifikasyonlar ve
diafragma altinda serbest hava izlenmektedir.
Batin belirgin distandi gérantimde olup barsak
gaz golgeleri ortaya toplanmistir.

yliziinde peritoneal mekonyum impantlarina
ait milimetrik  ekojeniteler  gcoriilebilir
(Resim 12A-B). Asit, dilate barsak anslar1 ya
da mekonyum psodokistlerinin goriintiilenmesi
yenidoganin cerrahi endikasyonudur.

Resim 12. A, B. Mekonyum peritoniti olan ayni

olgunun ultrasonografi goéruntualeri.
(A) Peritoneal serbest hava; kirli gélgelenmeleri
olan ekojeniteler seklinde secilmektedir.
(B) Mekonyum partikullerini temsil eden
milimetrik ylzen punktat ekojeniteler iceren
anekoik serbest sivi ve peritoneal yuzeylerde
mekonyum implantlarina ait amorf ekojeniteler
izlenmektedir.

KOLON

imperfore Aniis ve Kolonik Atrezi

Imperfore aniis klinik olarak tani konulan,
prenatal USG’de proksimal kolonik ans dila-
tasyonu ile taninabilecek hastaliktir. Anorektal
malformasyonlar insidansi yaklasik 2500-5000
canli dogumda birdir [23]. Trizomi 18 ve 21 ve
VACTERL sendromu ile birliktelik gozlene-
bilir. Radyografide, diger distal obstriiksiyona
neden olan hastaliklar gibi proksimal barsak
anslarinda dilatasyon goriilmektedir. Kontrastli
radyografiler ¢ogunlukla tercih edilmez, ancak
olasi eslik eden genitoiiriner sistem anomalile-
rini diglamak i¢in triner USG yapilabilir.

Kolonik atrezi olduk¢a nadir bir hastalik
olup, 66,000 canli dogumda bir karsilagilir
[24]. Ug tip kolonik atrezi vardir. Tip 1’de
kolonik membran vardir, tip 2°de kolon fibrotik
bir bant ile kesitiye ugrar ve mezenter intakttir,
tip 3’te ise mezenterik defekt ile ayrilmis ayri
bir kolon goriilmektedir. Anal atrezide oldugu
gibi proksimal barsak anslarindaki dilatasyon
goriilmesi ile radyografide tani konulabilir.
Floroskopik tetkik bahsedilen 3 tipin ayirt edi-
lebilmesi icin yetersizdir. Rektal yol ile kon-
trast madde verildikten sonra pasaj grafilerinde
kisa kor sonlanan bir mikrokolon izlenir ve
kontrast maddenin daha proksimaldeki dilate
kolona gegmedigi izlenir.

Kolonun Fonksiyonel immaturitesi

Hipoplastik sol kolon ya da mekonyum
plak sendromu da denilebilmektedir. Tlerleyen
donemlerde terminal ileumda yer alan mek-
onyum plaklar1 nedeniyle mekonyum ileusu
ile karisabilir. Ancak fonksiyonel immatiir
kolon, distal kolonun ge¢ici obstriiksiyonu-
dur. Bu antitede mekonyum materyali terminal
ileum yerine kolondadir ve fonksiyonel intes-
tinal obstriiksiyona neden olur. Fonksiyonel
obstritksiyon terimi net olmamakla birlikte,
etyolojide ganglion hiicrelerinin immaturitesi
ya da hormon reseptorleri suglanmaktadir.
Diyabetik annelerin ve preeklampsi nedeniyle
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magnezyum siilfat alan annelerin ¢cocuklarinda
goriilme sikligr artmaktadir [22-25]. Yenidogan
doneminde mekonyum pasajinda gecikme
ve batin distansiyonu ile semptom verebilir.
Genellikle birkag¢ giin icerisinde semptomlarda
gerileme goriilmektedir.

Radyografide, ileal atrezi yadamekonyumile-
usunda oldugu gibi proksimal barsak anslarinda
dilatasyon goriilmektedir. Ancak literaturde
inutero barsak perforasyonu bildirilmemistir,
bu neden ile peritoneal kalsifikasyonlar goriil-
memektedir. Distal kolon kiigiik olabilir, ancak
rektosigmoid oran normal olmalidir. Kontrasth
radyografiler, pasaj grafileri mekonyum
plaklarin1 yerinden wuzaklagtirip obstriiksi-
yonu ¢6zdiigii i¢in ¢ogunlukla tedavi edicidir.
Semptomlar tekrarlayici nitelikte ise altta yatan
olast Hirschprung hastaligi ekartasyonu i¢in
rektal biyopsi dnerilebilir.

Hirschprung Hastaligi

Hirschprung hastalig1 enterik sinir sisteminin
konjenital bozuklugu seklinde tanimlanabilir.
5000 canli dogumda bir goriilmektedir [26].
Erkeklerde daha sik goriilmektedir. %3-8
oraninda ailesel olabilir, eslik eden baska mal-
formasyonlar tanimlanabilir. Trizomi 21 ile
iligkilidir. Rektum ve kolonda miyenterik ve
submukozal ganglion hiicrelerinin olmamasi
ile karakterizedir. Aganglionik segmentte
gevsemek i¢in gerekli sinyalin iletilememesi
nedeniyle, etkilenen kolon segmentinde
spazm mevcuttur. Yenidogan bebekte mek-
onyum gecikmesi ve abdominal distansi-
yon semptomlart goriilmektedir. Floroskopik
tetkik tani icin yeterli olsa da, goriintiileme
Hirschprung hastaligini dislamak i¢in yetersiz-
dir. Net ekartasyon i¢in biyopsi yapilmalidir.
Floroskopi biyopsinin nereden yapilacagina
yol gosterir. Hirschprung on tanisiyla gelen
hastaya kolon pasaj grafisi tetkiki plan-
larken dikkat edilmesi gereken bazi hususlar
vardir; oncelikle barsak hazirligi veya lavman
yapilmamalidir, bu gecis zonunun goriintiil-
enmesine engel olabilir. Beslenme tiipiiyle
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yapilmali sonda balonu sisirilmemeli ve tiipiin
distal ucu rektumda miimkiin olan en distal
kesimde birakilmalidir. Baryumlu kontrastin
bosaltilmasin1 degerlendirmek i¢in 24 saat
sonra gec¢ grafi alinmalidir. Ganglionlarin
normal oldugu proksimal segmentle distal
agangliyonik segment arasinda gecis zonu
vardir. Radyolojik gecis zonu ile patolojik zon
korele olmayabilir. Bu nedenle gegis zonunun
farkli yerlerinden biyopsi yapilir. Hirschprung
hastaligi anatomik olarak agangliyonik seg-
ment uzunluguna gore 4 tipe ayrilir. Kisa seg-
ment tutulum en sik goriilen tipi olup rektum ve
distal sigmoid kolon etkilenir (Resim 13A-B).
Uzun segment tipinde gegis zonu splenik
fleksura veya transvers kolonda izlenir. Total
kolonik aganglionoziste tiim kolon segmentleri
tutulmustur. Ultra-kisa segment Hirschgprung
hastaligin en nadir goriilen tipi olup gegcis
zonu internal anal sfinkterden itibaren 3-4 cm
icindedir. Floroskopide distal aganglionik seg-
mentte “testere dis” goriiniimii izlenebilir, ki bu
goriiniim aganglion segmentin spazmi ile mey-
dana gelmektedir.

Radyografide, bahsedilen distal obstriik-
siyon yapan patolojilere benzer sekilde bar-
saklarda distansiyon goriilmektedir. Pasaj
grafisinde rektosigmoid oranin 1’den az olmasi
onemlidir. Duyarliligt  %75-85, o6zgilligi
%95-96 arasindadir [27]. Ancak rektosig-
moid oranin 1’den fazla olmasi Hirschprung
hastaligin1 diglamamaktadir.

Nekrotizan Enterokolit

Nekrotizan Enterokolit (NEK), yenidogan
yogun bakim doneminde gastrointestinal
sistemin en sik goriilen acil hastaligidir [28].
Immatiir barsak fonksiyonu, barsak hipok-
sisi ve mikrobiatanin bozulmasi etyolojide
suclanmaktadir. Dogum kilosu 1500 gram
altinda olan yenidoganlarda primer hastalik
olarak  sayilmaktadir. Term  bebeklerin
%10’unda goriilmektedir ve bu bebeklerde
konjenital kalp hastaliklar1 predispozandir.
Klasik prezentasyonu abdominal distansiyon,
beslenme intolerasi ve kanl diskilamadir.
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Resim 13. A, B. Hirschprung hastaligi olan olgu (A) Kolon pasaj grafisinde lateral gérunttde distal
rektumda gecis zonu ve distalindeki segmentin genisliginin proksimale gére daha az oldugu
izlenmektedir. (B) Ayni hastanin 6n — arka grafisinde benzer sekilde distal rektumdaki gecis zonu ve
kontrastla opasifiye proksimalindeki kolon segmentlerinde dilatasyon secilmektedir.

Radyografi ve ultrasonografi tanida 6nemli
rol oynamaktadir. NEK tanili hastalarda 6 saatte
bir ¢ekilen radyografi semptomlarin azalmasi ya
da progresyonun saptanmasi i¢in dnerilmekte-
dir. Radyografide; anormal barsak gaz paterni,
pnomatozis, portal venéz gaz ve pndmoperi-
toneum goriilebilmektedir. Diffiiz nonspesi-
fik gaz distansiyonundan fikse dilate ve fikse
barsak segmentine kadar ilerleyebilen bulgu-
lar goriilebilmektedir. Ozellikle fikse dilate ve
fikse barsak segmenti perforasyonun haberci-
sidir. Pndmatozis intestinalis, barsak duvarina
paralel baloncuk seklinde lLisensi seklinde
aciklanabilir, NEK’in patognomonik bulgusu-
dur (Resim 14). Genellikle distal ince barsak
ve proksimal kolonik segmentte goriilmekte-
dir. Portal vendz gaz bulgusu hastaligin ileri
evresinde karsimiza ¢ikmaktadir (Resim 15).
Geg bulgudur ve cerrahi girisimi ihtiyacinin
oldugunun gostergesidir. Pndmoperitonium
kesinlikle cerrahi gerektiren, barsak nekrozu ve
perforasyonu gosteren bulgudur [1-29].

Nekrotizan enterokolitin  klinik evrelem-
esi Bell kriterlerine gore yapilmaktadir. Bu
kriterler sistemik semptomlari, intestinal
semptomlar ve radyolojik bulgular icermekte-
dir. Radyolojik olarak kabaca evre 1’de intesti-
nal dilatasyon, evre 2’de intestinal dilatasyona

N2 _‘ﬁ 9

Resim 14. On-arka grafide 6zellikle kolon
segmentlerinde yaygin, devamlilik gdsteren
submukozal gaz goérinumleri mevcuttur,
pndémomatozis intestinalis ile uyumludur.

ek olarak portal vendz gaz ve pnémotozis intes-
tinalis ve evre 3’te asit ve pndmoperitoneumun
goriilmektedir [30].

Ultrason; barsak duvar kalinliginin, perfiizyo-
nun ve peristaltizmin saptanabilmesi nedeniyle



Resim 15. B-mod ultrasonografi gérintUstinde
karaciger parankiminde portal anatomiye uyan
gaz ekojeniteleri izlenmektedir. Portal hava
varligini gosterir ve evre Il NEK ile uyumludur.

onemlidir. Nekrotizan enterokolitte erken
dénemindeki barsak duvar kalinliginin goster-
ilebilmesi 6nemlidir. Barsak duvar kalinliginin
2,8 mm’den fazla ya da 1,1 mm’den az olmasi
durumunda, peristaltizm olmamas1 ve bar-
sak duvarinda kanlanmanin olmamasi NEK
tanisinin  ultrasonografi ile konulabilmesini
saglayabilir [30].

Sonug olarak; radyolojik modaliteler neo-
natal gastrointestinal sistem hastaliklarinin
sadece tanisinda degil hastaligin seyrinin 6n
goriilmesi ve tedavi yonteminin belirlenmesi
acisindan da olduk¢a oOnemlidir. Yenidogan
déneminin hastaliklarinda oldugu gibi tercih
edilecek yontemler ve bunlarin uygulanma
sekli de eriskinlerden oldukg¢a farklidir, has-
taya ve hastaliga gore degisir. Yenidogan
donemi hastaliklarinin tanisindan baslayarak
tedavi ve takip donemleri boyunca gerek rady-
olojik modalitenin se¢imi gerekse tetkikin
uygulanmasi ve kontrast se¢imi hususlarinda
radyologlarin aktif rol almasi gerekmektedir.
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Sayfa 393

Oral yoldan verilen kontrast maddenin aspirasyon riski akilda tutulmalidir. isleme baryumla baslanip
aspirasyon olmasi halinde kontrastin degistirilip diisiik osmolariteli suda ¢oziiniir kontrast maddelere
gegilmesi en uygun ve tercih edilmesi gereken yontemdir.

Sayfa 393

Yiiksek ozmolariteli iyotlu kontrast maddeler mekonyum ileusu harig, 6zellikle pulmoner 6dem riski
olmasi nedeniyle tercih edilmezler. Mekonyum ileusunda ise yiiksek ozmolariteli kontrastlar barsak
limenine su ¢ekerek ileusu tedavi edebilir ve bu nedenle tercih edilir.

Sayfa 395

Ozefagusa posteriordan, trakeaya anteriordan basi ¢ift arkus aorta ve aberran sol subklaviyan arter ile
birlikte sag arkus aortada goriilmektedir. Ozefagusa posteriordan basi ise sag aberran subklavian arter
varyasyonunda gozlenmektedir ki en sik goriilen aberan vaskiiler yapidir. Pulmoner sling’de ise
aberan vaskiiler yap1 6zofagus ile trakea arasindan gecerek d6zofagusa anteriordan basi olusturur.

Sayfa 395

Tan1 amaciyla yiiksek sensitivite ve spesifitesi nedeniyle ultrasonografi kullanilmaktadir. Pilor kanal
uzunlugunun 15 mm, tek duvar kas kalinliginin 3 mm’nin tizerinde olmasi ile tan1 konulur.

Sayfa 397

Malrotasyon ve midgut volvulus tamisi koymada iist GIS pasaj grafileri kullamlmaktadr.
Duodenojejunal bileske normalde supin pozisyonda alinan kontrastli pasaj grafilerinde vertebranin
sol pedikiiliiniin solunda ve duodenal bulbus ile ayni hizada ya da daha yukarida olmalidir.
Duodenojejunal bileskenin vertebra sol pedinkiiliiniin sagina ge¢mesi veya bulbusun kaudalinde yer
almas1 malrotasyonu diisiindiiriir.

Sayfa 397

Cekim sirasinda duodenumun frontal ve lateral pozisyonda kontrast ile dolu olduguna dikkat etmek
gerekir. Duodenal “C” kavsinin gosterilmesi sonrasinda, supin pozisyonda alinan frontal grafilerde;
doudenojejunal bileskenin L1 vertebranin sol pedinkiiliiniin sagia gegmemesi ve duodenal bulbus
ile ayn1 seviyede olmasi normal rotasyonunun gostergeleridir. Duodenum dilatasyonu, duodenumun
tirbison goriiniimii, lateral pozisyonda duodenum iiciincii kitasinin anteriora anormal seyri ise
duodenojejunal bileskenin anormal yerlesimini diisiindiiren bulgulardir. Duodenumun tirblison
goriiniimii midgut volvulus i¢in tan1 koydurucu kabul edilmektedir.

Sayfa 399

Baryum yerine hiperozmolar kontrast maddelerin kullanilmasi hem terapotik hem de diagnostik
acidan tercih edilmelidir. Hiperozmolar kontrast madde liimene su ¢eker ve bu sekilde mekonyum
parcalar1 yumusayarak tedavi edilebilir. Basar1 oran1 %5-83 arasinda degigmektedir.

Sayfa 401

Hirschprung 6n tanisiyla gelen hastaya kolon pasaj grafisi tetkiki planlarken dikkat edilmesi gereken
bazi hususlar vardir; oncelikle barsak hazirligi veya lavman yapilmamalidir, bu gegis zonunun
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goriintillenmesine engel olabilir. Beslenme tiipiiyle yapilmali sonda balonu sisirilmemeli ve tiipiin
distal ucu rektumda miimkiin olan en distal kesimde birakilmalidir. Baryumlu kontrastin bosaltiimasini
degerlendirmek icin 24 saat sonra ge¢ grafi alinmalidir.

Sayfa 402

Portal ven6z gaz bulgusu hastaligin ileri evresinde karsimiza ¢ikmaktadir. Geg bulgudur ve cerrahi
girisimi ihtiyacinin oldugunun gostergesidir. Pndmoperitonium kesinlikle cerrahi gerektiren, barsak
nekrozu ve perforasyonu gosteren bulgudur.
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1.

Goriintilleme esnasinda hiperozmolar kontrast madde kullanilan gastrointestinal sistem patolo-
jisi agagidakilerden hangisidir?

a.

opo o

Ozofagus atrezisi

Hipertrofik pilor stenozu
Malrotasyon ve midgut volvulus
Mekonyum ileusu

Hirschprung hastaligi

Hirschsprung hastalifinda floroskopi tetkikinde ve Oncesinde asagidakilerden hangisi
yapilmamalidir?

a.

oaoc o

Beslenme tiipii ile yapilmalidir.

Sonda balonu sisirilmemelidir.

Tiipiin distal ucu miimkiin olan en distal kesimde birakilmalidir.

Baryumlu kontrastin bosaltilmasini degerlendirmek i¢in 24 saat ge¢ grafi alinmalidir.
Barsak hazirlig1 veya lavman yapilmalidir.

Asagidakilerden hangisi nekrotizan enterokolit (NEK) i¢in yanligtir?

a.

NEK tanili hastalarda 6 saatte bir ¢ekilen radyografi semptomlarin azalmasi ya da pro-
gresyonun saptanmasi i¢in 6nerilmektedir.

b. Fikse dilate ve fikse barsak segmenti perforasyonun habercisidir.

°

Portal venoz gaz bulgusu NEK’in patognomonik bulgusudur.

Pnémoperitoneum kesinlikle cerrahi gerektiren, barsak nekrozu ve perforasyonu gosteren
bulgudur.

Ultrasonografi barsak duvar kalinligiin, perfiizyonun ve peristaltizmin degerlendirilebilmesi
nedeniyle 6nemlidir.

Hipertrofik pilor stenozunda ultrasonografi tani kriteri olarak kullanilmaktadir. Pilor kanal
uzunlugu ve tek duvar kas kalinliginin sinir1 agagidakilerden hangisinde dogru verilmistir?

a.

o a0 o

oac o

Pilor kanal uzunlugu 10 mm ve tek duvar kas kalinligi 3 mm
Pilor kanal uzunlugu 12 mm ve tek duvar kas kalinlig1 4 mm
Pilor kanal uzunlugu 15 mm ve tek duvar kas kalinlig1 3 mm
Pilor kanal uzunlugu 9 mm ve tek duvar kas kalinlig1 5 mm

Pilor kanal uzunlugu 16 mm ve tek duvar kas kalinligi 3 mm

. Asagidakilerden hangisi malrotasyon ve midgut volvulus bulgularindan degildir?
a.

Duodenojejunal bileskenin L1 vertebra sol pedinkiiliiniin sagina gegmesi
Duodenojejunal bileskenin bulbusun kaudalinde yer almasi

Duodenumun tirbison goériiniimii

Lateral pozisyonda duodenum 3.kitasinin posteriora anormal seyri

Midgut volvulusta “girdap” isareti ve donmiis mesenterik vaskiiler yapilar.

PS o o¢ Q7 ‘pI :rerdeas)



408

EGITICI
NOKTA

TRD

TURK
RADYOLOQJi
DERNEGI

TURK
RADYOLOJI
SEMINERLERI

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

Aydan Ahmadova', Gonca Ko¢?

OGRENME HEDEFLERI

m Dogumsal Uriner sistem anomalileri cocuk
hastalarda son dénem bébrek yetmezligi-
nin énemli bir nedenidir.

m Hidronefrozun derecelendirilmesinde
kullanilan UTD siniflamasinda renal pelvis
AP capi aksiyel planda ve intrarenal kom-
ponentinin en genis yerinden Slctlmelidir.

m Ultrasonografide neonatal dénemde
Uriner sistemin géruntilenmesinde
temel yontemdir.

m Bobrekler kadar Ureter ve mesanenin
de ayrintili gdézlenmesi ve patolojilerinin
tanimlanmasi énemlidir ve ayirici tani
acisindan yonlendirici olacaktir.

Ahmadova A, Koc G. Neonatal Uriner sistem patolojileri. Trd Sem 2021; 9: 408-420.

GiRiS

Dogumsal iiriner sistem anomalileri ile
gorece sik olarak karsilagmaktayiz. Bazi
anomaliler yenidoganlarin %3-4'linde goriil-
mektedir ve en yaygin olanlar1 bobreklerin
pozisyon ve seklinde saptanan anormalliklerdir
[1]. Olgularin ¢ogu sadece klinik olarak takip
edilmektedir, bu nedenle morfolojik bulgularin
dogru teshisi yani sira olasi komplikasyonlarin
tespiti de olduk¢a 6nemlidir.

Uriner sistemin dogumsal anomalileri
cocuklarda son donem bdobrek yetmezliginin
%350’ sinin nedeni olup tas olusumu, enfeksi-
yon, hipertansiyon gibi komplikasyonlara da
yol acabilmektedir [1]. Bu nedenle, bdbrek
hasarini en aza indirmek ve son dénem bobrek
yetmezligini onlemek ya da geciktirmek igin
erken tan1 ve tedavi hayatidir. Gorilintiileme,
tani, takip, cerrahi planlama, komplikasyonlarin

tespiti ve iliskili ekstrarenal malformasyonlarin
ortaya konulmasinda siklikla kullanilmaktadir.

Yenidogan doneminde, tim g¢ocukluk yas
grubunda oldugu gibi, kolay ulasilabilir olmast,
yatak basinda da uygulanabilmesi, sedasyon
ihtiyact olmamasi, radyasyon maruziyeti
yaratmamasi gibi olumlu 6zellikleri nedeniyle
temel tan1 yontemi olarak ultrasonografiyi
(US) tercih etmekteyiz. Bobreklerin boyut
ve parankim kalinliklari, ekojeniteleri, kalik-
siyel sistemdeki ve iireterdeki dilatasyonun
varligi, mesanenin morfolojisi US ile ortaya
konulabilmektedir. US ile hastalarin takip
ve cerrahi planlamasini yiiksek dogrulukla
gerceklestirmek miimkiindiir. Voiding sistotiret-
rografi (VSUG), US ile hidronefroz/iireterohi-
dronefroz saptadigimizda vezikoiireteral reflii
(VUR) ve posterior iiretral valv (PUV) 6n
tanilariyla elde ettigimiz 6nemli bir ikinci basa-
mak tetkiktir. Yarattif1 radyasyon maruziyeti
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dolayistyla tetkikin gerekgelendirilmesi ve doz
azaltma protokollerine uyarak elde edilmesi
gerekmektedir. Manyetik rezonans {irografi
(MRU) ise US ile ¢dziimlenemeyen karmagik
iiriner anomalilerin ortaya konulmasinda, dam-
arsal patolojilerin tespitinde bagvurdugumuz
bir diger gorintileme yontemidir. Tetkik
yenidogan doneminde beslenme sonrasinda
sedasyon uygulamadan gergeklestirilebilmek
tedir. Yine yenidogan donemine O6zgii olarak
intraven6z kontrast madde uygulamaksizin
hizlh T2 agirliklh sekanslarla multiplanar,
morfolojik degerlendirme yapilabilmektedir.
Bilgisayarli tomografiyi (BT), eriskin yas
grubundan farkli olarak, o6zellikle yenidogan
doneminde radyasyon maruziyeti yaratmasi
nedeniyle iiriner sistemin goriintiilenmesinde
kullanmay1 tercih etmemekteyiz. US ile ortaya
konulamayan iireter taginin tanis1 BT kullanimi
icin tek istisnai durumu olusturabilmektedir.

Bu derlemede, iiriner sistemin dogumsal
anomalilerinin radyolojik goriintiileme 6zel-
liklerini, st ve alt iriner sistem seklinde
simiflandirarak embriyolojik temelleri, tanisal
ipuclari, klinik bulgular1 ve tedavi segenekleri
ile birlikte tartismay1 amacglamaktayiz.

UST URINER SISTEM ANOMALILERI

EMBRIYOLOJi

Bobrekler fetal hayatta sirastyla ortaya ¢ikan
iic onemli yapidan gelismektedir: Pronefroz,
mezonefroz ve metanefroz.  Pronefroz,
bobregin en ilkel formudur ve ara mezoderm-
den gebeligin 3. haftasinin sonuna dogru
gelismektedir. 4. haftada tamamen geriley-
erek yerini daha sonra erkek ve disi genital
sisteminin bir kismini da olusturan mezone-
froza birakmaktadir. Bobrekler, gebeligin 4.
haftasinda, iireter tomurcugu ile metanefrik
ara mezoderm Kkiitlesinin sakral 1-2. vertebra-
lar seviyesinde birlesmesiyle gelismektedir.
Bobrekler baslangigta hilusu anteriora doniik
sekilde, birbirine yakin olarak yerlesmektedir.
Gebeligin 4. haftasinda her iki bobrek lomber

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

bolgeye dogru kranial gogiine baslamaktadir.
Birbirinden uzaklasarak mediale dogru yaklasik
90 derece donmeleriyle hiluslar1 anteromediale
yonlenmekte ve yaklasik 8-10. haftalarda son
pozisyonlarini almaktadirlar [2].

SINIFLANDIRMA

Ust iiriner sistemin dogumsal  ano-
malileri embriyolojik olarak renal parankim
gelisimindeki anormallikler, anormal embriyo-
lojik gd¢ ve toplayici sistem anomalileri olarak
simiflandirilabilmektedirler [3]. Renal paranki-
mal anomaliler; multikistik displastik bobrek
(MKDB) ve diger kistik bobrek hastaliklarini,
renal hipoplazi, say1 (agenezi veya fazlalik)
ve sekil anomalilerini icermektedir. Anormal
embriyolojik gd¢ sonucunda ise bobreklerin
ektopik yerlesimi ve birlesme anomalileri
ortaya ¢ikmaktadir. Toplayic1 sistem ano-
malileri ise temel olarak cift toplayici sistem
ve lreteropelvik Dbileske obstriiksiyonunu
igermektedir.

BOBREK PARANKiIM ANOMALILERI

BOYUT ANOMALILERI

Hipoplazik bobrekte, dogumsal olarak
bobrek normale kiyasla kiiciik yapidadir.
Ancak kaliksiyel sistemin bilesenleri parankim
ile normal iligkisini stirdiirmektedir. Hipoplazik
bobrek fonksiyonu, normal ya da hafif azalmis
olabilmektedir. Genellikle tek taraflidir, global
veya segmental tutulum s6z konusu olabilmek-
tedir. US’de kontiirlerinin diizenli, paran-
kim ekojenitesinin normal olmasi, korteks
ve medulla ayriminin yapilabilmesi atro-
fik bobrekten ayirt etmekte kullanilabilecek
bulgulardir. Bagka bir boyut anormalisi olan
hiperplazi ise kontrlateral bobregin agenezisi
veya hipoplazisi ile iligkilidir, kompanzatuar
olarak ortaya ¢ikar ve kompanzatris hipertrofi
olarak adlandirilmaktadir [4].
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Resim 1. Multikistik displastik boébrek tanih
olguda birbiriyle birlesmeyen cok sayida basit
kistler (yildiz) ve kistler arasinda ekojenik,
fibrotik doku (oklar) izlenmektedir.

KiSTiK BOBREK HASTALIKLARI

Multikistik displastik bobrek

Multikistik ~ displastik  bobrek (MKDB)
yenidogan doneminde karsilagtigimiz en sik
dogumsal kistik bobrek hastaligidir [5]. Bobrek
lokalizasyonunda normal bir bdbrek paran-
kim dokusu yerine birbiriyle birlesmeyen, ¢ok
sayida kistler izlenmektedir. Kistler arasinda
ekojenitesi artmig, korteks ve medulla ayrimi
yapilamayan, fibrotik parankim  dokusu
farkedilmektedir (Resim 1). US bulgular
tanisaldir ve bobrek parankiminin = ayirt
edilemedigi ileri hidronefrozdan ayriminda
kistlerin birbiri ile baglantili olmadiginin
saptanmast son derece yararhdi. MKDB
fonksiyonel degildir ve bu Tc-99m dimerkap-
tosiiksinik asit ile gergeklestirilen statik bobrek
sintigrafisinde ortaya konulmaktadir. Olgularin
%25-40’1nda kars1 bobrekte vezikoiireteral reflii
(VUR) ve iireteropelvik bileske (UPB) darlig
gibi eslik eden anomaliler izlenebilmektedir [6].

Otozomal Resesif Polikistik Bobrek
Hastalig

Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi
(ORPBH), kalitimsal, her iki bobregi simetrik
olarak etkileyen, tlibiiler ektazi ve fibrozisle kara-
kterize bir hastaliktir. Bobreklerde tutulumun

Resim 2. Otozomal resesif polikistik bobrek
hastaligi tanili olguda yuksek rezollGsyonlu
probla elde edilen ultrasonografi gérintusinde
bobrekte korteks ve medulla ayrimi ortadan
kalkmis olup korteks ekojenitesinde artis,
ktcuk boyutlu kistler (beyaz ok) ve noktasal
ekojeniteler (siyah ok) dikkati cekmektedir.

derecesiyle orantili olarak boyut artig1 ve fonksi-
yon bozukluguna neden olmaktadir. Ciddi olgu-
lar intrauterin veya yenidogan doneminde tani
almaktadir. US tam ve takipte kullandigimiz
temel goriintiileme yontemidir. Bobreklerin
boyut ve ekojeniteleri simetrik olarak artmistir,
kortikomediiller ayrim ortadan kalkmustir.
Bobreklerde ¢ok sayida, korteks ve medullada
yerlesmis kiiciik boyutlu kistler izlenmektedir.
Ayrica bobreklerde hiperekoik odaklar ve bera-
berinde “ring down” artefakt: da izlenebilmekte
olup dilate tiibiiller igerisinde biriken kristaller
tarafindan olusturuldugu diistiniilmektedir [7]
(Resim 2). Genellikle bobrek tutulumunun
daha hafif oldugu olgularda karaciger fibrozisi
ve safra yollarinin ektazisi de tabloya eslik
etmektedir. Tutulumun ciddiyetine bagl olarak
US ve MR kolanjiyografi ile kronik karaciger
parankim hastaligi, safra yollarinda kistik
degisiklikler ve portal hipertansiyon bulgulari
saptanabilmektedir.



BOBREGIN SAYI ANOMALILERI

RENAL AGENEZi

Bobregin dogumsal yoklugu agenezi olarak
adlandirilmaktadir. Tek tarafli renal agene-
zinin yillik insidanst 1/3000’dir [8]. Diger
bobrek fonksiyonel ise olgular asemptomatik-
tir ve tesadiifen ya da prenatal goriintiileme
ile saptanabilmektedir. Agenezik bobrek nor-
mal lokalizasyonunda ya da ektopik yerlesim
bolgelerinde ayirt edilemeyecektir. Agenezik
bobrege ait renal arter ve ven de gelismez.
Cogu olguda iireter de yoktur. Zaman iginde
diger bobrekte kompanzatris olarak hipertrofi
gelismesi beklenmektedir. Diger bobregin VUR
ve UPB darlig1 acisindan degerlendirilmesi ve
takibi yerinde olacaktir.

Bilateral renal agenezi ile daha nadiren
karsilasilir ve yasamla bagdagmamaktadir.
Prenatal donemde fetal idrar {iiretilemez ve
ciddi oligo-anhidramnioza neden olmaktadir
[9]. Olgular Potter yiizii (hipertelorizm, diistik
kulaklar ve retrognati) denilen karakteristik bir
yiiz goriiniimi sergiler. Pulmoner hipoplazi ve
ekstremite defektleri ile de iliski gostermektedir.

FAZLA SAYIDA BOBREK

Fazla sayida bobrek, literatiirde az sayida
vakanin bildirildigi, oldukca nadir goriilen bir
iirogenital anomalidir [ 10]. Mevcut iki bobrege
ek olarak tespit edilen lglincii bobrek genel-
likle solda ve normal bobregin kaudalinde
yerlesir, normal bdbrege birlesik olarak
izlenebilmektedir.

BOBREGIN POZISYON ANOMALILERI

EKTOPIK YERLESIMLI BOBREK

Renal ektopi, bobreklerin lomber bolge-
deki normal pozisyonu disinda bir bolgede
yerlesimi ile karakterize dogumsal bir ano-
malidir. Bobrekler siklikla abdomende pre-
sakral bolge ile lomber bolge arasinda bir
yerde, nadir olarak da intratorasik bolgede
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ektopik olarak yerlesebilmektedir. En sik iliak
fossada izlenmektedirler [4]. Eslik¢i genital
malformasyonlarla birliktelik gosterebilmekte-
dir. Daha kaudalde yerlesmis ektopik bobrekte
gorece kisa treter, ektopik orijinli renal dam-
arlar ve farkli derecelerde toplayict sistem
malformasyonlar1  saptanabilmektedir. Bu
olgularda VUR, enfeksiyon, tas ve obstriiktif
patolojilerin goriilme sikligi normal popula-
syona gore artis gostermektedir [11].

Capraz renal ektopi, her iki bobregin ayni
viicut yarisinda yerlesmesi durumudur. Capraz
renal ektopi siklig1 7000 canlt dogumda 1°dir ve
genellikle tesadiifen saptanmaktadir [12]. Her
iki bobrek birlesik olarak izlenebilmektedir. En
yaygin birlesme sekli, normal lokalizasyonlu
bdbregin alt kutbunun ¢apraz ektopik bobregin
ist kutbuyla birlesmesidir ki sigmoid, L, dis-
koid ve pankek seklinde birlesme sekilleri ile
de karsilasilabilmektedir. US ile bobreklerden
birinin normal lokalizasyonunda olmadigi
gosterildikten sonra dikkat ve sabirla yapilacak
bir inceleme ile karst lomber veya iliak bolgede
ektopik yerlesimli bobrek tespit edilmektedir.

BOBREGIN ROTASYON
ANOMALILERi

Bobregin presakral bolgeden lomber bolge-
deki normal yerine gog¢ii, longitudinal diizlem-
deki rotasyonu ile ayni1 anda gergeklesmektedir.
Her bobrek sefalik olarak gog¢ ederken yaklasik
90° medial rotasyona ugramaktadir. Boylece
hiluslar anteromedial olarak birbirine yonelme-
ktedir. Bobreklerin bu normal doniistiniin
cesitli derecelerde sekteye ugramasi renal mal-
rotasyon olarak adlandirilmakta ve genellikle
ektopik bobrek veya birlesme anomalisi ile
birliktelik gostermektedir.

BOBREGIN BIRLESME ANOMALILERI

AT NALI BOBREK ANOMALISI

At nal1 bobrek anomalisi, 500 canli dogumda
1 yillik insidansla en yaygin dogumsal iiriner
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sistem anomalisidir [13]. Orta hattin her iki
tarafinda yerlesen iki bobregin abdominal aorta
anteriorunda fonksiyonel bobrek parankimi ya
da fibroz doku ile birlesmesiyle olugmaktadir.
Vakalarin ¢ogunlugunda bdbrek alt poll-
eri birlesmektedir. Renal pelvis ve flireterler
anteriorda yerlesmektedir. At nali bobrek,
muhtemelen konumu ve drenaj bozuklugu
nedeniyle ireteropelvik bileske darhigi ve
hidronefroz, bobrek tasi, enfeksiyon, artmis
malignite insidanst (Wilms tiimorii ve renal
pelvis tiimorii) gibi ¢ok sayida komplikasyon-
lara yol acabilmektedir [14].

US' de at nali bobrek anomalisi tanisini
diisindiirecek dnemli bir ipucu bobreklerin alt
pollerinin net goriintiilenememesidir. Takiben
orta hat degerlendirildiginde abdominal aorta
anteriorunda her iki bobregi birlestiren istmus
izlenir. MRU, toplayic1 sistem ve arter anato-
misinin  ayrmntilarint  tanimlamaya, fonksi-
yonel istmusu fibroz dokudan ayirt etmeye
ve komplikasyonlarin erken saptanmasina
yardimci olabilmektedir.

TOPLAYICI SISTEM ANOMALILERI

URETEROPELVIK BILESKE DARLIGI

Ureteropelvik bileske (UPB) darligi 1500
canlt dogumda 1 yillik goriilme sikligiyla
hidronefrozun en sik nedenidir [15]. Hastalar
siklikla yasamin ilk yilinda teshis edilir, ancak
nadiren eriskinlige kadar tani almayan olgu-
lar ile karsilasilabilmektedir. Genellikle tek
bobregi ilgilendirirken %30 olguda bilatera-
lite bildirilmistir [16]. Hastalar asemptoma-
tik olabildikleri gibi tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonlari, tag olusumu veya ele gelen kitle
nedeniyle basvurabilmektedirler.

Antenatal US’de {ireterde belirgin bir
dilatasyon izlenmeksizin kaliksiyel dilatas-
yon ve kaliksiyel dilatasyona oranla daha
fazla genislemis renal pelvis varligr dik-
kati ¢ekmektedir. Dogum sonrasi kon-
trol US’nin ideal olarak en erken 48.
saatten sonra gerceklestirilmesi onerilmektedir.

Yenidoganlarda ilk 48 saatte fizyolojik olarak
idrar atiliminin azlig1 ve dehidratasyon nedeni-
yle bu donemde gergeklestirilecek US’de
yanlig negatiflikle karsilasilabilmektedir [16,
17]. US ile bobreklerin boyutlari, paran-
kim kalinlik ve ekojeniteleri, hidronefro-
zun derecesi degerlendirilip her iki bdbrek
icin ayr1 ayrt belirtilmelidir. Hidronefrozun
derecelendirilmesi i¢in klinisyenlerle ortak bir
dil konusabilmek ve takiplerde karsilagtirma
yapabilmek i¢in eski derecelendirme sistemi
olan Society of Fetal Urology (SFU) ya da terci-
hen 2014’de kullanilmaya baslanan yeni sistem
olan Urinary tract dilatation (UTD) yontemleri
kullanilmalidir [18]. Renal pelvis anteroposte-
rior (AP) cap Ol¢iimii takipte 6nem tasiyan bir
diger parametredir. AP ¢ap, transvers planda,
renal pelvisin intrarenal komponentinin en
genis oldugu kisimdan 6l¢giilmelidir (Resim 3).
Son olarak tireterlerin dilate olup olmadig1 ve
mesanenin durumu da belirtilmelidir. Uygun
olgularda 4-6. haftalarda elde edilecek ve
teknesyum 99 m MAGS3 ile gergeklestirilecek
diiiretik renografide diliretige cevap ver-
meyen, yavas yikselerek uptake gdsteren
tip 2 egrinin saptanmast UPB darlig1 i¢in

Resim 3. Sol
ultrasonografi

bobrege ait transvers planh

goéruntusinde hidronefrotik
bobregin  anteroposterior capinin  uygun
sekilde intrarenal komponentten 6lcimu (arti
isaretleri arasi) gosterilmektedir. Renal pelvisin
yaklasik %50’si ekstrarenal yerlesimlidir (oklar).

EGiTiCi
NOKTA
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tanisaldir. Tedavi piyeloplasti veya stentleme-
dir. Uzun dénem takip ve operasyon karari i¢in
kabul gormiis kesin kriterler bulunmamakla
birlikte SFU grade 3-4 hidronefroz, renal pel-
vis AP cap>20 mm, MAG3 sintigrafisinde
<%40’dan fazla fonksiyon kaybinda girisim
onerilmektedir [ 18].

CiFT TOPLAYICI SISTEM

Cift toplayic1 sistem, embriyolojik olarak
bobrek tist ve alt yarilarina ait toplayict sistem-
lerin birlesmemesi sonucunda ortaya c¢ikan,
toplayict sistemin kismen ya da tamamen
¢ift sayida izlenmesiyle karakterize gorece
sik karsilagilan bir dogumsal toplayici sistem
anomalisidir. Bifid renal pelvis, inkomplet
iireter duplikasyonu ve mesanede ayri iireter
orifislerinin izlendigi komplet iireter dup-
likasyonu seklinde karsimiza g¢ikabilmektedir.
Olgular genellikle asemptomatiktir ve tesa-
diifen tespit edilmektedirler [19].

Komplet duplikasyonda tek bobregin iki
ayr1 toplayicit sistemi ve ayni tarafta aym
giris delikleriyle mesaneye acilan iki {ireteri
bulunmaktadir. Weigert-Meyer kuralina gore,
bobrek iist poliine ait {ireter normal yerlesim
yerine gore mesaneye daha asagi ve medialden
acgilmaktadir. Siklikla tireteroselle iliskili olup
ireter ektopik olarak posterior {iretra, vajina
veya vulvaya acilabilmektedir. Alt pole ait
ireter ise genellikle mesaneye fireterovezi-
kal bileskeye yakin bir yerden agilmaktadir.
Ureterosel bulunan olgularda bobrek iist
poliine ait toplayici sistemde obstriiksiyon ve
hidronefroz, mesane duvarinda ilerleyen distal
iireter segmentinde olusan distorsiyon nede-
niyle bobrek alt poliine ait toplayici sistemde
ise VUR gelismektedir. Bu hastalarda MRU
ve intravendz piyelografide ‘diigmiis zam-
bak isareti’ olarak bilinen goriiniim izlenir.
Diismiis zambak isareti, bobrek iist yartya ait
tikali ve opaklagmamis toplayici sistemin basi
etkisi nedeniyle opaklagmis alt yar1 toplayici
sisteminin inferolaterale yer degistirmesini
ifade eden klasik bir radyolojik belirtidir
(Resim 4).

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

Resim 4. Sag Uriner sistemde komplet cift
toplayicl sistemi olan olguda gerceklestirilen
voiding sistouretrografi tetkikinde, miksiyon
sirasinda her iki Uretere (beyaz oklar) ve sag
bobrek alt yan kaliksiyel sisteme vezikouretral
reflt gerceklesmektedir. Hidronefrotik olan sag

bobrek Ust yansina reflu gerceklesmemis
olup(siyah ok) alt yarn kaliksiyel sisteminde
‘dismUs zambak’ isareti ortaya ctkmistir.

Kismi duplikasyonda boébrek ve mesane
arasindaki herhangi bir seviyede birbiri ile
birlesen iki toplayici sistem vardir, birlesen
iireterler daha sonra normal lokalizasyonunda
mesaneye agilmaktadir.

Ultrasonografinin hidronefroz gelismemis
olgularda cift toplayict sistemi saptamada
rolii simirlidir. Bu durumda MRU tercih edi-
lecek modalitedir ve toplayici sistemin ayrintili
anatomisini, birlesme seviyesini ve ireter-
lerin mesaneye agilma durumunu gostermeye
yardimei1 olabilmektedir [20].

ALT URINER SISTEM ANOMALILERI

EMBRIYOLOJi

Kloaka 5. haftada ortaya ¢ikarak ilkel {iri-
ner ve gastrointestinal sistemler i¢in ortak

413



Ahmadova ve Koc

bir distal kanal olusturmaktadir. En kaudal
kismi, kloakay1 amniyotik bosluktan ayiran
kloakal membrandir. Gelisimin 7. haftasina
kadar kloaka, iirogenital siniisii ve anal kanali
olusturmak igin sirasiyla 6n ve arka kisimlara
ayrilmaktadir [21]. Urogenital siniis ise kra-
nial, pelvik ve kaudal kesimler olmak {izere
li¢ anatomik boélimden olusmaktadir. Pelvik
ve kaudal kisimlari sirasiyla iiretra ve cinsel
organlar1 olusturmaktadir. Mesanenin biiyiik
boliimiinii allontoisin proksimal kesimi, tri-
gonu ise mezonefrik kanallarin kaudal uclar
meydana getirmektedir.

16. haftada allantois, mediyan gobek bagi
olarak adlandirilan kalin bir fibréz korda
dontserek mesane tavani ile umblikus arasinda
uzanmaktadir. Ureter tomurcugu ise kloaka
girisine yakin olarak mezonefrik kanalin bir
uzantis1 olarak gelisip uzayarak {reterleri
olusturmaktadir. Ureter tomurcugunun dis-
tal boliimii, renal parankimin farklilagmasini
ve renal pelvis, kaliks ve toplayici tiibiillerin
olusumunu uyarmak i¢in ilkel bobrek ile
karmasik bir etkilesime girmektedir. Bobrekler
gelisip lomber bolgeye yiikselirken, {iireter-
ler lizerindeki germe etkisi, lireter agizlarinin
siiperolateral olarak hareket etmesi ve iireter-
lerin mesane tabaninda kas tabakasi igerisinde
oblik seyretmesiyle sonuglanmaktadir [21].

URAKAL KALINTI
Allantoisin  mesane tavani ile embriy-
olojik donemdeki baglantisi olan uraku-

sun kaybolmamasi, urakal kalinti olarak
adlandirilmaktadir. Urakus biitiinilyle patent
kalabilir, mesaneye yakin kesiminin patent
kalmas1 urakal divertikiil, umblikusa yakin kes-
imin patent olmasi urakal siniis, yalnizca santral
kesiminin patent kalmasi ise urakal kist olarak
adlandirilmaktadir. Patent urakus, ¢ocuklarda
en sik goriilen semptomatik varyanttir, klinik
olarak yasamin erken dénemlerinde gdbekten
idrar s1zintis1 seklinde klinik bulgu vermektedir
[22]. Diger urakal kalinti1 tipleri ise enfeksiyonla

Resim 5. Voiding sistoUretrografi tetkikinde her
iki Ureterovezikal bileskede Hutch divertikulleri
(oklar) dikkati cekmektedir.

komplike olmadikca genellikle asemptomatik-
tir. Enfeksiyonla komplike olduklarinda tedavi
antibiyotik tedavisi, drenaj ve takiben kalintinin
eksizyonu seklindedir.

KONJENITAL PERIURETERIK
DIVERTIKUL

Klasik olarak Hutch divertikiilii olarak
adlandirilan, detriisor tabakasimnin zayifligi
sonucunda ortaya ¢iktig1 diisliniilen, mesanede
ureterovezikal Dbileskeye komsu dogumsal
divertikiillerdir ~ (Resim  5).  Konjenital
peritireterik divertikiiliin gériilme siklig1 %1,7
olarak bildirilmektedir. PUV ve nérojenik
mesane gibi kronik olarak artan intravezi-
kal basincin neden oldugu divertikiillerden
daha az siklikta goriilmektedir [23]. Ureterin
mesane duvarindaki normal oblik seyrini
etkilediginden VUR ile sik karsilagiimaktadir.
Diger komplikasyonlar arasinda tag olusumu,
enfeksiyon ve obstriiksiyon sayilabilir. Cerrahi
yonetimi divertikiilektomi ve gereginde iireter
implantasyonunu igermektedir [24].



URETEROSEL

Ureterosel, iireterlerin intramural kesiminin
sakkiiler ~ dilatasyonudur.  Ureterosel tek
toplayict  sistem varliginda ve normal
yerlesimli iireter agzinda izlendiginde ‘orto-
topik’ olarak adlandirilmaktadir. Ancak ektopik
aciliml direter ile iligkili tireterosel ile daha sik
karsilagilir ve tam iireteral duplikasyonda tist
pole ait tireter orifisinde izlenmektedir.

Enfeksiyon lireteroselin en sik komplikasyo-
nudur. VUR siklikla eslik¢i olup olgularin
%25’inde kars1 tarafta, %50’sinde ise cift
toplayict sistem varliginda ayni taraf bobrek
alt pole ait toplayici sistemde goriilmekte-
dir [25]. Ayrica freteroselin {iretra proksi-
mal agzmna uzanmasi durumunda nadiren
mesane ¢ikim obstriiksiyonuna yol acabilmek-
tedir. Semptomatik olgularda tedavi cerrahi
rezeksiyondur.

VEZiIiKOURETERAL REFLU

Distal {reterin tiinelli kismi iizerindeki
mesane basmci, VUR’li 6nleyen tek yonlii
bir kapak gérevi gdrmektedir. Ureterovezikal
bileskenin olgunlagmamasi veya kisa olmasi,

submukozal tiinel kapak mekanizmasini
bozarak VUR’e neden olmaktadir.
Voiding sistoiiretrografi tetkikine gore,

yaklagik dort dekad once yaymlanmis ve halen
kullanilan Uluslararas1 VUR  Dereceleme
Sistemine gore yapilan derecelendirme Snem
tasimaktadir [26]. Evre 1 VUR’de yalnizca
iireterde reflii izlenmektedir. Evre 2 VUR’de
reflii bobrek kaliksiyel yapilarina uzanmaktadir,
lireter ve bdbrek toplayict yapilarinda dila-
tasyon eslik etmemektedir. Evre 3 refliidde
kaliksiyel fornikslerde kiintlesme olmadan
bobrek toplayici yapilarinda ve iireterde hafif-
orta dereceli dilatasyon izlenmektedir. Evre
4 reflide bobrek toplayici yapilarinda ve
ireterde orta dereceli dilatasyon ve lireterik
tortiyozite izlenmektedir. Ek olarak kaliksi-
yel fornikslerde kiintlesme saptanmaktadir.
Papiller impresyon korunmustur. Son olarak

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

evre 5 refliide bobrek toplayici yapilarinda ve
iireterde ileri derecede dilatasyon ve iireterik
tortiyozite izlenmektedir. Bu asamada papiller
impresyonlar da izlenmemektedir (Resim 0).
Primer VUR’{in yonetiminde amag¢ enfeksiyon
ve renal skar olusumunu 6nlemektir. Birinci ve
ikinci derece VUR vakalarinin yaklasik %80-
90’1 tanidan 5 yil sonra diizelir ve genellikle
konservatif olarak tedavi edilmektedir [27].
Cerrahi miidahale endikasyonlar1 arasinda
diisiik dereceli VUR varhiginda antibiyotik teda-
visine ragmen renal skar gelisimi, kalic1 yiiksek
dereceli VUR ve bununla iliskili iireterovezi-
kal bileske anomalisi bulunur. Intramural
iireteral segmenti daraltmak icin lireter agzina
endoskopik olarak submukozal hacim artirici
ajanlarin  enjeksiyonu 1980’lerin  basinda
gelistirilmistir ve su anda diisiik dereceli kalici
reflillerin birinci basamak tedavisidir [27].
Refliiyi 6nlemek igin {ireterin submukozal
kismini uzatan iireter implanti ile cerrahi tedavi
saglanmaktadir. Tedavi edilmemis VUR’iin
uzun vadeli komplikasyonlari ise hipertansiyon
ve reflil nefropatisidir.

POSTERIOR URETRAL VALV

Erkek olgularda 4000-7500 canli dogumda
1 saptanmaktadir [28]. Posterior {iretrada
yerlesmis membranlar dolayistyla ortaya ¢ikan
obstriiksiyon, proksimalindeki iiriner sistemde
obstriiksiyonun  derecesiyle orantili olarak
degisik derecelerde hasara yol agmaktadir.
Antenatal donemde oligohidramnios, fetal US
ile bilateral ireterohidronefroz ve mesaneye
ait degisiklikler saptanabilmektedir. Postnatal
donemde US’de oncelikle mesane duvart old-
uke¢a kalin olarak izlenmektedir. Prob mesane
tabanina dogru acilandirildiginda dilate poste-
rior iiretra ve mesane birlikte “anahtar deligi”
isaretini  olusturmaktadir. Mesanede olusan
basing artis1 her iki bobrekte VUR ve bilat-
eral ireterohidronefroza yol agabilmektedir.
Intrauterin dénemde olusan VUR bébreklerde
bir takim displazik degisikliklerle sonugla-
nabilmektedir. VSUG, PUV tamsinda altin
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Resim 6. A-E. Voiding sistoUretrografi tetkikinde vezikoureteral refli derecelemesi. (A) Evre 1: Her
iki distal Uretere reflu gerceklesmektedir (oklar). (B) Evre 2: Sol Ureter ve sol bobrek kaliksiyel
sisteminde reflU izlenmektedir, Ureter ve kaliksiyel yapilarda dilatasyon olmadigina dikkat ediniz.
(C) Evre 2-3: Sol Uretere ve bobrege miksiyon sonrasinda reflt gerceklestigi gértlmektedir. Renal
pelvis bifid yapidadir. Ureter, renal pelvis ve alt polde bébrek kaliksiyel yapilari (siyah ok) dilatedir.
Alt pol kaliksiyel sistemde infindibuler kintlesme eslik etmektedir. Kaliksiyel yapilar diger
duzeylerde normal formundadir (beyaz ok). (D) Evre 3-4: Miksiyon sirasinda elde edilen sag oblik
grafide sol Ureterde tortiyozite olmaksizin dilatasyon, kaliksiyel sistemde dilatasyon, fornikslerde
ktntlesme (Beyaz ok) izlenmektedir. Papiller impresyonlar korunmustur (siyah ok). (E) Evre 5: Sagda
Ureter ve bobrek kaliksiyel yapilarinda ileri derece dilatasyon ve tortiyozite izlenmektedir.

standart tan1 yontemidir. Posterior {iretrada
dilatasyon, mesane boynunun uzamasi ve ytk-
selmesi, bazi olgularda gosterilebilen iiretral
membran, her iki bobrege degisik derecelerde
VUR tanisal bulgulardir (Resim 7). PUV teda-
visinde acil mesane kateterizasyonu ile obstriik-
siyon asilmaya calisiimaktadir. Kesin tedavisi
ise membranin transiiretral rezeksiyonudur.

ANTERIOR URETRAL VALV

Anterior iiretral valv (AUV), iiretranin
nadir goriilen konjenital anomalilerinden
biridir ve proksimal iretral divertikiil ile
birlikte goriilebilmektedir [29]. Hastalar
degisen derecelerde obstriiksiyon bulgulari
ile bagvurabilmektedir. Olgularin yaklagik
yarisinda valv, anterior {iretranin bulbar
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Resim 7. Posterior Uretral valv tanili olgu.
Voiding sistouretrografi tetkikinde sag oblik
pozisyonda miksiyon sirasinda elde edilen
goéruntlde posterior Uretra dilatedir (beyaz
ok). Mesane boynu uzamis ve yukselmistir
(ylldiz). Sag ureter ve bobrek kaliksiyel
yapilarinda vezikoUreteral reflu ve ileri
derecede dilatasyon izlenmektedir (siyah ok).

parcasinda yerlesmektedir. VSUG temel
tanisal tetkiktir. Valv proksimalindeki iire-
trada dilatasyon, nadiren tiretral membran,
mesane duvar kalilik artis1 ve VUR izlene-
bilmektedir. Tedavide transiiretral valv abla-
syonu tercih edilmektedir. AUV’li hastalar
genellikle PUV’lii hastalardan daha iyi prog-
noza sahiptir. AUV’li hastalarin %78’inin
tedaviden sonra normal bobrek fonksiyonuna
sahip oldugunu bildirilmistir [29].

SONUC
Yenidogan doneminde rutin  goriintii-
lemelerde {riner sistem anomalileri ile

sikca karsilasilmaktadir. Olduk¢a ¢esitlilik
gosteren bu liriner anomalilerin tani ve takib-
inde US, radyasyon igcermemesi, sedasyon

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri

gerektirmemesi,  tekrarlanabilmesi,  yatak
basinda uygulanabilmesi gibi olumlu 6zellikleri
nedeniyle tercih edilen temel goriintiileme yon-
temidir. VSUG ise VUR, PUV ve AUV in kesin
tanisinda olmazsa olmaz goriintiileme yon-
temidir. Ancak radyasyon icermesi dolayisiyla
sadece uygun klinik durumlarda elde edilmeli-
dir. MRU"den ise karmasik iiriner anomalilerin
acikliga kavusturulmasinda yararlanilmaktadir.
US ile ortaya konulamayan iireter tasi siiphesi
disinda BT yenidogan doneminde yarattigi
radyasyon maruziyeti dolayisiyla tercih
edilmemektedir.

Oldukga c¢esitlilik gosteren dogumsal (iri-
ner anomalilerin olus mekanizmalarini, temel
tanisal goriintiileme 6zelliklerini, takipte dikkat
edilmesi gerekli bulgulart bilmek zamaninda
tan1 ve uygun tedavinin gerceklestirilmesine
yardimei1 olacaktir.
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Sayfa 408

Uriner sistemin dogumsal anomalileri gocuklarda son dénem bébrek yetmezliginin %50’ sinin nedeni
olup tas olusumu, enfeksiyon, hipertansiyon gibi komplikasyonlara da yol agabilmektedir.

Sayfa 410
US bulgular tanisaldir ve bobrek parankiminin ayirt edilemedigi ileri hidronefrozdan ayriminda
kistlerin birbiri ile baglantili olmadigiin saptanmasi son derece yararlidir.

Sayfa 412

US’ de at nali bobrek anomalisi tanisini diigiindiirecek dnemli bir ipucu bobreklerin alt pollerinin net
goriintiilenememesidir. Takiben orta hat degerlendirildiginde abdominal aorta anteriorunda her iki
bobregi birlestiren istmus izlenir.

Sayfa 412

Yenidoganlarda ilk 48 saatte fizyolojik olarak idrar atiliminin azlig1 ve dehidratasyon nedeniyle bu
donemde gerceklestirilecek US’de yanlis negatiflikle karsilagilabilmektedir.

Sayfa 412

Renal pelvis anteroposterior (AP) cap 6l¢limii takipte dnem tagiyan bir diger parametredir. AP cap,
transvers planda, renal pelvisin intrarenal komponentinin en genis oldugu kisimdan Sl¢iilmelidir.

Sayfa 417

US ile ortaya konulamayan iireter tasi siiphesi diginda BT yenidogan déoneminde yarattig1 radyasyon
maruziyeti dolayisiyla tercih edilmemektedir



420 Egitici Nokta

Neonatal Uriner Sistem Patolojileri
Aydan Ahmadova, Gonca Koc

1. Asagidakilerden hangisi dogumsal iiriner anomaliler hakkinda dogru bir tanimlamadir?

a.

b.

Manyetik rezonans iirografi yenidogan déneminde dogumsal {iriner sistem anomalilerinin
degerlendirilmesinde siklikla kullanilan bir tetkiktir.

Bilgisayarli tomografi yenidogan olgularda, dogumsal iiriner sistem anomalilerinde birinci
tercih goriintiileme yontemidir.

Ultrasonografi dogumsal iiriner sistem anomalilerinde tani ve takipte tercih ettigimiz
gorlintiileme yontemidir.

Voiding sistoiiretrografi tetkiki hidronefroz saptanan tiim olgularda gerceklestirilmelidir.

2. Asagidakilerden yargilardan hangisi dogrudur ?

a.
b.

Otozomal resesif polikistik bobrek hastaligi en stk dogumsal iiriner anomalidir.

At nal1 bobrek anomalisinde ultrasonografide bobrek alt polleri ayirt edilemediginde batin
orta hatta abdominal aorta anteriorunda her iki bobrek alt pollerini birlestiren istmusun
gosterilmesiyle tan1 konulur.

Multikistik displastik bobrek ile ileri hidronefrozun ayirici tanisinda multikistik displastik
bobrekte bobrek lojunda izlenen kistlerin birbiri ile birlestiginin gosterilmesi gerekmektedir.
Intrauterin hidronefroz saptanan yenidoganlarda kontrol iiriner ultrasonografinin ideal
zamani dogumdan sonraki 24. saattir.

3. Ureteropelvik bileske darligi ile ilgili yargilardan en dogru olani hangisidir?

a.

UTD simiflamasina gore renal pelvis AP cap1 renal pelvisin intrarenal diizeyde en genis
oldugu yerden gerceklestirilmelidir.

b. Renal pelvis AP capr sagittal planda ger¢eklestirilmelidir.

o

Ureterde dilatasyon siklikla eslik eder.
MAG 3 sintigrafisinin tan1 ve takipte yeri yoktur.

4. Asagidakilerden hangisi posterior iiretral valv tanisin1 destekler radyolojik bulgulardandir?

a

b.
c.
d.

Ultrasonografide mesane duvari normal goriiniimde izlenir.

Voiding sistoiiretrografide posterior iiretradaki membrandz olusum siklikla gozlenir.
Manyetik rezonans iirografi tanida altin standart yontemdir.

Voiding sistoiiretrografi tetkikinde posterior liretrada membran dolayisiyla darlik, posterior
iiretrada dilatasyon, vezikoiireteral reflii, mesane boynunda uzama izlenir.

5. Asagidakilerden hangisi dogrudur?

a.
b.

Urakal siniis ¢ocuklarda en sik semptomatik varyanttir.

Ortotopik Tireterosel ile, ¢ift toplayict sistemde izlenen lireterosele kiyasla daha sik
kargilagsmaktay1z.

Ureteroselin en sik komplikasyonu enfeksiyondur.

Anterior tretral valvin rezeksiyonu sonrasinda bobrek fonksiyonlari genellikle normale
donmez.

a6 ‘Py ‘eg ‘qz  ‘of :rerdeas)
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Transfontanel US ve Hipoksik iskemik

Ensefalopati

Fatma Ceren Sarioglu'®, Yeliz Pekcevik?

OGRENME HEDEFLERI

m Yenidoganda hipoksik iskemik iskemik
ensefalopatinin gérintileme bulgularini
6grenmek

m Preterm ve term yenidogan beyninin
hipoksik iskemik hasar mekanizmalarini
6grenmek

m Hipoksik iskemik ensefalopatide
olusan hasarin radyolojik evrelerini
kavramak.

Sarioglu FC, Pekcevik Y. Transfontanel US ve hipoksik iskemik ensefalopati. Trd Sem 2021; 9: 421-430.

GiRiS

Neonatal hipoksik iskemik ensefalopati
(HIE) beynin yeterli oksijenizasyonunun ve/
veya kan akiminin saglanamadigi durum-
larda ortaya ¢ikan Onemli bir mortalite ve
morbidite nedenidir [1]. Transfontanel ultra-
sonografi (US) ile perinatal asfiksi Oykiisii
olan yenidogan beyninde etkilenen alanin
dagilimi ve hasar paterni degerlendirilebilir,
takip incelemelerle beyin parankimindeki
degisiklikler izlenebilir. Ayrica beyin hasari
tespit edildiginde US prognozu belirlemeye
yardimct olabilir [1, 2]. Bundan baska US,
HIE ile HIE taklitcilerini ayirmada yatak
basinda kullanmilabilirligi ile de 6nemli bir
tan1 aracidir. US’de saptanan bulgular HIE ile
uyumlu degilse tanisal inceleme yeniden yon-
lendirilebilir [3].

Hasar mekanizmasi

Asfikside US bulgular1 gestasyonel yas,
olaym siddeti ve maruziyetin siiresine gore
degiskenlik gosterir. Hipoksi ve iskemiye bagl
oksidatif stres, serbest radikal olusumu, mito-
kondrial hasar ve néron &liimii gergeklesir.

Preterm yenidoganlarda arterial sulama ventri-
kulopedal paterndedir. Bu durum kan akiminin
korteksten periventrikiiler beyaz cevher yoniine
dogru oldugu anlamimna gelir. Bu nedenle pre-
termlerde periventrikiiler alan iskemiye daha
duyarli olup, HIE temelde germinal matriks
hemorajisi (GMH) ve pretermin beyaz cevher
hasar1 (PBCH) seklinde karsimiza cikar [4].
Serebral damarlarin vazodilatasyon kapasitesinin
kasitlt olmast ve beynin degisen kan akimina olan
uyum kabiliyetinin yetersiz olmasi da prematirel-
erde hasardan etkilenmeyi arttiran faktorlerdir [4].
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Gestasyonel yas ilerledik¢e kan akimi ven-
trikulofugal paterne gelisir. Bu durum term
yenidoganlarda hipoksik-iskemik olaylarin
periferik alanlar1 (frontal, parietal ve parafalsin
sinir zonu kanlanma alanlar1) ve subkortikal
beyaz cevheri ilgilendirmesi ile sonuglanir [4].

Hafif-orta dereceli asfikside derin gri cevher
yapilar (bazal ganglionlar ve talamus), beyin
sap1 ve serebellumun korunmasi amaciyla kan
akimi posterior dolagima dogru yon degistirir.
Hafif derece asfikside hasar pretermlerde
periventrikiiler alana, termlerde kortikal sinir
zonlaria lokalize kalabilmektedir [4].

Ancak agir dereceli asfikside hem term hem
de preterm yenidoganlarda kan akiminin yon
degistirmesi korunma igin yeterli olmaz. Derin
gri cevher yapilari, dorsal beyin sap1 ve internal
kapsiil etkilenir [4].

GORUNTULEME BULGULARI

HIE bulgulari igin farkli smiflama patern-
leri kullanilmaktadir [4-6]. Bulgular US ile ilk
24-48 saatlik donemden sonra saptanabilir.

PRETERM YENIDOGAN
A. Hafif-orta derecede asfiksi

Germinal matriks
hemorajisi-intraventrikiler kanama

Preterm yenidoganda GMH dort evrede ince-
lenir [4-6].

Evre 1: Kanama kaudotalamik olukta
smirhidir.

Evre 2: Kanama ventrikiil i¢ine agilmuistir.
Ventrikiil dilatasyonu yoktur.

Evre 3: Kanama ventrikiil i¢ine agilmistir.
Ventrikiil dilatasyonu vardir.

Evre 4: Intraventrikiiler kanama ile paranki-
mal hemoraji

Tranfontanel UsS hemorajinin
degerlendirilmesinde olduk¢a 6nemli bir aragtir.
Evre 1 GMH’de kaudotalamik olukta fokal
nodiiler hiperekojenite izlenir (Resim 1A-C).
Takip incelemelerde bu goriiniim kist olarak
rezollisyon gdsterebilir ya da tamamen ger-
ileyebilir (Resim 2). Evre 2 GMH’de kanama
kaudotalamik oluk ile birlikte ventrikiil i¢cinde
de izlenir. Ventrikiiler dilatasyon saptanmaz
(Resim 3). Evre 3 GMH’de ise kanama eko-
jenitesi kaudotalamik oluk ve ventrikiil i¢inde
izlenen kanamaya ventrikiil dilatasyonu eslik
eder (Resim 4A, B). Ventrikil igine agilan
kanama ependimal inflamasyonu tetikler ve
ventrikiil konturlart hiperekojen izlenebilir.
Evre 4 GMH’de gelisen parankimal hemor-
aji; ventrikiil dilatasyonuna bagli meydana
gelen parankimal vendz konjesyon ve bununla
birlikte gelisen periventrikiiler vendz enfarkta
sekonder olusmaktadir. Kaudotalamik oluktan
baslayip parankime dogru devam eden, kitle
etkisi olusturan genellikle biiylik hiperekojen
lezyon olarak izlenir (Resim 5). Bu diizeydeki
korteks ve subkortikal beyaz cevher genellikle
korunmustur. Takipte genellikle porensefalik
kist geligimi izlenir [6] (Resim 6).

Resim 1. A-C. Grade 1kanama. Anterior fontanelden yapilan incelemede foramen Monro diizeyinden
gecen koronal (A) ve sagittal (B) goruntulerde kautotalamik oluk duzeyinde hiperekoik kanama
izleniyor (oklar). (C) Normal kaudotalamik oluk (CTG) gorintUsu izleniyor. Kaudotalamik oluk
(CTG) talamus (T) ve kaudat nukleus basi (CN) arasinda yer alir. Koroid pleksus (CP) kaudotalamik
oluga dogru incelerek sonlanir. Germinal matriksin en son gerileyen kismi bu lokalizasyondadir.
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Resim 2. RezolUsyon gdstermis Grade 1 kanama.
Grade 1 kanama nedeniyle takip edilen
hastanin 10 gUn sonra anterior fontanelden

yapilan incelemesinde, koronal goérinttde
solda milimetrik kist izleniyor (ok).
Pretermlerde ozellikle 32. gestasyonel

haftadan kiiglik yenidoganlarda serebellar
hemoraji de saptanabilir [6]. Serebellumda
eksternal graniiler hiicre tabakasinda ve 4.ven-
trikiil tavaninin subependimal tabakasinda ger-
minal matriks mevcut olup kanama olabilecegi
unutulmamalidir [7]. Serebellar hemorajinin
degerlendirilmesinde  mastoid fontanelden
yapilan transfontanel US tanida kolaylik saglar
(Resim 7).

Resim 3. Grade 2 kanama. Anterior fontanelden
yapilan incelemede sagittal gorintide hem
kautotalamik oluk diizeyinde hem de ventrikl
icerisinde hiperekoik kanama izleniyor (oklar).
Ventriktlde genisleme mevcut degil.

Pretermin beyaz cevher hasari

Periventrikiiler ~ 16komalazi  olarak ta
bilinen PBCH pretermlerde en sik rastla-
nan beyin hasaridir [1]. Prevalans1 28. gesta-
syonel haftadan kiiglik pretermlerde yaklasik
%40,32. gestasyonel haftadan 6nce %27,37.
gestasyonel haftadan once ise %7 olarak
belirtilmigtir  [8]. Radyolojik  bulgularini
olusturan temelde ii¢ ndropatalojik varyanti
gosterilmigtir: kistlere dontisen makroskopik
fokal nekrozlu kistik beyaz cevher hasari, glial
skarlara doniisen ¢ok sayida nekroz alanina
sahip kistik olmayan beyaz cevher hasar1 ve
fokal nekroz olmadan yaygin astrogliozis
[9, 10]. PBCH, US bulgularina gore hafif, orta
ve ileri PBCH olarak smiflandirilmistir. PBCH
bulgular1 Tablo 1’de 6zetlenmistir.

Hafif PBCH’de bilateral periventrikiiler
beyaz cevherde yamasal, genellikle asimetrik
ekojenite artig1 izlenir. Bulgu peritrigonal sevi-
yede parietooksipital loblarda daha belirgindir.
Transfontanel US’de lateral ventrikiillerin super-
olateral g¢evrelerinde yamasal ekojenite artisi
olarak izlenir. Preterm yenidoganlarda beyaz
cevher normalde de hafif hiperekojen goriiniir.
PBCH ayrimu igin ekojenite kiyaslamasi koroid
pleksusa gore yapilmahdir. Normal sartlarda
beyaz cevher ekojenitesi koroid pleksusa gore
daha diisiik olmalidir. Koroid pleksusa gore
izoekoik veya hiperekoik olarak izlenen beyaz
cevher i¢in PBCH yorumu yapilir (Resim 8A, B).
Ancak pretermin koroid pleksuslarinin da eko-
jenitesi normale gore hafif artmis olarak izlene-
bilir. Kusku durumunda takip incelemeler yararl
olacaktir. Anterior frontal horn g¢evresinde ve
posterior peritrigonal alanda izlenen homojen,
simetrik, lineer ekojenite artiglar sirasiyla inter-
nal kapsiil anterior bacagina ve optik radyasyoya
ait olup, PBCH ile karistirllmamalidir. Hafif
PBCH’de beyaz cevherdeki ekojenite artig1 bir
hafta i¢inde kist-nekroz olusturmadan tamamen
geriler. Bir haftadan uzun siiren ekojenite artigt
orta PBCH’yi gosterir. Orta PBCH bulgulari;
voliim kaybi olmadan uzamis heterojen eko-
jenite artigi (persistan hiperekojenite), volim
kaybinin eslik ettigi homojen periventrikiiler
ekojenite artis1 ve lokalize kistik degisikliklerdir
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Resim 4. A, B. Grade 3 kanama. Anterior fontanelden yapilan incelemede, koronal (A) ve sagittal (B)
goruntulerde ventriktl icerisinde hiperekoik, yer yer fibrin yikimina bagli hipoekoik kanama
alanlarn ve ventrikulde dilatasyon izleniyor. Kanamaya bagli ependimal inflamasyon nedeniyle
lineer ependimal hiperekojenite izlenebilir (oklar).

Resim 5. A, B. Intraventrikller kanama ve periventrikiler hemorajik enfarkt (Grade 4 kanama).
Anterior fontanelden yapilan incelemede, koronal (A) ve sagittal (B) goériintulerde ventrikdl
icerisinde kanama, sol frontal ve parietal periventriktler ve derin beyaz cevherde, genis, kitle etkisi
olusturan periventriktler hemorajik enfarkt ile uyumlu hiperkojenite izleniyor (oklar).

P

Resim 6. A, B. Porensefalik kist. Anterior fontanelden yapilan incelemede, koronal gérintulerde, (A)
bilateral intraventrikller kanama ve periventrikiler hemorajik enfarkt izleniyor. (B) Hastanin 1 ay
sonra ayni diizeyden yapilan goértunttlemesinde volum kaybi ve porensefalik kistler izleniyor (oklar).



Transfontanel US ve Hipoksik iskemik Ensefalopati

Resim 7. Serebellar kanama. 25 haftalik grade 3

kanamasi  bulunan pretem yenidoganda,
mastoid fontanelden yapilan incelemede, sol
serebellar  hemisferde posterior inferior
kesimde lokalize hiperekojen kanama izleniyor
(oklar). Normal ekojenitede sag serebellar
hemisfer (CH) ve tentorium (ok baslar)
gosterilmistir.

(Resim 9). Persistan hiperkekojeniteler ven-
trikiile dik uzanimli lineer goriintimde (siklikla
mikrohemoraji ile iliskili) veya birlesme
egiliminde nodiiler ekojeniteler (siklikla gliozis
ile iligkili) olarak izlenir. Kistler ise siklikla
asfiksiden 2-6 hafta sonra gelismeye baslar.
Kistlerin lokalize olmasi ve kiigiik boyutlarda
olmasi orta PBCH bulgusu olup frontal pso-
dokistler ile karistirilmamalidir. Tleri PBCH’de
heterojen persistan hiperekojenitelere eslik eden
volim kayb1 ve genis uzanimh kistler izlenir.
Kistler frontal-parietal-oksipital loblara uzanir.
Yaygin kistik degisiklikler (Grade 4 PVL) ise
kot prognoz ile iliskilidir.

B. Derin asfiksi

Ablasyo plasenta veya kord prolapsusu
gibi kan akiminin ani bir sekilde tama yakin
kisitlandigi durumlar fetal derin asfiksiye sebep
olur. Derin asfikside santral paternde hasar
gelisir. En sik tutulum talamus, anterior ver-
mis, dorsal beyin sap1, derin gri cevher alanlari,
hipokampus ve serebellumda goriiliir [11, 12].
US bulgulan ilk 24-48. saatten ortaya c¢ikar.
Daha erken yapilan degerlendirmede US yanlig
negatif olabilir. US’de talamus ve putamende
diffiiz ekojenite artig1 goriiliir [13] Tutulum
bilateral simetrik olabilecegi gibi asimetrik
veya tek tarafli da olabilir. Eslik eden GMH
veya PBCH olabilir. Preterm yenidoganlarda
ozellikle yasamin ilk giinlerinde yapilan ultra-
sonografide bazal ganglionlar ve talamusta hafif
gecici bir hiperekojenite olabilir. Bu durum
derin asfiksi bulgular ile karigtirllmamalidir.
Hastanin asemptomatik olmasi ve bulgularin
bir hafta icinde kaybolmasi ayirici tanida
onemlidir (Resim 10).

TERM YENIDOGAN

A. Hafif-orta derecede asfiksi

Uzun siireli hafif-orta dereceli hipoksi
term yenidoganda periferik paternde hasar
olusturur. Kortikal ve subkortikal sulama
alanlarindaki  sinir  zonlart  asfiksiden
etkilenen bolgelerdir. US periferik zonlar
degerlendirmede  kisithh  olabilmektedir.
US’de frontal ve parietal sinir zonlarinda,

Tablo 1. Pretermin Beyaz Cevher Hasarinda Ultrasonografi Bulgulari

Peritrigonal periventriktler beyaz cevherde yamasal ekojenite artisi

VolUim kaybi olmadan izlenen noduler, heterojen persistan hiperekojenite

Volim kaybinin eslik ettigi homojen periventrikuler hiperekojenite

Evre Ultrasonografi bulgusu
Hafif
Orta
Parankimal lokalize kistik degisiklikler
ileri

Volum kaybinin eslik ettigi noduler, heterojen persistan hiperekojenite

Parankimal genis uzanimli kistler
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yapilan incelemede, Sylvian fissir duzeyinden (S) gecen koronal (A) ve sagittal (B) goruntulerde,
beyaz cevherde hafif ekojenite artisi izleniyor. Preterm yenidoganlarda beyaz cevher normalde de
hafif hiperekojen gérunur. Pretermin beyaz cevher hasarindan ayriminda, normalde gériinen beyaz
cevher hiperekojenitesi hafif olup ekojenitesi koroid pleksustan (ok) dusuktar.

Resim 9. A, B. Pretermin beyaz cevher hasari. Anterior fontanelden yapilan incelemede, koronal (A)
ve sagittal (B) goruntilerde volum kaybinin eslik ettigi homojen periventriktler ekojenite artisi
(oklar) ve lokalize kistik degisiklikler (ok baslar) izleniyor.

parafalsin lokalizasyonda kama seklinde hip-
erekojeniteler izlenir [13].

B. Derin asfiksi

Termyenidoganlardadapreterm yenidoganlar
ile benzer sekilde derin asfikside hasar santral
paternde gercgeklesir. Derin gri cevher alanlari,
talamus, anterior vermis, dorsal beyin sapi,
perirolandik korteks ve kortikospinal trak-
tus derin asfiksiden etkilenen bolgelerdir.
Perirolandik korteks ve kortikospinal traktus
hasar1 preterm yenidoganda beklenmez. Ancak
bu alanlar term yenidoganda myelinize olmus

alanlar oldugu ic¢in derin asfiksiden etkilenir
[14] (Resim 11A-C).

Onceki  yillarda  konvansiyonel — US
bulgularma ek olarak Doppler US’nin neona-
tal HIE tanisinda yararli oldugunu gosteren
caligmalar mevcuttur. Hipoksi ile birlikte
artan end-diastolik akim sonucu rezistif indeks
azalir. Rezistif indeksin <0,5-0,6’dan diisiik
olmasmin HIE ile iliskili oldugunu gdsteren
caligmalar mevcuttur [15, 16] Ancak iler-
leyen donemde intrakranial kanama veya
beyin oOliimii gergeklesirse rezistif indeks
artar [17, 18]. Doppler US bulgularinin uzun
dénemde prognozu tahmin etmede yararlilig
gosterilmemistir [19].
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—ISaynaklax

Resim 10. 26 haftalik preterm yenidoganda
dogumdan sonra birinci ginde anterior
fontanelden vyapilan incelemede, koronal
goéruntude, bazal ganglionlarda hafif ekojenite
artisi (oklar) izleniyor.

Resim 11. Term bebekte derin asfiksi bulgulari.

incelemede,
ganglionlarda

Anterior fontanelden yapilan
koronal gorintude, bazal
ekojenite artisi (oklar) izleniyor.

Sonug olarak US, perinatal asfiksi Oykiisii
bulunan yenidoganlarin tani1 ve tedavisinde
degerli bir tarama aracidir. Yatak baginda
kullanilabilir, tekrarlanabilir, giivenli ve uygun
maliyetli olmasi tanida ve hasta takibinde
US’nin 6nemini arttirmaktadir.
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e
Sayfa 421

Preterm yenidoganlarda arterial sulama ventrikulopedal paterndedir. Bu durum kan akiminin
korteksten periventrikiiler beyaz cevher yoniine dogru oldugu anlamina gelir. Bunedenle pretermlerde
periventrikiiler alan iskemiye daha duyarli olup, HIE temelde germinal matriks hemorajisi (GMH) ve
pretermin beyaz cevher hasar1 (PBCH) seklinde kargimiza ¢ikar.

Sayfa 422

Gestasyonel yas ilerledikce kan akimi ventrikulofugal paterne gelisir. Bu durum term yenidoganlarda
hipoksik-iskemik olaylarin periferik alanlari (frontal, parietal ve parafalsin sinir zonu kanlanma
alanlar1) ve subkortikal beyaz cevheri ilgilendirmesi ile sonuglanir.

Sayfa 422

Ancak agir dereceli asfikside hem term hem de preterm yenidoganlarda kan akiminin yon degistirmesi
korunma i¢in yeterli olmaz. Derin gri cevher yapilari, dorsal beyin sap1 ve internal kapsiil etkilenir.

Sayfa 423

Pretermlerde Ozellikle 32. gestasyonel haftadan kiicliik yenidoganlarda serebellar hemoraji de
saptanabilir.

Sayfa 423

Radyolojik bulgularini olusturan temelde {i¢ néropatalojik varyanti gosterilmistir: kistlere doniisen
makroskopik fokal nekrozlu kistik beyaz cevher hasari, glial skarlara doniisen ¢ok sayida nekroz
alanina sahip kistik olmayan beyaz cevher hasar1 ve fokal nekroz olmadan yaygin astrogliozis.
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1.

Asagidakilerden hangisi Evre 3 germinal matriks kanamasini tanimlar?

a. Kanama ventrikiil i¢ine ag¢ilmistir. Ventrikiil dilatasyonu yoktur.

b. Kanama ventrikiil i¢ine a¢ilmigtir. Ventrikiil dilatasyonu vardir.

c. Intraventrikiiler kanama ile parankimal hemoraji

d. Peritrigonal beyaz cevherde nodiiler, heterojen persistan hiperekojenite
e. Peritrigonal beyaz cevherde yamasal ekojenite artisi

. Asagidakilerden hangisi termde derin asfikside beklenen hasar paterni degildir?

a. Dorsal beyin sap1 hasari

b. Talamus hasar1

¢. Germinal matriks hemorajisi
d. Perirolandik alan hasar1

e. Kortikospinal traktus hasari

. Asagidakilerden hangisi preterm beyninde hafif-orta derecede asfiksi bulgusudur?

a. Dorsal beyin sap1 hasari

b. Talamus hasar1

¢. Germinal matriks hemorajisi
d. Perirolandik alan hasar1

e. Kortikospinal traktus hasari

. Asagidakilerden hangisi orta derece pretermin beyaz cevher hasarinda beklenen bulgu degildir?

a. Parankimde voliim kaybinin eslik ettigi nodiiler, heterojen persistan hiperekojenite
Parankimde voliim kaybi olmadan izlenen heterojen gliotik nodiiller

Parankimde voliim kaybinin eslik ettigi homojen periventrikiiler hiperekojenite
Parankimal lokalize kistik degisiklikler

Parankimde voliim kayb1 olmadan izlenen heterojen nodiiler mikrohemorajiler

o pno o

. Asagidakilerde hangisi yanlistir?

a. Asfikside serebellar kanama da olabileceginden incelemeye tranfontanel US’de mastoid
fontanel bakis1 mutlaka kullanilmalidir.

b. Perinatal asfiksi 6ykiisii olan yenidoganda ilk 24 saatte US en yararli goriintiileme yontemidir.

c. Arteryel kan akimi preterm yenidoganda ventrikulopedal, term yenidoganda ventrikulofu-
gal paterndedir.

d. Derin asfikside hasar santral paternde, hafif-orta derecede asfikside hasar periferik paterndedir.

e. Myelinizasyon tamamlanmadigindan preterm yenidoganda derin asfikside perirolandik
korteks ve kortikospinal traktus hasar1 beklenen bir busgu degildir.
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Konjenital Beyin Malformasyonlari
Seyda Ulkl Varol®, Betil Emine Derinkuyu

OGRENME HEDEFLERI

m Konjenital beyin malformasyonlarinin
embriyolojik gelisimi ve siniflamasi

= Malformasyonlarin klinik bulgulari ve
gorantuleme ozellikleri

m Kortikal malformasyon ile iliskili
enfeksiyonlar

Varol SU, Derinkuyu BE. Konjenital beyin malformasyonlari. Trd Sem 2021; 9: 431-448.

GiRiS

Konjenital beyin malformasyonlar1 poste-
rior fossa, orta hat ve kortikal malformasyonlar
olmak tizere ii¢ grupta incelenebilir. Posterior
fossa malformasyonlari, farkli nérolojik ve
sistemik Dbelirtiler gosteren bir spektrumdur.
Supratentoryal anomalilere gore daha nadir olup
tant i¢in goriintiileme Ozelliklerinin bilinmesi
esastir. Siniflandirmasi nérogériintiileme, mole-
kiiler genetik ve gelisimsel biyolojik kriterlere
gore yapilir. Orta hat anomalileri, embriyolojik
temelde degerlendirilmesi gereken kompleks
bir grup olup bazilarinda patogenez hala net
degildir. Siniflamasi ise embriyolojik ve genetik
koken ortaya ¢iktik¢a degismektedir. Bu nedenle
gortintilleme  ozelliklerinin  bilinmesi  dogru
tani, prognoz ve genetik danismanlik agisindan
onemlidir. Kortikal malformasyonlar, anormal
serebral kortikal yapilanma ile karakterizedir.
Siniflamas1 anormal ndéronal gelisimin agamasina

gore belirlenmekte olup patoloji proliferasyon,
migrasyon veya organizasyon basamaginda
ortaya ¢ikabilir. MRG, malformasyonlarin yani
sira iligkili anomalilerin morfolojisini, dagilimim
ve kapsamini gostermede faydalidir. Bu yazida
konjenital beyin malformasyonlar1 6rnek olgular
esliginde gozden gegirilecektir.

POSTERIOR FOSSA
MALFORMASYONLARI

Posterior fossa malformasyonlari, kalitsal
veya edinsel olabilen, birbirinden farkli nérolo-
jik ve sistemik belirtiler gosteren bir hastalik
grubudur. Smiflandirmasit nérogdriintiileme,
molekiiler genetik ve gelisimsel biyolojik kri-
terlere gore yapilir. Gorilintiileme 6zelliklerinin
bilinmesi tan1 koyma siirecinde esastir ve iki
ayr1 grupta incelenecektir [1-5].

Gazi Universitesi Tip Fakultesi, Radyoloji Anabilim Dali, Cocuk Radyolojisi Bilim Dali, Ankara, Tirkiye

>4 Seyda Ulka Varol e seydaulkuvarol@gmail.com

© 2021 Turk Radyoloji Dernegi.
Tum haklarn saklidir.

doi: 10.5152/trs.2021.2021-36-47
turkradyolojiseminerleri.org

431


http://orcid.org/0000-0002-0845-9946
http://orcid.org/0000-0003-2434-1398
mailto:seydaulkuvarol@gmail.com

432

Varol ve Derinkuyu

1) Posterior Fossanin Kistik
Malformasyonlari

A. Blake kesesi kisti: Blake kesesi kisti infe-
rior meduller velumun serebellar vermis infe-
riorundan posteriora sisterna magnaya dogru
balonlagmasi sonucu olusur. Temel patoloji,
Blake kesesinin fenestre olamamasidir. Buna
sekonder 4. ventrikiiliin subaraknoid mesafe
ile iliskisi kesilir ve tetraventrikiiler hidrose-
fali ortaya ¢ikar. Sporadik gelisir. Serebellum
dogal goriinimdedir [6]. Goriintiilemede tipik
olarak retroserebellar/infraserebellar yerlesimli
kistik bir olusum izlenmektedir. Koroid plek-
sus, kistin anterosuperior duvarinda ve vermis
inferiorunda izlenir (Resim 1) [6]. Hidrosefali
varli§i, mega sisterna magna ile ayriminda
yardimcidir. Kitle etkisi yaparak serebellumda
basiya neden olabilir. Posterior fossa normal
boyuttadir. Hidrosefali disinda supratentoryal
anormallik olmas1 beklenen bir bulgu degildir
[7]. ]

B. Vermian hipoplazi (Izole inferior ver-
mian hipoplazi): Inferior serebellar vermisin
kismi yoklugu ile karakterizedir [ 7]. Hastalarin
¢ogu asemptomatik olmakla birlikte hafif
diizeyde ince motor aktivite ve dil gelisim

bozukluklari olabilir | 8]. Inferior vermisin kismi
yoklugu en uygun olarak midsagital kesitlerde
degerlendirilebilir. Bunun digindaki posterior
fossa yapilari ve 4. ventrikiil dogal goriiniimde-
dir. Antenatal tani i¢in degerlendirme gebeligin
18-20. haftasindan sonra yapilmalidir [12].

C. Dandy Walker malformasyonu (DWM):
Vermis hipoplazisi/agenezisine eslik eden
4. ventrikiilin kistik dilatasyonudur [9, 10].
Hastalar erken donemde intrakraniyal hip-
ertansiyon semptomlari ve makrosefali ile
gelir. Izole olabilir ya da kromozom ano-
malileri ile birliktelik gdsterebilir. FOXCI
mutasyonlu hastalarda DWM bildirilmistir
[9]. Goriintiillemede; genis posterior fossa,
siiperiora dogru rotasyone hipoplastik/agene-
tik vermis, subaraknoid mesafe ile iliskilenen
kistik dilate 4. ventrikiil, yiiksek yerlesimli
tentoryum, transvers siniisler ve torkular hero-
fili (torkular-lambdoid inversiyon) izlenir

(Resim 2). Bunun yani sira serebellar hemisfer
hipoplazisi, supratentoryal hidrosefali (%90)
ve beyin malformasyonlari (kallozal disgenezi/
agenezi, oksipital ensefalosel, polimikrogiri ve
gri cevher heterotopileri) gibi kranial bulgular
ile birlikte polidaktili ve kardiyak anomaliler
de eslik edebilir [10].

Resim 1. A, B. Blake kesesi kisti. (A) infraretroserebellar yerlesimli 4. ventrikil ile iliskili kistik olusum;
koroid pleksus, kistin anterosuperior kenari boyunca vermis inferiorunda izlenmekte. (B) Lateral

ventrikUllerde genisleme.
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2) Serebellum ve Beyin Sapi
Malformasyonlari

A. Chiari malformasyonu: Chiari malfor-
masyonununklasik olarak dorttipi tanimlanmis
olmakla birlikte serebellar hipoplazi/aplazi ve
pons anormallikleri ile karakterize Chiari IV
malformasyonu giiniimiizde serebellar hipo-
plazi grubu i¢inde sayilmaktadir [11, 12].
Serebellar tonsillerin foramen magnumdan
herniasyonu ilk {i¢ tipte sik goriiliir. Her tip ile
iligkili farkli bulgular ise bu tiplerin embriy-
olojik gelisim farkliliklar1 ile agiklanabilir.
Chiari I malformasyonlart mezodermal, tip
I ve I ise ndéroektodermal bozukluklardan
kaynaklanir [12].

e Chiari I malformasyonu

Serebellar tonsillerin foramen magnum-
dan spinal kanala dogru herniasyonu s6z
konusudur. Spinal kordda siringomyeli
eslik eder (Resim 3). Patogenezinde oksip-
ital kemigin gelisimi sirasindaki mezoder-
mal bir defekt sorumlu olup sonucunda
normalden kiigiik bir posterior fossa olusur.
Konjenital veya edinsel olabilir. Konjenital
formu, intrakraniyal hiper/hipotansiyona
bagl edinsel formdan ayirmak onemlidir.

Konjenital Beyin Malformasyonlari

Bu ayrim, hasta yas1 (konjenitalde ¢ocuk-
lar-genc yetiskinler) ve posterior fossa
hacmi (konjenitalde azalmig, edinilmis
formda normal) ile yapilabilir [13].
Semptomlar kranioservikal bileskedeki
yapilarin sikigmasi ile iligkili olup hastalar
genellikle bas agrisi ile bagvurur [11].

MRG, kranioservikal bileskeyi goriintiil-
emede {stiin olmast nedeniyle tanida
tercih edilir. 5 mm ve {iizerindeki her-
niasyon tanisaldir. Ancak 3 mm herni-
asyonu olmakla birlikte malformasyonun
tanimlandig1 olgular da vardir ve bunlarda
siringomyeli varlif1 taniyr destekleye-
bilir [13]. Hastalarda skolyoz basta
olmak ftizere ¢esitli iskelet anormallikleri
izlenebilir [ 14, 15].

Chiari I malformasyonu

Serebellar vermis, beyin sap1 ve 4. ven-
trikliliin inferiora dogru spinal kanal igeri-
sine yer degistirmesi ile karakterizedir.
Ayrica kiiglik posterior fossa, lomber
miyelomeningosel ve hidrosefali izlenir
(Resim 4) [13, 15]. Hastalar antenatal
donemde tani alarak ya da lomber miyelo-
meningosel varligi nedeniyle yenidogan
doneminde karsimiza gelir [16].

Resim 2. A-C. Dandy Walker malformasyonu. (A) Genis posterior fossa, yuksek yerlesimli hipoplastik
vermis, kistik dilate 4. ventrikul, ytksek yerlesimli tentoryum ve torkula. (B) Serebellar hemisfer
hipoplazisi. (C) Lateral ventrikullerde genisleme.
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Resim 3. A, B. Chiari 1 malformasyonu. (A) Foramen magnum duzeyinde kalabaliklasma ve BOS

servikal siringomyeli.

MRG’de kii¢iik posterior fossa, sere-
bellar vermis ve beyin sapinin inferiora,
serebellumun ise tentoryumdan supe-
riora yer degistirmesi izlenir. Dentat
ligamanin korda yapismasi sonucu spi-
nal kord posteriorunda karakteristik
medullar kink goriliir [13, 15]. Posterior
fossa yapilarinin inferiora herniasyonu
sonucu foramen magnumda genisleme,
tektal gagalasma ve akuaduktus ile 4.

mesafesinde daralma. (B) Serebellar tonsillerin foramen magnumdan spinal kanala herniasyonu ve

ventrikiilde gerilme ortaya ¢ikar. Lateral
ventrikiillerde genisleme olur. Hastalarin
cogunda kallozal agenezi/disgenezi,
migrasyon anomalileri, holoprozense-
fali ve interhemisferik kist gibi anomali-
ler eslik eder [13, 17]. Serebral falksin
yoklugu, orta hatta interdijitasyon ile
kendini gosterir [11]. Kalvaryal memb-
randz kemiklerde displazi ile lakiiner kafa
goriiniimii eslik eder.

Resim 4. A, B. Chiari 2 malformasyonu. (A) Klcuk posterior fossa, beyin sapi ve serebellar vermiste
herniasyon, foramen magnumda genisleme, 4. ventrikilde elongasyon ve incelme. (B) Lumbosakral
miyelomeningosel kesesi.



Resim 5. Chiari 3 malformasyonu. Serebellar
vermiste herniasyon ve servikal ensefalosel.

e Chiari III malformayonu

En nadir Chiari tipidir. Chiari II’deki
intrakraniyal 6zelliklerin yan1 sira herniye
posterior fossa yapilarini igeren oksipi-
tal/servikal  ensefalosel  goriilmektedir
(Resim 5) [13, 18]. Genellikle servikal
veya oksipital bolgede kistik kitle varligi ile
tani alir. Bunun disinda ataksi, hipotoni ve
gelisim geriligi olabilir [18, 19]. Posterior
fossadaki kitle etkisi, hidrosefaliye ve bas
agris1 gibi kafa i¢i basing artigina bagh
semptomlara yol acar [11].

Goriintiilemede herniye serebellar ve/
veya oksipital doku iceren ensefalosel
izlenir. Herniye dokuda displazi, atrofi ve
gliozis siktir [13]. Servikal vertebralarda
posterior arkus flizyon defektleri olabilir
[13, 19]. Diger goriintileme bulgular
Chiari II ile benzer olup siringomyeli de
eslik edebilir [13, 18].

B. Molar dis (Joubert sendromu): Joubert
sendromu, siliyopati olarak da adlandirilan
ve okiiler, hepatik, renal, iskelet sistemi anor-
malliklerinin eslik ettigi bir hastalik grubunu
ifade eder. Hastalarda hipotoni, solunum
anormallikleri, entellektiiel yetersizlik, ataksi

Konjenital Beyin Malformasyonlari

Resim 6. Joubert sendromu. Mezensefalonda
“molar dis” bulgusu ve derin interpedinkuler
fossa.

ve okiiler motor apraksi goriilebilir [20].
Aksiyel goriintiilemede tanimlanan “molar
dis isareti”; uzun, kalin ve horizontal uzanimli
siiperior serebellar pedinkiil (SSP), derin
interpedinkiiler fossa ve vermian hipoplazi ile
karakterizedir (Resim 6) [20, 21]. Hastalarin
%30’unda dismorfik tektum, kalin ve uzamis
mezensefalon, kiigiikk pons gibi beyin sap1
anormalliklerinin yani1 sira supratentoryal
anomaliler de (kallozal disgenezi, ensefalosel,
hipotalamik hamartomlar, kortikal malforma-
syonlar, ventrikiillomegali) izlenebilir [21].
Ayrica Difiizyon Tensor Goriintiilleme (DTG)
ile aksonal yolaklardaki anormallikler goster-
ilebilir [22].

C. Rombensefalosinapsis: Vermisin yoklugu
ile Dbirlikte serebellar hemisferlerin, den-
tat cekirdeklerin ve serebellar pedinkiillerin
flizyonu olarak tanimlanir [23]. Hastalar
ataksi, anormal goz hareketleri gibi serebellar
disfonksiyon belirtileri ile basvurur. Hastalik
sporadik olmakla birlikte VACTERL veya
Gomez-Lopez-Hernandez sendromuna da eslik
edebilir [2-5, 24|

Goriintillemede vermisin tam/kismi yoklugu,
serebellar hemisferlerin, SSP ve dentat
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cekirdeklerin fiizyonu, “keyhole” 4. ventrikiil
ve primer vermian fissiir yoklugu izlenir.
Supratentoryal olarak ise kollikiillerin orta
hat fiizyonu (mezensefalosinapsis), flizyone
talamuslar (diensefalosinapsis), aquaductus
stenozu/BOS  dolasim  bozukluguna bagh
hidrosefali, kallozal disgenezi, septum pellu-
sidum agenezisi, holoprozensefali izlenebilir
[23, 24].

D. Serebellar hipoplazi/displazi: Hipoplazi
ve displazi ayri ayri veya bir arada goriile-
bilir [6]. Serebellum kismen veya tamamen
tutulabilir. Genetik veya edinsel mekanizma-
lar ile iliskilendirilmekle birlikte kesin pato-
genez bilinmemektedir [1]. Goriintiilemede
anormal serebellar foliasyon, gri-beyaz cev-
her ayiriminda kaybolma, serebellar beyaz
cevherde heterotopi, kortikal kalinlasma
ve kortikal-subkortikal kistler izlenebilir
(Resim 7) [25]. Unilateral serebellar hipodis-
plazi, prematurite veya PHACE sendromunda
ortaya ¢ikan antenatal/perinatal serebellar
hemorajik veya iskemik enfarkt sonucu goriil-
ebilir [26].

E. Pontoserebellar  hipoplazi (PSH):
Pontoserebellar hipoplazi, pratikte serebel-
lum ve pons hacmindeki azalmay1 belirtmek
icin kullanilmakla birlikte esasen antenatal
baslangiclt bir grup nérodejeneratif bozuklugu

temsil eder. Farkli fenotip ve patogenezlere
sahip 11 alt tipi vardir [27]. MRG’de sere-
bellar hipoplazi ve atrofi, pontin promi-
nensin yoklugu/belirgin azalmasi, normal/
hafif kii¢iik posterior fossa, serebral atrofi ve
gecikmis miyelinasyon izlenebilir (Resim 8).
PSH’nin morfolojik paterni nonspesifik
cesitli malformasyonlarda ve ndrometabolik
hastaliklarda gosterilmistir. Ozellikle CASK,
RELN ve VLDLR gen mutasyonlarinda
siddetli PSH siktir [27, 28].

F. Pontin tegmental cap displazisi:
Sporadik ve nadir bir beyin sapt malforma-
syonudur. Kraniyal sinir defisitleri, kognitif
yetersizlik ve ataksi ile karakterizedir. Ayrica
eslik eden vertebral segmentasyon anomali-
leri, kosta malformasyonlar1 ve konjenital kalp
hastaliklar1 goriilebilir. Gorlintiilemede ventral
pons diizlesmesi, pontin tegmental cap, kiiciik
asimetrik orta serebellar pedinkiiller, inferior
serebellar pedinkiil agenezisi, vermian hipo-
plazi, pontomezensefalik bileskenin molar
dis benzeri goriiniimii, inferior olivar promi-
nensin yoklugu, internal akustik kanal dup-
likasyonu, kranial sinir hipoplazisi izlenebilir
[29, 30]. DTG, transvers pontin liflerin ve SSP
caprazinin yoklugu ile dorsal ponstaki “cap”
seviyesinde transvers aksonal bandin varligini
gosterir |5, 29].

Resim 7. A, B. Serebellar displazi. (A, B) Sag serebellar hemisferde displazi ile uyumlu anormal
foliasyon ve disorganizasyon.
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Resim 8. A, B. Pontoserebellar hipoplazi. (A) Pons ve vermiste hipoplazi, pontin prominenste belirgin
azalma. (B) Serebellar hemisferlerde hipoplazi.

ORTA HAT MALFORMASYONLARI

1) Komissural Malformasyonlar

A. Korpus kallozum agenezisi/disgenezisi:
Korpus kallozum izole agenezi asemptomatik
olabilecegi gibi nobet, makrosefali, zeka ve
gelisim geriligi, hipotalamik islev bozuklugu
ile de gelebilir [31, 32]. Kallozal disgenezi
ise, genellikle cesitli sendromlar veya sere-
bral/serebellar anomalilerle birliktelik gosterir.
Bunlar arasinda telensefalik komissiir anomali-
leri, Chiari tip I, DWM, interhemisferik kistler,
kortikal gelisim malformasyonlari, ensefalo-
seller ve orta hat yliz anomalileri sayilabilir
[32, 33].

MRG, kallozal disgenezinin diginda eslik¢i
anomalileri de gosterdigi i¢in idealdir ve sagi-
tal goriintilleme kallozal disgenezi derecesinin
belirlenmesinde kullanighdir [31]. Aksiyel
planda; frontal hornlarin lateral konveksitesi,
paralel lateral ventrikiiller, kolposefali, tem-
poral hornlarda anahtar deligi seklinde dilatas-
yon, yiiksek yerlesimli 3. ventrikiil, orta hatta
interdijitasyon ve anterior komissiir hipopla-
zisi izlenebilir (Resim 9) [32, 33]. Koronal
gorilintiilerde ise; persistan disa doniik singulat

girus, 3. ventrikiile uzanan medial hemisferik
sulkus, kresentrik lateral ventrikiiller (Probst
liflerinin ventrikiil medial duvarina basisina
sekonder), inkomplet hipokampal inversiyon,
3. ventrikiiliin interhemisferik fissiire uzanmasi
gibi bulgular gosterilebilir [32].

Probst lifleri, longitudinal kallozal aksonlarin
orta hatt1 gecememesi sonucu olusur. Singulat
giruslarin lateralinde, lateral ventrikiillerin
medialinde ve interhemisferik fissiire paralel
olarak seyrederler. Bu demetler, diger aksonal
liflere gore T1'de daha parlak ve T2 goriintiil-
erde ise daha koyudur [31, 32].

Korpus kallozumda incelme, kallozal
aksonlarin destriiksiyonu ¢ogunlukla azalmig
beyaz cevher hacmi ile iliskilidir [32].

B. Orta hat lipomu/interhemisferik Kist:
Intrakraniyal lipomlar en sik orta hatta peri-
kallozal alanda, sisternlerde ve serebellopon-
tin koselerde karsimiza ¢ikar. Vaskiiler yapilar
ve kraniyal sinirler subaraknoid mesafede
lipomlarin iginden gecgebilir. Genelde asemp-
tomatik olup insidental olarak izlenir. Bazi
hastalarda ise komsu néral doku tutulumuna
bagli ndbet veya kraniyal noropati ile gelebilir.
Lipomlar timdr degil malformasyondur ve
sadece somatik bliylime ile artig gosterirler 32,
33]. BT'de tipik olarak uniform yag dansitesi
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Resim 9. A, B. Korpus kallozum agenezisi. (A) Korpus kallozum ve singulat girus izlenmemekte.
(B) Lateral ventrikullerde paralel seyir ve kolposefali.

iceren ve kontrastlanmayan kitle olarak izlenir.
MRG’de ise T1A ve T2A goriintiilerde hiper-
intens, kontrastlanmayan, yag baskili serilerde
baskilanan, SWI’da blooming artefakti gos-
terebilen lezyonlar olup kimyasal sift artefakti
tanida yardimcidir [32].

Interhemisferik kistler ise orta hatta goriilen
kistlerdir. Kallozal ageneziye eslik edebilirler
ve Barkovich tarafindan iki grupta incelenir.
Tip 1°de ventrikiillerle iligkili interhemisferik
kist mevcut olup BOS ile izointenstir. Tip 2°de
ise ventrikiillerle iligkisiz multipl interhemis-
ferik kistler olup bunlar BOS'a kiyasla T1A’da
hafif hiperintens, T2A’da izo-hiperintens izle-
nir. Tip 2’de ayrica subkortikal heterotopi
goriilebilir [32].

2) Holoprozensefali (HPE)

HPE, iki hemisferin inkomplet seperas-
yonu sonucu olusan ve term canli dogumda
en yaygin goriilen beyin malformasyonudur.
Alobar, semilobar ve lobar olmak iizere ti¢ alt
tipi vardir [34].

A. Alobar HPE: Diensefalon ve telense-
falonda seperasyonun olmamasi sonucu

meydana gelir. USG’de monoventrikiil,
flizyone talamus, kallozal agenezi/hipo-
genezi, interhemisferik fissiir-kavum septum
pellusidum yoklugu, 3. ventrikiiliin izlen-
ememesi, ACA-MCA anomalileri ve yiiz
malformasyonlar1 goriilmektedir. MRG’de ek
olarak falx serebri ve olfaktor trakt yoklugu
ile dorsal kist izlenebilir. Ayrica optik sinirler
hipoplazik olabilir veya izlenmeyebilir.
Serebral hemisferlerin temel yapisi kaybolur.
Kraniyofasial olarak probiskus, siklopi, hipo-
telorizm gibi yliz anomalileri izlenebilir
(Resim 10) [31, 34, 35].

B. Semilobar HPE: Serebral loblarin temel
yapisi korunmustur. Goriintiilemede septum
pellusidum yoklugu, oksipital ve tempo-
ral hornlar1 olan kismen gelismis ventrikiil,
anterior kesimi izlenmeyen rudimenter falks
serebri, inkomplet interhemisferik Afissiir,
parsiyel/komplet talamik flizyon, olfaktor
trakt ve bulbus yoklugu, kallozal agenezi/
hipogenezi, inkomplet hipokampal forma-
syon izlenebilir [35]. Pratikte frontal loblarda
%50'den fazla flizyon varsa semilobar
holoprozensefali acisindan degerlendirme
yapilmalidir [36].

C. Lobar HPE: En hafif form olup
digerlerinin  aksine serebral hemisferler
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Resim 10. A, B. Alobar holoprozensefali. (A) Monoventrikil, frontal loblar fiizyone, kortikal dizlesme

ve sulkus kaybi. (B) Talamik ftizyon.

mevcuttur. Lateral ventrikiillerin frontal
hornlarinda fiizyon, fiizyone segment ile 3.
ventrikiil arasinda genis baglanti, forniks
flizyonu, septum pellusidum yoklugu, nor-
mal/hipoplazik korpus kallozum ve azigos
ACA goriilebilir [31, 35, 36]. Semilobar for-
mdan farkli olarak falks mevcuttur, interhem-
isferik fissiir tamamen olusur ve talamuslar
flizyone degildir. Goriintiilemede forniksin 3.
ventrikiil icinde on-arka hizalanmis ekojenik
lineer yap1 olarak goriilmesi tanida yardimci
olabilir [35, 36].

3) Septo-optik Displazi
(SOD, De Morsier sendromu)

Optik sinir hipoplazisi ve septum pellusi-
dum yoklugu ile karakterize olup cogu hastada
hipotalamik-hipofiz disfonksiyon mevcut-
tur. MRG ‘de septum pellusidum yoklugu,
hipoplastik pituiter stalk, optik sinir, kiazma
ve glob hipoplazisi, koronal planda lateral
ventrikiil frontal hornlarinda “point down”
goriiniimii izlenebilir (Resim 11) [37-39].
Ayrica Chiari II malformasyonu, sizensefali,
rombensefalosinapsis ve aquaduktal stenoz ile
iligkili olabilir.

4) Sintelensefali

Orta interhemisferik  varyant (MIHV)
olarak da bilinen en hafif holoprozensefali
alt tipi olup posterior frontal-parietal bolgel-
erin anormal orta hat baglantis1 ile karakter-
izedir. Azigos ACA, serebellar anormallikler

Resim 11. Septo-optik displazi. interventrikiler
septum yoklugu, sag optik sinirde hipoplazi ile
uyumlu incelme (beyaz ok), lateral ventrikul
frontal hornlarda “point down” gérinimu
(siyah ok).
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(Chiari I malformasyonu, serebellar hipo-
plazi) ve polimikrogiri eslik edebilir [40].
Goriintiilemede verteks diizeyinde birlesen ve
vertikal oryantasyon gosteren silvian fissiirler,
kortikal displazi, subkortikal heterotopi, dorsal
kist, septum pellusidum yoklugu, korpus kal-
lozum goévde agenezi/hipogenezi izlenebilir.
Frontal ve oksipital loblar sepere olup inter-
hemisferik fissiir mevcuttur [35, 40].

KORTIKAL MALFORMASYONLAR

1) No6ronal Proliferasyon
Bozukluklari

A. Mikro(lizen)sefali: Siddetli mikrosefali ve
anormal sulkasyon ile karakterizedir. Germinal
matriksteki azalmig hiicre proliferasyonundan
veya artmis apoptozdan kaynaklanir. Basit
giral paternli mikrosefali (hafif form) ve mik-
rolizensefali (agir form) olarak siniflandirilir.
Basit giral paternli mikrosefali, ¢cok az sayida
sulkus normal kortikal kalinliga sahip olup
genellikle izoledir. Mikrolizensefalide ise kalin
bir korteks ve piiriizsiiz bir kortikal yiizey mev-
cut olup genellikle diger konjenital anomalil-
erle iliskilidir [41, 42].

B. Hemimegalensefali: Serebral hemisferin
kismen/tamamen  displastik  hamartomatoz
biliylimesi ile karakterizedir. Izole bir anomali
olabilecegi gibi; ¢esitli sendromlarla baglantili
da olabilir. Serebral korteks displaziktir. Beyaz
cevherdeki T1 ve T2 siirelerinin uzamasina
sekonder gri-beyaz cevher ayrimi net degildir
ve lateral ventrikiiller normalden genistir
(Resim 12) [43].

C. Fokal kortikal displazi (FKD): Serebral
korteksin lokalize bir bolgesinde anormal
noronlar ve glial hiicrelerin varlig: ile karak-
terizdir. Hastalar genellikle inat¢1 nébetlerle
bagvurur. FKD, gri-beyaz cevher ayrimi
net olmayan lokalize kortikal kalinlasma
olarak goriiliir (Resim 13). Makrogiri ve
derin sulkuslarin yani sira gri-beyaz cevher
bileskesinden baglayarak lateral ventrikiiliin
stiperolateral kenarina uzanan T1A’da hipoin-
tens, T2A’da hiperintens patolojik sinyal
odaklari vardir.

FKD ile gliom ayrimi 6nemlidir. Frontal
yerlesim FKD lehineyken, temporal yerlesim
neoplaziyi disiindiiriir. T2A’daki yiiksek sin-
yal yogunlugu FKD'de tiimdrlere gore daha
az belirgindir ¢linkii kortikal displazilerin ana
kismi gri cevher iginde yer alir ve nadiren

Resim 12. A, B. Hemimegalensefali. (A, B) Sagda serebral hemisferin displazik hamartomatoz
bUyUmesi ile karakterize gériinim, lateral ventriktlde genisleme.
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Resim 13. A, B. Fokal kortikal displazi. (A, B) Solda stiperior frontal girus diizeyinde kortikal kalinlasma
ve subkortikal hiperintens patolojik sinyal degisiklikleri.

o0dem/gliozis eslik eder. Gliomlar kitle etkisi
yapabilir ve kontrast tutabilir [44, 45].

2) Noronal Migrasyon Bozukluklari

A. Heterotopi: Subependimal bolgeden
serebral kortekse kadar herhangi bir yerde
ndroblast migrasyonunun durmasi sonucu
anormal konumlanan ndron topluluklaridir.
Genellikle epilepsi veya zeka geriligi izlenir.
Pakigiri, kallozal agenezi, Chiari II malforma-
syonu, araknoid kist, sizensefali ve sefalosel
ile iligkili olabilir. Periventrikiiler (subepen-
dimal) heterotopiler; ventrikiiler duvara yakin
yerlesimli olup siklikla trigon ve oksipital horn
komsulugunda izlenir. MRG’de tiim sekan-
slarda gri cevher ile izointens olarak izlenmekte
olup kontrast tutmazlar. Ventrikiil duvarinda
yer alirlar. Unilateral veya bilateral olabilirler
[42, 46, 47].

Gri cevher heterotopileri; subkortikal veya
derin beyaz cevher iginde de izlenir. Komsu
korteks ince ve sulkuslar sigdir. Etkilenen
hemisfer boyut olarak kiiciik olabilir. Nodiiler,
kurvilineer ve mikst tip olmak {izere {i¢ tipi

vardir. Nodiiler tipte, korteks ile devamlilik
olmaksizin nodiiler gri cevher odaklart vardir.
Kurvilineer tip, kortikal yiizeyden beyaz cev-
here uzanan korteksin kivrimlarina benzer
gorlinlime sahip gri cevher kitlesi seklindedir.
Subaraknoid mesafeyle anormal iletisimi
nedeniyle vaskiiler yapilar ve BOS igerebilir.
Mikst tipte ise lateral ventrikiile bitigik derin
kisimda nodiiler, ylizeyel kisimda ise kur-
vilineer yapilanmalar birarada goriiliir [46,
47, 48]. Heterotopiler kitle etkisi ve ¢evresel
O0dem gostermezler.

Bant (laminar) heterotopi, ailesel ola-
bilen nadir bir anomalidir. Serebral korteksin
egimini takip eden g¢epecevre bir gri cevher
tabakasindan olusur (Resim 14). Korteks nis-
peten normal veya pakigirik olabilir [49].

B. Klasik (Tip I) lizensefali: Komplet ve
inkomplet olarak iki tipi vardir. Komplet tipte
diiz bir beyin yiizeyi ve agiri mevcut olup has-
talar nobet ve gelisim geriligi ile bagvurur.
Daha sik goriilen inkomplet tip ise frontotem-
poral pakigiri ve parietooksipital agiri ile kara-
kterize olup klinik olarak kompleks nébetler,
hipotoni, mikrosefali ve fasial dismorfizm
ile gelir. Gorilintilemede kortikal ylizey, sig
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silvian fissiirlere sekonder aksiyelde beynin
sekiz seklinde gorliiniimii, azalmig beyaz cev-
her hacmi ve kalin serebral korteks, gri-beyaz
cevher interdigitasyonlarinin yoklugu ve genis
lateral ventrikiiller izlenir [42, 50, 51].

C. Arnavut kaldiwrmm (Tip II) lizensefali
(Konjenital muskuler distrofi): Nodiiler
bir beyin yiizeyi, okiiler anomaliler ve kon-
jenital kas bozukluklar ile birliktedir. Arnavut
kaldirimi korteks, noroblastlarin ve glial hiicrel-
erin subaraknoid mesafeye asirt go¢ etmesinden
kaynaklanir. En siddetli formu Walker-Warburg
sendromu (WWS), en hafif formu Fukuyama
konjenital miskiiler distrofi (FCMD), ara formu
ise Muscle-Eye-Brain (MEB) hastaligidir.

WWS agir hipotoni, okiiler anormallikler,
progresif makrosefali ve posterior sefalosel
ile karakterizedir. Yaygm arnavut kaldirimi
lizensefali ve myelinize olmamis beyaz cev-
her s6z konusudur. Fiizyone kollikiil, kiigiik
pons, dismorfik mezensefalon, dorsal pon-
tomediiller kink ve serebellar hipoplazi ile
iligkilidir. Tek/gift tarafli mikroftalmi ve retina
displazisi, hidrosefali ve posterior sefalosel
siktir [52-54].

MEB hastalig1 hafif hipotoni, okiiler ano-
maliler ve gelisim geriligi ile kendini gosterir.
Frontal loblarda az miktarda sulkasyon ve
beyaz cevher hipomiyelinizasyonu, flizyone
kollikiil, pons hipoplazisi ve anterior lon-
gitudinal kleft, vermian hipoplazi, serebel-
lar polimikrogiri ve kistler izlenebilir. Glob
normalden kii¢iik olup subretinal s1v1 ve retinal
displazi olabilir. Septum pellusidum yoklugu,
kallozal hipogenezi ve hidrosefali goriilebilir
(Resim 14) [52-54].

FCMD, frontal polimikrogiri ve parietook-
sipital arnavut kaldirimi lisensefali ile gelir.
Gecikmis miyelinasyon varsa, normalin
aksine miyelinasyon periferik subkortikal
bolgeden merkeze dogru ilerler. Kollikiil
flizyonu, serebellar polimikrogiri ve kistler
vardir. Bazi hastalarda yaygin kortikal ve
okiiler displazi izlenebilir [55].

D. Pakigiri: Lizensefaliye kiyasla beyin
gelisiminin daha ge¢ bir asamasinda ortaya
¢itkan ve noronal migrasyonun daha az
bozuldugu bir anomalidir. Nispeten az sayida
genis kaba girusun varlig1 ve kismi sulkasyon
ile karakterizedir [56].

Resim 14. A, B. Néronal migrasyon bozukluklari. (A) Bilateral lizensefali ve subkortikal bant
heterotopi, serebellar hipo-displazi, ventrikller genisleme, interventrikiler septum yoklugu.
(B) Hipoplastik ve “Z-sekilli” beyin sapi, korpus kallozumda incelme. Muscle-Eye-Brain sendromu
olabilecegi dustnuldu.



3) Noronal Organizasyon
Bozukluklari

A. Sizensefali: Subaraknoid BOS mesafe-
sini ventrikiiler sistemle birlestiren, dis-
plazik gri cevher ile doseli bir yarik olarak
tanimlanir. Kromozom anomalileri, antena-
tal donemdeki enfeksiyon veya iskemiden
kaynaklanabilir.  Klinik olarak siklikla
gelisme geriligi, motor bozukluk ve nébet
izlenir. SOD, optik sinir hipoplazisi veya
septum  pellusidum  yoklugu, pakigiri,
polimikrogiri, heterotopi ve araknoid kist ile
iliskili olabilir. Goriintiilemede subaraknoid
mesafeden lateral ventrikiile uzanan BOS ile
dolu bir yarik olarak goriliir. Yarik duvar
dismorfik gri cevher ile doseli olup bazen gri
cevher subependimal heterotopi seklinde lat-
eral ventrikiile uzanir. Unilateral veya bilat-
eral olabilir. Kapali ve ac¢ik dudakli olmak
iizere iki tiptir. Kapali dudakli sizensefalide
gri cevherler birbiriyle temas halindedir (tip
1). Ac¢ik dudaklida ise gri cevher tabakalar
ayrilmis olup arasindan ventrikiile uzanan
bir BOS yarig1 mevcuttur (tip 2) (Resim 15)
[57, 58].
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B. Polimikrogiri (PMG): S1g sulkuslarla
ayrilmis ¢ok sayida kiiciik kivrimlar ve diizen-
siz kortikal yiizey ile karakterizedir. Antenatal
donemdeki enfeksiyon, iskemi, toksin maru-
ziyeti veya kromozomal anormalliklerden
kaynaklanir. Anomali tek veya ¢ift tarafli,
simetrik veya asimetrik, fokal veya diffiiz ola-
bilir. Genellikle silvian fissiirlere komsu bol-
gelerde izlenir [59]. %25 vakada korteks hafif
kalinlagmis (5-7 mm) olup komsu beyaz cev-
herde T2 sinyal yogunlugu artisi mevcuttur.
Eger sebep konjenital enfeksiyon ise T2 hiper-
intens alanlar bilateral izlenir. PMG bolgesinde
anormal bir vendz yap1 gortilebilir.

iki farkli PMG modeli vardir: Model 1°de
normal kortikal kalinliga (3-4 mm) sahip
kiigiik, ince dalgali bir korteks vardir. Bu patern
anterior frontal bolgede ve dzellikle 12 aydan
kiigiik bebeklerde goriiliir. Model 2°de ise daha
az dalgalanma ve inisli ¢ikish bir korteks s6z
konusudur. Korteks kalinlasmis (5-7 mm) olup
gri-beyaz cevher bileskesi diizensizdir. Bu
patern 18 aydan biiyiik bebeklerde goriilmekte
olup esas olarak frontal, parietal ve perisilvian
bolgeleri igerir [60].

Resim 15. A-C. Sizensefali. (A) Sol parietalde acik dudak sizensefali, komsu anterior kortekste
polimikrogirik konfiglrasyon. (B) Korpus kallozum disgenezisi, mikrosefali. (C) Serebellar displazi ve
sol sereballar hipoplazi.
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Resim 16. Konjenital CMV enfeksiyonu. Lateral

ventriklllerde dilatasyon ve epandimal
ylazeylerinde noduler kalsifikasyonlar (siyah
oklar), serebral kortekste kalinlasma ve
sulkuslarda azalma (kortikal displazi).

4) Kortikal Malformasyona Neden
Olan Enfeksiyonlar

A. Sitomegaloviris (CMV): Intrauterin
enfeksiyonun ve enfeksiyona bagli konjenital
beyin hasarmin en sik nedenidir. Konjenital
formun  goriintiileme  bulgular1  arasinda
intrakraniyal kalsifikasyon, ventrikiilomegali,
beyaz cevher hastaligi, noronal migrasyon
bozukluklar1 ve mikrosefali bulunur (Resim 16)
[61]. Kortikal malformasyonlardan lizense-
fali, pakigiri ve PMG en sik goriilenler olup
sizensefali daha nadirdir [62].

B. Zika viriis: Zika viriis, konjenital dogum
defektleri ile iligkili bir zoonoz olup en yaygin
bulgusu mikrosefalidir [63]. Ayrica kortikal ve/
veya periventrikiiler kalsifikasyonlar, serebral
atrofi, ventrikiilomegali, kallozal anormal-
likler, beyin sap1 hipoplazisi ve mega sisterna
magna izlenebilir [64].

Zika kaynakli intrakraniyal kalsifikasyonlar,
TORCH kaynakli olanlara gére daha yogun

dansitede olup tipik olarak gri-beyaz cevher
bileskesine yerlesir. Ayrica bazal gangliada ve
talamusta kalsifikasyonlar tanimlanmustir. Egitici
nokta olmaktan ¢ikarilsin liitfen [64, 65].
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e
Sayfa 432
Antenatal tan1 i¢in degerlendirme gebeligin 18-20. haftasindan sonra yapilmalidir.

Sayfa 432

Gorilintiilemede; genis posterior fossa, siiperiora dogru rotasyone hipoplastik/agenetik vermis,
subaraknoid mesafe ile iliskilenen kistik dilate 4. ventrikiil, yiiksek yerlesimli tentoryum, transvers
siniisler ve torkular herofili (torkular-lambdoid inversiyon) izlenir.

Sayfa 433

Serebellar vermis, beyin sap1 ve 4. ventrikiiliin inferiora dogru spinal kanal igerisine yer degistirmesi
ile karakterizedir. Ayrica kiigiik posterior fossa, lomber miyelomeningosel ve hidrosefali izlenir.

Sayfa 435
Aksiyel goriintiilemede tanimlanan “molar dis isareti”’; uzun, kalin ve horizontal uzanimli siiperior
serebellar pedinkiil (SSP), derin interpedinkiiler fossa ve vermian hipoplazi ile karakterizedir.

Sayfa 435
Vermisin yoklugu ile birlikte serebellar hemisferlerin, dentat ¢ekirdeklerin ve serebellar pedinkiillerin
flizyonu olarak tanimlanir.

Sayfa 436
PSH’nin morfolojik paterni nonspesifik ¢esitli malformasyonlarda ve nérometabolik hastaliklarda
gosterilmistir. Ozellikle CASK, RELN ve VLDLR gen mutasyonlarinda siddetli PSH siktir.

Sayfa 437

Intrakraniyal lipomlar en sik orta hatta perikallozal alanda, sisternlerde ve serebellopontin kdselerde
karsimiza ¢ikar. Vaskiiler yapilar ve kraniyal sinirler subaraknoid mesafede lipomlarin i¢inden gegebilir.

Sayfa 440

FKD ile gliom ayrimi dnemlidir. Frontal yerlesim FKD lehineyken, temporal yerlesim neoplaziyi
diistindiirtir. T2A’daki yiiksek sinyal yogunlugu FKD'de tiimorlere gore daha az belirgindir ¢linkii
kortikal displazilerin ana kismi1 gri cevher i¢inde yer alir ve nadiren 6dem/gliozis eslik eder.
Gliomlar kitle etkisi yapabilir ve kontrast tutabilir.

Sayfa 443

%325 vakada korteks hafif kalinlasmig (5-7 mm) olup komsu beyaz cevherde T2 sinyal yogunlugu
artist meveuttur. Eger sebep konjenital enfeksiyon ise T2 hiperintens alanlar bilateral izlenir. PMG
bolgesinde anormal bir vendz yapr goriilebilir.

Sayfa 444
Konjenital formun goriintiileme bulgular arasinda intrakraniyal kalsifikasyon, ventrikiilomegali,
beyaz cevher hastaligi, néronal migrasyon bozukluklari ve mikrosefali bulunur.

Sayfa 444

Zika kaynakli intrakraniyal kalsifikasyonlar, TORCH kaynakl1 olanlara gore daha yogun dansitede
olup tipik olarak gri-beyaz cevher bileskesine yerlesir. Ayrica bazal gangliada ve talamusta
kalsifikasyonlar tanimlanmistir.
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1. Dandy Walker malformasyonu ile ilgili asagidakilerden hangisi yanlistir?
a. Posterior fossa normalden genistir.

Tentoryum yiiksek yerlesimlidir.

Siklikla hidrosefali eslik eder.

FOXC1 mutasyonunda izlenebilir.

o a0

Gomez-Lopez-Fernandez sendromuna eslik edebilir.

2. Asagidakilerden hangisi kortikal malformasyon degildir?
a. Mikrolizensefali

Hemimegalensefali

Sintelensefali

Polimikrogiri

o a0 o

Sizensefali

3. Asagidakilerden hangisi Zika viriis enfeksiyonu ile iliskili bir bulgu degildir?
a. Periventrikiiler kalsifikasyonlar

Serebral atrofi

Makrosefali

Kallozal anomaliler

o a0

Bazal ganglia kalsifikasyonlari

4. Optik sinir hipoplazisi, septum pellusidum yoklugu ve hipotalamik-hipofiz disfonksiyonu ile
karakterize hastalik asagidakilerden hangisidir?
a. De Morsier sendromu

Walker-Warburg sendromu

Muscle-Eye-Brain hastaligi

Gomez-Lopez-Fernandez sendromu

PHACE sendromu

o a0 o

5. “Torkular-lambdoid inversiyon” bulgusu asagidakilerden hangisinde izlenir?
Chiari malformasyonu

Rombensefalosinapsis

Pontin tegmental cap displazisi

Dandy Walker malformasyonu

o a0 o P

Joubert sendromu

PS ‘ey ‘o¢ 97 ‘9T :aepdead)
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OGRENME HEDEFLERI

m Spinal embriyoloji
m Goruntuleme yontemleri

m Neonatal spina malformasyonlarda
siniflama

m Acik spinal disrafizmler

m Cilt alti kitle ile birlikte olan kapal
spinal disrafizmler

m Basit kapali spinal disrafizmler

m Kompleks kapali spinal
disrafizmler

Ozer H, Oztirk M. Neonatal spinal gérintileme ve patolojileri. Trd Sem 2021; 9: 449-463.

GiRiS

Neonatal spinal malformasyonlar; cilt,
kas, vertebra, meninksler ve spinal kord ile
ilgili konjenital anomalileri igerir. Spinal
malformasyonlar kemik anomalileri, arte-
riovendz malformasyonlar1 ve ndrokutandz
hastaliklar1 igerse de bu yazida daha ¢ok spi-
nal disrafizmler anlatilacaktir. “Disrafizm”
embriyonik gelisim esnasinda birlesmesi
gereken organlarin arada agiklik kalarak
birlesmemesini ifade etmektedir. Hastalar
prenatal veya neonatal donemde tani alirlar,
ancak bazi basit distrofik anomaliler daha
gec veya eriskin yasta tani alabilir [1-3]. Bu
yazida spinal embriyoloji, gériintiileme yon-
temleri ve neonatal spinal malformasyonlarin
goriintiileme bulgular1 sirast ile gozden
gecirilecektir.

SPINAL EMBRIYOLOJi

Spinal embriyoloji dort asamada
degerlendirilebilir: (1) Notokord gelisimi ile
gastrulasyon; (2) ganglion gelisimi ile primer
noriilasyon; (3) somitlerin segmentasyonu;
(4) sekonder noriilasyon. Bu siireglerde kismi
ortigme olsa da belirli bir sira ile meydana
gelir.

Embriyo ilk haftanin sonunda iki tabakali
(bilaminer) yapidadir: ektoderm ve endoderm.
Gastrulasyon spinal gelisimin ilk asamasi
olup yaklasik 14. giinde baglar (2-3 haftalar).
Ektoderm hiicreleri ikinci haftada orta hatta
gdc¢ ederek primitif ¢izgi ve Hensen diigiimiinii
(kranial ug¢) olusturur. Ektoderm hiicreleri,
endoderm ve ektoderm arasina gog¢ ederek
embriyo ii¢ tabakali (trilaminer) hale gelir.
Bu siire¢ gastrulasyon olarak isimlendirilir.
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Hiicrelerin ¢ogunlugu lateral bolime gog
ederek mezodermi olusturur. Orta hatta kalan
Hensen diigimii hiicreleri ise primitif ¢izginin
kraniokaudal aksi boyunca uzanarak notokordu
olusturur. Notokord embriyonun ilkel iskeleti
olup 6ncii somitik mezodermi meydana getirir.
Somit giftleri ise vertebra, kosta ve govde
kaslarmi olusturur [ 1-4].

Primer noriilasyon ve ganglionlarin gelisimi

ikinci agsamadir (3-4. haftalar). Notokord
istiindeki ektoderm hiicrelerini  uyararak
farklilagmasini  saglar. Ektoderm, Hensen

digimi ¢evresinde noral ve kutandz ekto-
derm olarak ikiye ayrilir. Noral plaka ektoder-
min kalinlagsmasi ile olusur. Notokord “Sonic
hedgehog” adi verilen proteinleri salgilayarak
primer noriilasyonu baglatir. Noral plaka
18 ile 20. giinler arasinda biikiilerek noral
olugu olusturur, 21. giinde ise kapanmaya
baslayarak noral tiipii olugturur. Noral tiip fer-
muar benzeri ¢ift yonlii kapanir ve bu asamada
komsu kutandz ektodermden ayrilarak ekto-
derm ile endoderm arasina yerlesir. Noral krest
hiicreleri de bu asamada ektoderm sinirindan
ayrilarak ylizey ektodermi altina yerlesir. Noral
krest primordiyal ganglionlar1 olusturur. Primer
noriilasyon esnasinda noral tiip beyin ve spinal
kordun {ist boliimiinii (%90) olusturur [ 1, 2, 4].

Uciincli asama somitlerin segmentasyo-
nudur. Noral tiipliin her iki tarafinda somit
plaka gelisir ve segmentasyon ile somit
ciftler olusur. 5. haftada 42 somit cifti bulu-
nur. Somitlerin santralinde kavite meydana
gelir. Somitlerin i¢ tarafi notokord gevresine
gb¢ ederek primordiyal vertebra haline gelen
sklerotomu olusturur. Somitlerin yerinde kalan
dis kismi ise dermomiyotomlart (dermatom
ve miyotom) olusturur. Miyotomlar vertebral
kaslar1 olusturur. Her sklerotomun kaudal yarisi,
alttaki sklerotomun sefalik kismi ile birlesir.
Bu da vertebra korpuslarmin intersegmental
orijini ile sonuglanir. Her sklerotomun sefalik
yarisinin en alt kismi ise intervertebral diski
olusturur. Notokord, vertebra korpuslarinda
geriler, ancak intervertebral disklerde devam
ederek niikleus pulposus haline gelir [1].

Son asama ise sekonder noriilasyon (5-6.
haftalar) olup, bu asamada spinal kordun

kaudal ucu (%10) ve filum terminale olusur.
Primitif ¢izginin kaudal hiicrelerinden gelisen
kaudal hiicre toplulugu primitif noral tiipe ek
olarak sekonder noral tiipii olusturur. Sekonder
noral tlip baslangicta solid olup kanalizasyon,
retrogresif farklilasma ve primer noral tiip ile
fiizyon siiregleri sonunda konus medullaris ve
filum terminaleyi olusturur [ 1-4].

GORUNTULEME YONTEMLERI

Prenatal donemde spinal ~malformasyon
acisindan yiiksek riskli gebelerde ultrasono-
grafi (US) ile tan1 koymak miimkiindiir. Yiiksek
frekansli lineer problar ve 3-boyutlu goriintiileme-
deki geligmeler ile spinal anomaliler daha detayli
degerlendirilebilir. Manyetik rezonans goriintii-
leme (MRG) tamamlayic1 bir yontem olup spinal
anomalilere ek olarak santral sinir sistemi ve diger
organ anomalileri hakkinda da bilgi verir.

Spinal disrafizmde altin standart goriintii-
leme yontemi MRG’dir. Neonatal donemde
okiilt spinal anomalilerin taramasinda US
oldukga faydalidir. Normal anatomi ve normal
varyantlar1 karakterize edebilir. Bilgisayarl
tomografi (BT) ise daha az tercih edilir, 6zel-
likle kemik yapilar1 3-boyutlu degerlendirmek
i¢in kullanilir [5-8].

Neonatal spinal ultrasonografi

US yenidogan déneminde spinal anomalile-
rin taramasinda siklikla kullanilir. Acil miida-
hale gerektiren veya ileri goriintiileme ihtiyaci
olan hastalarin belirlenmesinde yardimecidir.
Yiiksek frekansli lineer problar ile aksiyal
ve sagital planlarda elde edilen goriintiiler
degerlendirilir. Vertebra seviyesi 12. kostadan
veya lumbosakral acidan belirlenebilir.
Vertebra seviyelerinin belirlenemedigi durum-
larda direk grafiler yardimeidir (Resim 1).

US’de spinal kord santral ekojenitesi bulu-
nan hipoekoik bir yap1 olarak izlenir. Santral
ekojenite anterior komissiir ile median fissiir
arasindaki araylize baghdir. Spinal kord
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Resim 1. A, B. Normal spinal US. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de, spinal kord (ok), santral ekojenite
(ok basi), konus (yildiz) ve kauda ekuina (acik ok) lifleri izlenmektedir.

incelerek konus olarak sonlanir. Konus yaklagik
L1 seviyesindedir, L2 nin altinda olmamalidir.
Kauda ekuina ise hareketli olup bebegin pozis-
yonuna gore yer degistirir (Resim 1). Filum
terminale ince ekojenik serit seklinde izlenir.
Dural kese S2 seviyesinde sonlanir. Santral
kanal anekoik ¢izgi olarak spinal kord i¢inde
izlenebilir. Terminal ventrikiil, filar kist,
yalanci kitle goriintiisii ve yalanci siniis trakti
normal varyant olarak goriilebilir (Resim 2).

SPINAL MALFORMASYONLARDA
SINIFLAMA

Spinal malformasyonlar, néral dokunun cilt
ile ortiili olup olmamasina gore acik ve kapali

Resim 2. A, B. Filar kist, 10 gunluk yenidogan
hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de, filum
terminale icinde kist izlenmektedir.

spinal disrafizm olarak smiflandirilir. Acik
spinal disrafizmde noral doku agikta bulunur
ve beyin omurilik sivist (BOS) kagagi vardir.
Kapali spinal disrafizmde noéral doku mezo-
derm (yag) ve ektoderm (cilt) ile ortiiliidiir.
Noral doku acikta degildir ve BOS kacagi
goriilmez. Cilt altinda kitle ile birlikte olan
kapali spinal disrafizmde tani daha kolaydir
[2-4]. Cilt altinda kitlenin eslik etmedigi kapali
spinal disrafizmler ise basit ve kompleks olarak
siniflanabilir (Tablo 1).

Primer ndriilasyon bozukluklarina genel-
likle fokal killanma ve cilt rengi degisiklikleri
gibi dogum lekeleri eslik eder. Fokal killanma
diastematomiyeliyi, sakral gamze dermal
sinlisli, anorektal malformasyonlar ve eks-
tremite anormallikleri ile kaudal ageneziyi
diistindiiriir [2-6].

ACIK SPINAL DiSRAFiZMLER

Miyelosel ve Miyelomeningosel

Primer noériilasyon esnasinda noral tiipte ink-
omplet veya segmental kapanma kusuru vardir.
Etkilenen cocuklarin yagam kalitesi Onemli
Olclide etkilenir. Kutanoz ile noral ektoderm
ayrilmaz, kutandz ektoderm lateral pozis-
yonda kalir. Cilt orta hatta defektiftir. Noral
plakod yiizey ektodermine yapisik olarak hava
ile temas eder. Cogunlukla lomber bdlgede
goriiliir, ancak torakal ve servikal bolgede de
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Tablo 1. Spinal Malformasyonlarda Siniflama
Acik spinal disrafizmler
Miyelosel ve Miyelomeningosel

Cilt alt1 kitle ile birlikte olan kapali spinal
disrafizmler

Dura defektinin eslik ettigi lipomlar:
Lipomiyelosel ve lipomiyelomeningosel

Terminal miyelosistosel ve miyelosistosel
Meningosel
Basit kapali spinal disrafizmler
Posterior spina bifida
Dorsal Dermal sinls
Spinal lipomlar
Filum terminale lipomu
Persistan terminal ventrikdl
Gergin filum terminale
Kompleks kapali spinal disrafizmler
Diastematomiyeli
Dorsal enterik fisttil ve néroenterik kist
Kaudal agenezi

Segmentasyon anomalileri

goriilebilir. Gelisim agamalar1 eksik oldugu
ve kronik hasara maruz kaldig1 i¢in noral pla-
kod spinal korda gore daha az fonksiyoneldir.
Komsu kemik ve kaslarda genellikle etkilenir
[1-6, 8].

Miyelomeningosel daha sik (%98) goriiliir.
Noral plakod cilt ile ayn1 seviyede ise miyelo-
sel, cilt seviyesinin {stiinde ise miyelomenin-
gosel olarak isimlendirilir. Noral plakodun
cilt tistiine yer degistirmesi BOS mesafesinin
genislemesi sonucu olusur. Enfeksiyona bagh
morbiditeyi azaltmak ve daha fazla hasarn
engellemek icin hastalar acil olarak opere edil-
melidir [2, 3].

Gorintilleme her zaman yapilmaz, klinik
tan1 yeterlidir. Goriintilleme ile ndral pla-
kodun yerlesimi, sinir koklerinin plakod ile

iligkisi degerlendirilebilir. Ayrica goriintiileme
ile eslik edebilecek Chiari II malformasyonu,
hidrosefali, hidromiyeli ve hemimiyelosel-
hemimiyelomeningosel gibi nadir anomaliler
degerlendirilebilir [ 1-6, 8].

US enfeksiyon riski nedeni ile agik
spinal  disrafizmleri  goriintillemek i¢in
kullanilmamalidir. Ancak hidrosefali,

Chiari II malformasyonu, hidromiyeli ve
diastematomiyeli gibi eslik eden patolo-
jileri  goriintiilemek  igin  kullanilabilir.
MRG’de spina bifida diizeyinde cilt ve cilt
altt yag doku izlenmez. Spinal kord ise
arka duvara yapisik ve disiik yerlesimlidir.
Spinal kanalda genisleme siklikla gorilir.
Miyelomeningoselde BOS mesafesi genisler
ve noral plakod cilt yiizeyinin iizerine ¢ikar
(Resim 3). Miyeloselde ise noral plakod cilt
seviyesindedir (Resim 4) [1-10].

Chiari II  malformasyonu  hastalarin
%99’unda goriliir. Chiari II malformasyonu
vermis, beyin sapi ve dordiincli ventrikiiliin
kaudale yer degistirmesi ve kiigiik posterior
fossa ile karakterizedir [2, 10, 11]. Hidrosefali
dogumda veya cerrahi sonrasinda gorii-
lebilir. Ventrikiil boyutlar1 US ile kolaylikla
degerlendirilebilir.

Gergin kord hastalarin %70-90’1nda gortiliir.
US’de pron pozisyonda spinal kordun posterior
ark komsulugunda yapisik oldugu ve hareket
etmedigi goriiliir. Hidromiyeli hastalarin %40-
80’inde goriiliir ve noral plakodun tizerindedir.
Fokal olabilecegi gibi tiim spinal kord etkile-
nebilir. US hidromiyeli tanisinda yararlidir.
Tedavi edilmez ise hizla skolyoz gelismesine
neden olabilir [1-10].

Hastalarin =~ 9%8-45’inde  diastematomiyeli
goriilir. Primer noriilasyon esnasinda tek
tarafli hemikord etkilenir ise hemimiyelosel
veya hemimiyelomeningosel olusur. Anormal
gastrulasyon ve tek tarafli hemikordun primer
noriilasyon bozuklugu birliktedir [2, 12, 13].

Operasyon sonrast gergin kord, dison-
togenetik  kitleler (dermoid veya epi-
dermoid) ve hidromiyeli kaynakli norolojik
durumda kotiilesme olabilir.
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Resim 3. A, B. Miyelomeningosel, 3 gunlik yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A MRG'de,

lumbosakral bélgede spina bifida defekti, ndral plakodun ve subaraknoid boslugun cilt seviyesinin
Ustinde yerlesimi. Noral plakod miyelomeningosel kesesi icinde (ok) sonlanmaktadir.

CiLT ALTI KITLE iLE BIiRLIKTE OLAN
KAPALI SPINAL DiSRAFiZMLER

Dura defektinin eslik ettigi lipomlar
Lipomiyelosel ve
lipomiyelomeningosel

Primer nériilasyon esnasinda néral tiiplin tam
kapanmadan komsu yiizey ektoderminden erken
ayrilmasi sonucu goriiliir. Boylelikle mezenkimal

doku noral tiip i¢ine girerek noral tlipiin i¢ yiizeyi
ile temas eder. Mezenkimal hiicrelerin epen-
dim hiicreleri ile temast sonucu bilinmeyen bir
sekilde yag dokusu olusur. Spinal kanal igindeki
yag dokusu spina bifida aracilig ile cilt alt1 yag
dokusu ile devamlilik gosterir. Hastalarin norolo-
jik ve klinik prognozu noral doku ortiili oldugu
icin daha iyidir. BOS kagag1 olmadig1 i¢in Chiari II
malformasyonu eslik etmez. Noral plakod

korundugu i¢in daha az zarar goriir [2-10].

Resim 4. A, B. Miyelosel, 1 gunltk yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A MRG'de, lumbosakral
bolgede spina bifida defekti, néral plakodun cilt seviyesinin altinda spinal kanal icinde yerlesimi (ok).
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Cilt altinda yag dokudan olusan kitle ile
karakterizedir, yag dokusu ise noral plakoda
yapisiktir. Ag¢ik spinal disrafizmlerde oldugu
gibi simiflama yapilir. Noral plakod-lipom ara
yiizli spinal kanal iginde ise lipomiyelosel, spi-
nal kanal diginda ise lipomiyelomeningosel
olarak isimlendirilir. Birka¢ vertebral segment
etkilenebilir.

Lipomiyelosel daha siktir, spinal kord 6niinde
subaraknoid bogluk normal genisliktedir.
Lipomiyelomeningoselde ise spinal kord
onilinde subaraknoid bosluk genisler ve spi-
nal kanal ¢ap1 artar. Lipomiyelosel ve lipo-
miyelomeningosel prenatal ve neonatal
gorlintiileme ile kolaylikla ayirt edilebilir.
Neonatal donemde goriintileme igin US
kullanilabilir. Hasta basinda yapilabilmesi en
Onemi avantajidir. US’de deforme spinal kord
komsulugunda cilt altina devamlilik gosteren
hiperekoik kitle goriiliir. MRG yag dokusunu
gostermede oldukea faydali olup noral plakod-
lipom ara yiizli kolaylikla belirlenebilir (Resim
5 ve 6). Tl ve T2 agirlikli goriintiilerde spinal
kanal i¢ine uzanim gosteren yag dokusu izle-
nir. Cilt alt1 lipom noral plakod iistiinde basi
etkisi olusturabilir, meningoselin asimetrik
olmasi ise rotasyona ve gerginlige neden olur.

Eslik edebilecek anomaliler agisindan dikkatli
olunmalidir (kloaka anomalileri) [2-9].

Terminal miyelosistosel ve
miyelosistosel

Terminal miyelosistosel, terminal ven-
trikiiliin kistik dilatasyonu ve kemik defektin-
den dura ile birlikte herniasyon géstermesidir.
Cilt altinda herniasyon gdsteren meningosel
kesesi ve kistik terminal ventrikiil (sirinks)
yer alir (Resim 7). Gergin kord ve hidromi-
yeli eslik eder. Erken embriyolojik donemde
BOS dolasiminin bozulmasi sonucu termi-
nal ventrikiilde dilatasyon meydana gelir ve
dorsal mezenkimal doku etkilenir. Persistan
terminal ventrikiilin daha progresif for-
mudur. Hastalar lumbosakral bolgede cilt
ile ortillii kitle ile bagvurur. Meningosel
i¢indeki subaraknoid sivi terminal ventrikiil
ile baglantil1 degildir. Terminal miyelosisto-
sel ile OEIS kompleksi (omfolosel, kloaka
ekstrofisi, imperfore aniis ve spinal anomali-
ler) birlikteligi siktir [2-6, 14, 15].

Miyelosistosel de ise santral spinal kanalda
kistik dilatasyon ve bu kistik lezyonun kemik

o

Resim 5. A, B. Lipomiyelosel, 7 gunlik yenidogan hasta. Sagital (A) T1A ve aksiyal (B) T2A MRG'de,
lumbosakral bélgede cilt altinda yag icerikli kitle, spinal kanal icine uzanimi (ok) ve spinal kordun
dusuk yerlesimi (gergin kord). Néral plakod-lipom ara yazi (ok basi) spinal kanal icinde yerlesim
gobstermektedir.
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Resim 6. A, B. Lipomiyelomeningosel, 25 giinlik yenidogan hasta. Sagital (A) T1A ve aksiyal (B) T2A
MRG’de, lumbosakral bélgede cilt altinda yag icerikli kitle, néral plakod-lipom ara ytzu (ok) cilt
seviyesinin Ustlnde spinal kanal disinda yerlesim gostermektedir.

defekti araciligi ile herniasyonu goriiliir. En
sik servikal veya iist torakal bolgede goriiliir
[2,3,5,6].

MENINGOSEL

Noriilasyon tamamlandiktan sonra olusur.
BOS pulsasyonlar1 sonucu dural kesenin
kanal disina spinal bifida yoluyla herniasyon

Resim 7. A, B. Terminal miyelosistosel, 6 glinlik yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) T2A

gosterdigi  digiiniilmektedir. Dural keseye
yapisik noral plakod bulunmaz. Ancak sinir
kokleri veya filum terminale meningosel
icinde seyredebilir. Posterior meningosel
daha sik goriiliir ve genellikle lomber bolge
yerlesimlidir (Resim §). Anterior meningosel
ise genellikle presakral alanda goriiliir ve kau-
dal agenezi ile birliktelik gosterebilir. MRG,
kist i¢indeki noral dokularin ayriminda 6nemli
bir role sahiptir [2, 3, 5, 6].

&

MRG'de, lumbosakral bélgede spina bifida defekti ve herniasyon gosteren blytk meningosel kesesi
(ok) mevcuttur. Herniasyon gdsteren meningosel kesesi icinde kistik hale gelmis terminal sirinks

(ok basi) izlenmektedir.
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Resim 8. A-B. Posterior meningosel, 18 gunltuk yenidogan hasta. Sagital (A) ve aksiyal (B) US'de,
lomber bélgede BOS ile dolu posterior herniasyon gdsteren dural kese (ok) izlenmektedir. Ayni
hastada sagital (C) ve aksiyal (D) T2A MRG'de, lomber boélgede BOS ile dolu dural kese (ok)
izlenmekte olup kese icinde néral doku izlenmemistir.

BASIT KAPALI SPINAL DiSRAFiZMLER

Cilt altinda belirgin kitle veya cilt bulgu yok-
tur. Neonatal donemde saptanmasi daha zordur.
Hastalar daha ¢ok ileri yasta gergin omurilik
sendromu ile bagvurur. Primer veya sekonder
ndriilasyon bozukluklarina bagl olabilir.

Posterior spina bifida

Izole olarak vertebra posterior arkus fiizyon
defektini tanimlamaktadir. Bu hastalarda
primer noriilasyon tamamlanir, spinal kord
ve santral sinir sistemi anomalisi yoktur.
Siklikla lomber bolgede goriilen dnemsiz bir
bulgudur. Radyografilerde rastlantisal olarak
saptanir [2-4].

Dorsal dermal sintis

Dorsal dermal siniis, cilt ile spinal kanal
arasinda epitel ile doseli fistiiloz kanaldir.
Primer noriilasyon anomalisidir. Noral ekto-
derm ile kutandz ektodermin fokal veya
inkomplet kusurlu ayrilmasmna bagli olarak
gelistigi diistiniliir. Klinik olarak hastalarda
aralikli olarak BOS sizintisinin goriildigii orta
hatta gamzesi veya kiiciik igne ucu seklinde
ostium goriillir. Fistiiloz baglant1 enfeksi-
yon i¢in giris kapist olusturur ve enfekte olan
hastalarda kauda lifleri ve radikslerin tutulu-
muna bagl kaudal sendrom goriiliir. En sik
lomber bolgede goriiliir. Fistiiloz kanal ince
kesitli, yiliksek rezollisyonlu MRG’de ciltten
spinal kanala uzanan T1 ve T2 goriintiilerde
ince hipointens hat olarak goriiliir (Resim 9).
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N

Resim 9. A, B. Dermal sinUs, 6 gunluk yenidogan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A MRG'de
ciltten spinal kanala uzanim gésteren oblik seyirli hipointens hat (ok) izlenmektedir.

Hastalarin %50°sinde konus medullaris veya
filum terminalede lipom goriilebilir. Gergin
kord sendromu eslik edebilir [ 1, 3, 5, 7, 10].
Diisiik riskli sakral gamzeler intergluteal
yarikta yerlesim gosterir. Cilt bulgular eslik
etmez, aniise uzaklig1 2,5 cm’den az ve capi
5 mm’den kiigiiktiir [7]. Yiiksek riskli sakral
gamzeler daha yukarida yerlesim gosterir.
Dogum lekeleri eslik eder, aniise uzaklig
2,5 cm’den fazla ve ¢ap1 5 mm’den biiyiiktir.

intradural lipomlar

Embriyolojik ve patolojik olarak dura
defektli lipomlardan farkli degildir. Primer
noriilasyon anomalisidir. Noroektoderm ve
kutanéz ektodermin erken ayrilmasi s6z
konusudur. Dura saglamdir, kemik defekt
yoktur. Bebeklik doneminde kilo alimi ile
birlikte bilyiime gosterebilir. Intradural lipom-
lar genellikle dorsal yiizde orta hatta yer alir
ve subpial yerlesimlidir. Genellikle lumbo-
sakral bolgede goriiliir ve hastalar gergin
omurilik sendromu ile basvurur. Servikal ve
torakal yerlesimli lipomlar ise hafif spinal kord
basisina neden olur. US’de alt spinal kanalda
ekojenik kitle olarak goriiliir ve spinal kord

diisiik yerlesimlidir. MRG'de cilt alt1 yag sin-
yaline benzer olarak izlenir [2-6, 9, 10, 16].

Filum terminale lipomu

Filum terminalede kalinlagsma ve yagli infil-
trasyon ile karakterizedir. Sekonder noriila-
syon anomalisidir MRG c¢aligmalarinda
bu bulgunun normal erigkin popiilasyonda
%1,5-5 rastlantisal olarak bulunabilecegi
belirtilmigtir [ 17]. Gergin omurilik sendromu
bulgular1 var ise filum terminale lipomu
onemli hale gelir. US’de filum terminale
icinde yag igerikli hiperekoik lezyon izle-
nir. MRG’de kalin ve yag igerigine bagh T1
goriintiilerde yiiksek sinyalli izlenen filum
terminale izlenir [2-6, 16].

Persistan terminal ventrikiil

Konus medullaris i¢inde filuma kadar devam
eden ependim hiicreleri ile diigeli, oval kiigiik
kistik yapidir. Sekonder noériilasyon esnasinda
spinal kordun kaudal ucunun yetersiz kanalizas-
yon ve retrogresif farklilagmasi sonucu gortiliir.
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Genellikle dogumdan sonraki haftalarda boyutu
geriler. Normal bir varyasyon olarak kabul edi-
lebilir, genellikle asemptomatiktir. Kistin filum
terminale komsulugunda olmasi persistan ter-
minal ventrikiilii diistindiriir. Kist boyutlarinda
artig goriilmez |2, 3].

Gergin filum terminale

Kisa ve anormal olarak kalin filum terminale
ile karakterize olup konus medullarisin diisiik
yerlesimli (L2 alt1) gergin olmasima neden olur.
Tek basina goriilmesi nadir olup dorsal dermal
siniis, filum terminale lipomu ve diastematomiyeli
ile birlikteligi siktir. Konus medullaris hastalarin
%86’sinda L2 seviyesinin altindadir [18].
Embriyolojik olarak sekonder ndriilasyon anom-
alisidir. US’de diistik yerlesimli konus ve spinal
kordun normal hareketi izlenmez. MRG’de filum
terminale kalinlig1 artmis olabilir (>2 mm), ancak
diisiik yerlesimli konus daha sik goriiliir [2-6, 16].

KOMPLEKS KAPALI SPINAL
DiSRAFiZM

Notokord gelisim bozukluklari farkli ve kom-
pleks malformasyonlar ile sonuglanir. Spinal

kord ile birlikte notokord kaynakli veya noto-
kord tarafindan indiiklenen diger organlarda
etkilenir. Sekonder noriilasyon bozukluklar
ile kismi Ortiisme goriiliir. Bu malformasyonlar
orta hat notokordal entegrasyon bozukluklar
(longitudinal notokordal bdliinme) ve noto-
kordal formasyon bozukluklari (notokordal
segmentin yoklugu) olarak ikiye ayrilir.

Diastematomiyeli

Primitif ¢izginin anormal genis olmas1 sonu-
cunda notokordu olusturmak icin go¢ eden
hiicreler orta hatta birlesemez. Sonugta primitif
¢izgi ile ayrilmis iki ayri heminotokord olusur.
Bu iki ayr noral plakayi indiikler ve sonugta
septum ile ayrilmis simetrik iki ayr1 hemikord
gelisir. Her hemikord iki ndral kok (ventral ve
dorsal) ve tek santral kanal igerir [1-3, 5, 6, 8,
13, 16, 19].

Anatomik bulgulara gore smiflama yapilir.
Orta hatta yer alan primitif ¢izgi kemik veya
kikirdak septum olarak farklilasir ise iki ayri
dural kesede iki hemikord olusur ve tip 1 diaste-
matomiyeli olarak siniflanir (Resim 10). En sik
lomber ve torakal bolgede bulunur. Genellikle
vertebra korpuslarini etkileyen segmentasyon
anomalileri eslik eder. Skolyoz %30-60 hastada

Resim 10. A, B. Tip 1 diastematomiyeli, 1 ginlik yenidogan hasta. Sagital (A) T2A ve aksiyal (B) T2A
MRG'de, septum ile ayrilmis (ok) iki ayri dural kese icinde iki ayri spinal kord izlenmektedir. Anomali
seviyesinde vertebralarda segmentasyon anomalileri mevcuttur.



Resim 11. Tip 2 diastematomiyeli, 13 gunluk
yenidogan hasta. US’de ayni ayri dural kese
icinde iki ayri spinal kord izlenmektedir.

goriilebilir. Hidromiyeli ve gergin omurilik sen-
dromu eslik edebilir [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].
Orta hatta yer alan primitif ¢izgi geriler ve ayni
dural kese iginde iki hemikord gelisirse tip
2 diastematomiyeli olarak siniflanir (Resim 11).
Tip 2 daha sik goriliir. Primitif ¢izginin ger-
ilemesine bagli olarak fibroz septa izlenebilir
veya septa olmadan tam ya da parsiyel kord
ayrigmasi goriilebilir. Hidromiyeli tip 1 ile ben-
zerdir, vertebral anomaliler ise daha hafiftir.
Gergin filum terminale ve filar lipom ile giiglii
birliktelik vardir [1-3, 5, 6, 8, 13, 16, 19].
Prenatal US veya MRG’da tan1 konulmalidir.
Kisa segment olanlarin tanisi daha zordur.
Neonatal donemde On-arka radyografide
spinal kanalin genislemesi ve kalsifikasyon
gbsteren septum izlenebilir. US yatak basi
yapilabilmesi nedeniyle tercih edilebilir.
US’de iki hemikord goriilebilir. Ancak US’de
kemik septuma bagl akustik gélgelenme spi-
nal kordun incelenmesini zorlastirir. Eglik
eden hidromiyeli ve kalinlagmis filum ter-
minale US ile goriilebilir MRG’de aksiyal
ve koronal goriintiiler ile tan1 daha kolaydir.
Fibroz septa T2 agirlikli sekanslarda her
iki hemikord arasinda ince hipointens ¢izgi
olarak goriiliir. Bazen fibr6z septum cerrahi
esnasinda da saptanabilir. BT kemik sep-
tumu gostermede daha basarilidir. Multifokal
olabilecegi i¢in tim septum detayli olarak
incelenmelidir [1-3, 5, 6, 8, 10, 13, 16, 19].

Neonatal Spinal Gérintileme ve Patolojileri

Dorsal enterik fistlil ve noroenterik
kist

Oldukga nadir goriilen siddetli orta hat ente-
grasyon bozuklugudur. Cilt yiizeyi, spinal
kanal ve barsaklar arasinda anormal fistiil6z
baglanti vardir. Baglanti lokalize ise noro-
enterik kist olusur. Notokord arasinda kalan
primitif ¢izginin endodermal farklilagmasi ile
olusur. Duplike omurga arasinda yerlesir veya
seyir gosterir. Bu cocuklarda siddetli enfek-
siyonlar goriiliir. Servikal ve torakal bolgede
daha ¢ok goriiliir. Spinal kord 6niinde intradu-
ral yerlesimlidirr. MRG’de T2A goriintiilerde
BOS’a gore izo-hiperintens, T1A goriintiilerde
ise izointens veya hafif hiperintens olarak izle-
nir [2, 3, 5, 6].

Kaudal agenezi

Kaudal agenezi, kaudal regresyon sendromu
olarak da bilinir, kaudal spinal kord ve karsilik
gelen vertebral kemik yapilarin agenezisidir.
Anormal gastrulasyona bagli olarak ortaya
¢ikar. Etkilenen notokordun uzunluguna bagh
olarak sekonder noériilasyon veya hem primer
hem de sekonder noriilasyon -etkilenebilir.
Vertebra anomalileri, koksiks agenezisin-
den alt torakal vertebralarin yokluguna kadar
degisebilir. Siklikla sadece sakrum ve koksiks
etkilenir. Urogenital anomaliler, pulmoner
hipoplazi, imperfore aniis ve ekstremite anom-
alileri eslik edebilir. Ayrica OEIS anomalileri
(omfolosel, kloaka ekstrofisi, imperfore aniis
ve spinal anomaliler), Currarino triad1 (parsiyel
sakral agenezi, anorektal malformasyonlar, pre-
sakral kitle) ve VACTERL gibi sendromlarin
bileseni olabilir. Diyabetik anne bebeklerinde
daha sik goriiliir [2, 3, 5, 6, 20, 21].

Primer ve sekonder ndriilasyon arasindaki
smir bolge S3 ile S5 vertebralara karsilik
gelmektedir [2, 3, 5, 6, 21].

Konusun yerlesimi ve sekline bagli olarak
ikiye ayrilir. Tip 1'de konus yiiksek yerlesimli
olup kesintiye ugrar. Gergek notokord ve
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kaudal hiicre toplulugu gelismez buna bagh
olarak hem primer hem de sekonder ndriila-
syon etkilenir. Tip 1 daha giddetli olup sakrum
alt yarisindan alt torakal segmente kadar
etkilenme olabilir. Cogu hastada vertebralar
L5 ile S2 arasinda sonlanir [2, 3, 5, 6, 21].

Tip 2'de ise konus diisiikk yerlesimli olup
gergin omurilik sendromu bulunur. Yalnizca
sekonder ndriilasyon etkilenir ve kuyruk
tomurcugu gelismez. Vertebral disgenezi daha
az siddetlidir. Konus medullaris’in sadece ucu

yoktur [2, 3, 5, 6, 21].

Segmentasyon anomalileri

Oldukga genis hastalik spektrumu mevcut-
tur: (1) Spinal kord patolojisinin eslik etmedigi
rastlantisal olarak saptanan anomaliler; (2) kro-
nik sirt agrisi ve skolyoz tetkiklerinde saptanan
anomaliler; (3) farkli sendromlar ile birliktelik
gosteren anomaliler [ 1].

Hemivertebra, kelebek vertebra ve blok ver-
tebra somitlerin segmental diizensizliginden
kaynaklanir (Resim 12). Tanis1 kolaydir, eslik
eden spinal kord anomalilerini dislamak igin
MRG veya BT yapilabilir [1-3, 22].

Segmental spinal disgenezi,
tal olarak vertebralarin agenezisi

segmen-
veya

\ R )
Resim 12. A, B. \lertebra segmentasyon anomalisi, 3 yas erkek hasta. Koronal (A) ve 3 boyutlu (B)
BT'de torakal bolgede kelebek vertebra anomalileri izlenmektedir.

disgenezisi, spinal kord ve sinir koklerinin
anormalligi, konjenital paraparezi veya
parapleji ve konjenital alt ekstremite defor-
mitelerini igerir. Torakal, lomber veya
sakral bolgeler etkilenebilir. Gastrulasyon
esnasinda notokordun ara bir segmenti
etkilenir. Siddetli olgularda spinal kord
ve vertebralar anomali seviyesinde fokal
olarak aplaziktir. Spinal kolon ve spinal
kord iist ve alt olarak ikiye ayrilmistir ve
akut agilanma gosterir. Spinal kanal ileri
derecede dar veya kesintilidir. Proksimalde
spinal kord normal olup distaldeki kalin
ve diisiik yerlesimlidir. Daha az etkilenmis
olgularda spinal kord fokal hipoplazik olup
normalden daha ince goriiniimdedir. Spinal
kanal stenozu ve hafif vertebral anom-
aliler mevcuttur, ancak spinal kolonda
devamsizlik yoktur [1-3, 22].

SONUC

Spinal malformasyonlar bir veya daha fazla
embriyolojik siirecin etkilenmesi ile ortaya
¢ikabilir. Farkli spinal malformasyonlar birlik-
telik gosterip kompleks hale gelebilir. Bu
nedenle spinal embriyolojinin iyi bilinmesi
spinal malformasyonlar1 anlayabilmek icin



onemlidir. Spinal malformasyonlar ¢ogunlukla
prenatal donemde US veya MRG ile tam
almaktadir. Neonatal donemde US ile okiilt
spinal anomaliler saptanabilir. MRG neonatal
spinal goriintiilemede altin standarttir.
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e
Sayfa 449

“Disrafizm” embriyonik gelisim esnasinda birlesmesi gereken organlarm arada agiklik kalarak
birlesmemesini ifade etmektedir. Hastalar prenatal veya neonatal dénemde tani alirlar, ancak bazi
basit distrofik anomaliler daha ge¢ veya erigkin yasta tani alabilir.

Sayfa 450

Spinal disrafizmde altin standart goriintiileme yontemi MRG’dir. Neonatal donemde okiilt spinal
anomalilerin taramasinda US oldukea faydalidir. Normal anatomi ve normal varyantlar karakterize
edebilir. Bilgisayarli tomografi (BT) ise daha az tercih edilir, 6zellikle kemik yapilar1 3-boyutlu
degerlendirmek i¢in kullanilir.

Sayfa 451

Spinal malformasyonlar, noral dokunun cilt ile ortiilii olup olmamasina gore acik ve kapali spinal
disrafizm olarak siniflandirilir. Agik spinal disrafizmde néral doku agikta bulunur ve beyin omurilik
stvist (BOS) kacagi vardir. Kapali spinal disrafizmde noral doku mezoderm (yag) ve ektoderm (cilt)
ile ortiiliidiir. Noral doku acikta degildir ve BOS kagag1 goriilmez. Cilt altinda kitle ile birlikte olan
kapali spinal disrafizmde tan1 daha kolaydir [2-4]. Cilt altinda kitlenin eslik etmedigi kapali spinal
disrafizmler ise basit ve kompleks olarak siniflanabilir.

Sayfa 452

Miyelomeningosel daha sik (%98) goriiliir. Noral plakod cilt ile ayn1 seviyede ise miyelosel, cilt
seviyesinin istiinde ise miyelomeningosel olarak isimlendirilir. Noral plakodun cilt {istiine yer
degistirmesi BOS mesafesinin genislemesi sonucu olusur. Enfeksiyona bagli morbiditeyi azaltmak
ve daha fazla hasar1 engellemek i¢in hastalar acil olarak opere edilmelidir.

Sayfa 454

Cilt altinda yag dokudan olusan kitle ile karakterizedir, yag dokusu ise noral plakoda yapigiktir. A¢ik
spinal disrafizmlerde oldugu gibi siniflama yapilir. Noral plakod-lipom ara yiizi spinal kanal i¢inde
ise lipomiyelosel, spinal kanal disinda ise lipomiyelomeningosel olarak isimlendirilir. Birkag vertebral
segment etkilenebilir.

Sayfa 457

Diisiik riskli sakral gamzeler intergluteal yarikta yerlesim gosterir. Cilt bulgular eslik etmez, aniise
uzaklig1 2,5 cm’den az ve ¢ap1 5 mm’den kiigiiktiir. Yiiksek riskli sakral gamzeler daha yukarida
yerlesim gosterir. Dogum lekeleri eslik eder, aniise uzakligi 2,5 cm’den fazla ve ¢apt 5 mm’den
bliyiiktiir.

Sayfa 458

Kisa ve anormal olarak kalin filum terminale ile karakterize olup konus medullarisin diisiik yerlesimli
(L2 alt1) gergin olmasina neden olur. Tek bagina goriilmesi nadir olup dorsal dermal siniis, filum
terminale lipomu ve diastematomiyeli ile birlikteligi siktir
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1. Spinal intradural lipomlar1 lipomiyeloselden ayiran en oOnemli farklilik asagidakilerden
hangisidir?
a. Yag icerikli lezyonun intradural alanda izlenmesi

Primer noriilasyon anomalisi olmast

Intradural lipomlara cilt alt1 kitle eslik etmesi

Sekonder noriilasyon anomalisi olmasi

o a0 o

Dura defektinin olmamasi

2. Asagidakilerden hangisinde primer noriilasyon asamasinda etkilenme olmaz?
a. Miyelosel

Lipomiyelomeningosel

Intradural lipom

Persistan terminal ventrikiil

o a0

Hemimiyelosel

3. Asagidakilerden hangisinde sekonder noriilasyon asamasinda etkilenme olmaz?
a. Gergin filum terminale

Dorsal dermal siniis

Filar lipom

Persistan terminal ventrikiil

o pao g

Kaudal agenezi

4. Asagidakilerden hangisi diistik riskli sakral gamze bulgusu degildir?
a. Cilt lezyonlarinin eslik etmemesi

Intergluteal yarikta aniise 2,5 cm’den daha yakin olmasi

Aglaymca BOS sizintis1 olmasi

Capinin 5 mm’den daha kii¢lik olmasi

o a0 o

Orta hatta yerlesim gostermesi

5. Miyelosel ve miyelomeningosel arasindaki en 6nemli farklilik asagidakilerden hangisidir?
a. Noral plakodun cilt ylizeyine gére yerlesiminin farkli olmasi

Chiari tip II malformasyonun eslik etmesi

Konus medullarisin konumu

Hidromiyeli olup olmamasi

o ao

Dura defektinin varlig
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m Baslica neonatal timorleri gérilme siklik-
larini g6z 6nlne alarak siralayabilmek

= Neonatal timorleri anatomik bolgelere
gore siniflayabilmek

® Neonatal timérlerin tani koydurucu
goruntuleme bulgularini tanimlayabilmek

m Neonatal timorleri dogru sekilde benign
ya da malign olarak siniflayabilmek

Aydin S, Kantarci M. Neonatal tumoérler. Trd Sem 2021; 9: 464-479.

GiRiS

Neonatal tiimdrler, dogum Oncesi veya
yasamin ilk 30 giinii i¢inde tan1 alan bir grup
neolaziyi kapsar, bu yoniiyle heterojen bir
siniflamadir.  Neonatal tiimorler, anatomik
yerlesimleri, davranis paternleri, histolojik
ozellikleri ve tedaviye yanitlar1 bakimindan,
diger ¢cocukluk ¢agi tiimdrlerinden ayrilirlar. Bu
tiimorlerin insidansina dair veriler genellikle
tek merkez calismalarindan elde edilmistir, ek
olarak pek ¢ok ¢alisma prenatal tani almis ve
6lii dogum, diisiik ya da gebelik terminasyonu
ile sonlanmis vakalar1 kapsamamaktadir.
Bu sebeplerle neonatal tiimorlerin  gergek
insidansma dair veriler kisithdir. Neonatal
solid tiimorlerin ¢ogu benigndir. Malign timor
insidansi 1/12,500-27 500 diizeyindedir ve tiim
¢ocukluk ¢ag1 kanserlerinin %2’sini olusturur
[1, 2]. Tablo 1°de en sik karsilasilan neonatal
tiimdrler sunulmustur [2].

Neonatal tiimérleri diger cocukluk ¢agi timor-
lerinden ayiran bir bagka unsur ise davranig
paternleri ve olusum sekilleridir. Neonatal
timorler genelde embriyolojik dokunun uygun-
suz ya da yetersiz diferansiyasyonu sonucu
ortaya ¢ikarlar, ¢evresel etmenler olusumlarinda
cok kisith role sahiptir. Bazi malign tiimorlerin
invazyon ve metastaz potansiyeli ¢ok kisith
iken, histolojik olarak benign kabul edilen bazi
tiimorler ise boyutlar1 ve yerlesim yerleri yoniin-
den kotii prognozlu seyredebilirler. Cocukluk
cag1 kanserlerinin %10’dan az1 kanser yatkinligi
olusturan sendromlar ile iliskili ortaya ¢iksa da,
herhangi bir neonatal tiimor varligi kansere
yatkinlik olusturan sendrom varligi acisindan
stiphe uyandirmalidir. Neonatal tiimorler genis
bir anatomik dagilima sahiptir, viicudun her
bolgesinde ortaya ¢ikabilirler. Bu boliimde neo-
natal tiimorler, yerlestikleri anatomik bolgelere
gore gruplanarak, temel radyolojik ozellikleri
ile sunulacaktir [ 1, 3].
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Tablo 1. En Sik Karsilasilan Neonatal
Tumorlerin Dagilimlan [2]

Tiimor Tipi %
Ekstrakraniyal teratom 23,5-29
Noéroblastom 22,5-30
Yumusak doku 8,1-12
timorleri

Santral sinir sistemi 5,9-10
timorleri

Renal timorler 5-7.1
Hepatik timorler 5
Kardiyopulmoner <3

tumorler

SANTRAL SiNiR SISTEMi

A. Teratom: Intrakranial germ hiicreli
timorler (IGT) nadir pediyatrik neoplazil-
erdir, prevalanslar1 ilkelere gore degisiklik
gostermektedir. Amerika Birlesik Devletleri
ve Avrupa’da c¢ocukluk cagi tlimorlerinin
%0,4-3,4’linli olustururken, bu oran Japonya
ve Asya’da %l1’e kadar yiikselmekte-
dir. Siklikla suprasellar ve pineal bolgede
yerlesirler. Erkeklerde 3 kat daha sik goriilir.
IGT olgularinin %90°1 20 yas altinda saptanur.
Erkeklerde tespit edilen olgularin %70’1 pineal
bolgede iken, kadinlardaki olgularin %75’ine
suprasellar bolgede rastlanir [4].

Teratomlar bir IGT alt grubudur. Diinya
Saglik Orgiiti (DSO), teratomlar1 ii¢c his-
tolojik varyanta ayirmistir: matiir, immatiir
ve malign transformasyon gosteren teratom.
Matiir teratomlar her {i¢ germ yapragindan da
timiiyle diferansiye olmus doku tabakalar
barindirir, iyi prognozludur, 10 yillik yasam
oranlar1 %90’1 ge¢mektedir. Immatiir ve
malign transformasyon gosteren teratomlar
kotii prognozludur, 5 yillik yasam oranlar
%70 civarindadir [4, 5].

Klinik prezentasyon tiimériin yerlesim yeri
ile iligkilidir. Pineal bolgede yerlesenler siklikla
obstriiktif hidrosefaliye sebep olarak bag agrisi,
mide bulantisi ve gérme bozukluklari gibi
intrakranial basing artis1 bulgular1 olusturur.

Neonatal Timaérler

Suprasellar yerlesimli tiimorler ise hipotalamik
hipofizyer aksi bozarak puberte prekoks, hipo-
pituitarizm ve bilylime hormonu defisitleri ile
ortaya c¢ikabilirler [6].

Teratomlar c¢esitli histolojik dokular1 bir
arada icermeleri sebebiyle heterojen bir rady-
olojik gorlintiiye sahiptirler. Yag igeriginin
gosterilmesi anahtar bir radyolojik bulgudur.
Bilgisayarli tomografi (BT) goriintiilerinde
tipik olarak yag, kalsifikasyon ve kistik kompo-
nent i¢eren Kitleler halinde izlenirler. Manyetik
rezonans goriintilemede (MRG) yiksek
T2 sinyaline sahiptirler. T1 agirlikli goriintiil-
erde (T1AQG) hipo ya da izointens olabilirler.
Kontrastlanma paterni genellikle homojendir;
ancak kistik komponent varliginda heterojen
kontrastlanma izlenebilir [4].

IGT olgular1 leptomeningeal metastaz yapa-
bilirler; tiim spinal kordun MRG ile goriintiil-
enmesi evreleme agisindan gereklidir. Tedavi
secenekleri cerrahi, kemoterapi ve radyoter-
apidir [6].

B. Astrositom: Astrositomlar baslica ¢ocuk-
luk ¢ag1 santral sinir sistemi tiimorleridir,
intrakranial teratomlardan sonra, ikinci en sik
goriilen neonatal santral sinir sistemi timori
tipidir. Diisiik evreli astrositomlar daha sik
goriiliirler ve beyin tlimori olgularinin yaklagik
1/3’0nii olustururlar. Perinatal donemde en sik
karsilagilan astrositom tipi pilositik astrosi-
tomdur; DSO evre 1 tiimorler arasinda sayilan
diistik evreli, iyi siirh ve infiltratif olmayan
tiimorlerdir. Ikinci siklikla ise fibriler astrosi-
tom (DSO evre 2) izlenir, daha infiltratif bir
timordir [7].

Neonatal astrositomlar siklikla posterior
kranial fossa disinda, tentoriumun {istiinde
yerlesirler. Biiylik boyutludurlar, birden fazla
kranial lobu tutabilirler ve ventrikiillerde basi
ya da sifte sebep olurlar. ilk goriintiileme
bulgular1 hidrosefali, makrosefali ve kanama
olabilir. Pilositik astrositomlar genellikle genis
bir kistik komponent ve kontrastlanan bir mural
nodiil seklinde ortaya ¢ikarlar. Daha nadir
olarak ¢ok sayida kistler ve solid komponentler
iceren heterojen kitle seklinde ya da tiimiiyle
solid kitle halinde goriiliirler. Siklikla iyi kon-
trastlanan tiimorlerdir. Baslica ayrici tanilar
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vaskiiler malformasyon, infarkt ve hemorajidir
[8] (Resim 1).

C. Cok Tabakahh Rozet Olusturan
Noroektodermal Tiimoér (Embryonal tumor
with multilayered rosettes- ETMLR): Bu
tiimorler biiylik dl¢iide eskiden primitif noéroek-
todermal timdr (PNET) olarak adlandirilan
timorler ile ortismektedir. 2016 WHO
smiflandirmasina gére PNET olarak bilinen
timorler simdi genellikle iki ana gruptan birine
girmektedi: (a) ETMR, C19MC-gen degisikligi;
ve (b) heniiz genetik olarak tanimlanmamis diger
tim tiimorler: CNS embriyonal tiimorii, NOS.
CNS embriyonal tiimorii grubu altinda medullo-
epitelyoma ve ganglio/néroblastoma tanilari
hala mevcuttur kullanilmaktadir. ETMLR’ler
genellikle hizli timdr bitylimesi ve beyin omuri-
lik stvist (BOS) yoluyla yayilim sebebiyle kotii
prognozludurlar [2].

Pediyatrik popiilasyonda, 6zellikle 4 yas alt1
cocuklarda, hiperseliiler ve heterojen bir santral
sinir sistemi timori tespit edildiginde ETMLR
mutlaka akla gelmelidir. Supratentoryal kom-
partmana ek olarak serebellum, beyin sapi

71137 s

Resim 1. A-D. Pilositik astrositom. Aksiyal T2AG (A) ve FLAIR (B)'de, lezyonun genis bir kistik
komponenti (K) oldugu ve mural nodul seklinde solid bir alan (S) icerdigi goértlmektedir. Pre (C) ve
post kontrast (D) T1AG goéruntulerde solid komponentte (S) iyi dizeyde kontrastlanma izlenmektedir.

ve spinal korddan da kdken alabilirler. BT
gorlintiilerinde izo ya da hiperdens olabil-
irler. Internal kist ve kalsifikasyon iceren
heterojen bir gorlintiileri mevcuttur. MRG
gorlintiilerinde hiperseliiler karakterde het-
erojen gorintiide izlenirler; T2 sinyalleri
solid komponenet diizeyinde, yogun hiicresel
icerik sebebiyle hipointens ya da gri cevher
ile izointenstir. Diflizyon agirlikli goriintiil-
erde (DAG) ve ADC haritalarinda difiizyon
kisitlamas1 gosterirler. Internal nekroz ve
hemoraji de izlenebilir [9].

D. Desmoplastik Infantil Gangliogliom
(DIG): DIG nadir bir supratentoryal tiimordiir,
tiim intrakranial timdrlerin %0,5-1"1ni olusturur.
Genellikle birden fazla lobu tutar, temporal
ve frontal loblarda daha sik goriiliir. Timoriin
biiyiik boyutu, desmoplaziden kaynaklanan kis-
tik komponentleri ve solid, astrositik/ganglionik
parcast klasik goriiniimiini olusturur. Kistik
komponent genellikle timdr santralinde goriil-
tirken, solid komponent daha periferal, menink-
slere yakin izlenir. DIG siklikla 18 aydan kiigiik
¢ocuklarda ortaya ¢ikar, erkeklerde daha siktir.
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Resim 2. A-D. Desmoplastik infantil Gangliogliom. Koronal T2 AG (A)'de duraya yakin yerlesimli solid
komponent (daire icinde) iceren belirgin kistik timor gérilmektedir. Postkontrast T1AG (B)'de dural
tabanli solid komponentin (daire icinde) iyi kontrastlandigi izlenmektedir.

Semptomatoloji kitle etkisine bagl olusur;
nobet, parezi, bas cevresinde artig ya da fontanel
bombelesmesi goriilebilir. Diigiik evreli tiimorl-
erdir ve 1yi prognozludurlar [ 10].

Goriintiileme yontemlerinde kistik kompo-
nent BOS ile es goriiniimde izlenir ve solid kom-
ponent siklikla yogun kontrastlanir. Meningeal
kalinlik ve kontrastlanma artig1 tiimore eslik
edebilir. Timore komsu kafatasi kemikler-
inde deformasyon ya da incelme izlenebilir.
Perilezyonel 6dem ¢ogu zaman izlenmez ya da
minimal izlenir. Difiizyon kisitlamasi beklenen
bir bulgu degildir [10, 11] (Resim 2).

Ayrict tanilar arasinda ETMLR, epandimom,
gangliogliom ve disembrioplastik ndroep-
itelyal timor (DNET) yer alir. ETMLR daha
derin yerlesimli izlenmekte olup solid kompo-
nenti DIG kadar periferal yerlesimli degildir.
Epandimoma siklikla parietal lobda, peri-
ventrikiiler yerlesir. Ganglioglioma olgular
siklikla temporal lobda saptanir ve DIG’ye
kiyasla daha kiigiik boyutludur. DNET olgulari
da supratentoryal yerlesen, kistik ve solid kom-
ponente sahip tiimorlerdir, perilezyonle 6dem
sik goriilmez; DIG’den farkli olarak genellikle
kitle etkisi olusturmazlar [11].

E. Koroid Pleksus Tiimérleri: Koroid plek-
sus tlimorleri, serebral ventrikiil koroid plek-
susu epitelinde koken alan noéroektodermal
orijinli papiller neoplazilerdir. Nadir tiimorler-
dir; tiim infantil beyin tiimorlerinin %10 unu,
perinatal beyin tiimorlerinin ise %5’ ini

olustururlar. Vakalarin ¢ogu yasamin ilk bir
yilinda tan1 alir, zaman zaman sporadik olarak
tan1 alabilirler. Aicardi ya da Li-Farumeni
gibi kanser sendromlar1 ile iligkili olabilirler.
Koroid pleksus papillomlar1 (KPP) perinatal
donemde en sik karsilagilan koroid plek-
sus tiimorleridir. Bunlarit koroid pleksus
karsinomlar1 (KPK) izler. Lateral ventrikiil-
ler her iki timdriin de en sik yerlesim yeridir,
daha sonra, sirastyla 3. ve 4. ventrikiilleri ter-
cih ederler. Hidrosefali ve makrosefali en sik
ilk bulgulardir [12].

KPP’ler, 1iyi smurli, lobule konturlu
lezyonlardir. BT goriintiilerinde parankimle
siklikla izodenstirler, zaman zaman hafif hiper-
dens izlenebilirler. Vakalarin %25’inde kalsifi-
kasyon tespit edilmektedir. T1AG’lerde genelde
parankimle izointenstirler, T2AG’lerde izo ya
da hiperintens izlenebilirler. Oldukg¢a vaskiiler
timorlerdir ve homojen kontrastlanirlar.
KPK’ler ise, KPP’lerden farkli olarak; daha
geng yasta izlenirler, kontrastlanma paterni het-
erojendir ve parankimal invazyon gosterebil-
irler. Radyolojik olarak KPP ve KPK lar kesin
olarak birbirinden ayirmak miimkiin degildir.
Histopatolojik tan1 gereklidir [12, 13].

BAS VE BOYUN

A. Hemanjiom: Hemanjiomlar vaskiiler
timorler olup infantil ve konjenital olmak
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Resim 3. A-E. Hemanjiom ve Lenfatik malformasyon. Aksiyal MRG'lerde oksipital bélgede cilt alti
yerlesimli, T2AG'de heterojen hiperintens (A) izlenen, prekontrast T1AG'de hipointens (B),
postkoontrast T1AG'de (C) iyi diizeyde kontrastlanan hemanjiom (daire icindeki lezyon) izlenmektedir.
Farkli bir hastada lenfatik malformasyona ait USG (D) ve RDUS (E) gortntulerinde ise cilt alti yerlesimli
tlbuler hipoekoik lezyon (D) izlenmekte olup, lezyonda vaskularizasyon yoktur (E).

iizere iki ana gruba ayrilirlar. Infantil heman-
jiomlar yagsamin ilk yili icerisinde tani alirlar.
Infantil hemanjiomlar ilk bir kag ayda hizli
biiytirler, daha sonra biiyiimeleri yavaslar ve
gerileme fazina girerler. Konjenital heman-
jiomlar ise dogusta var olan, boyut artisi, hor-
monal degisimler, enfeksiyon ya da travma
sonucu semptomatik hale gelen lezyonlardir.
Infantil  hemanjiomlar, ultrasonografide
(USG) hiper ya da hipoekoik olabilirler, renkli
Doppler (RDUS) incelemede ise hipervaskiil-
erdirler.  MRG’de, TI1AG’lerde izointens,
T2AG’lerde ise kismi hiperintens izlenirler

(BOS kadar hiperintens degildirler), iyi
kontrastlanirlar [ 14, 15] (Resim 3).
Lezyon igerisinde biikiintiilii, sinyalsiz

vaskdiler yap1 varlig besleyici arteri isaret eder.
Besleyici arter varligi ve perilezyonel 6dem
olmamast Onemli tanisal destekleyicilerdir.
Dinamik Kkontrasthh incelemelerde kademeli,
giiclii kontrastlanma saptanir, daha sonra kade-
meli kontrasttan yikanma (wash-out) gelisir.
Lezyonun gerileme fazinda, fibroz-yagl infil-
trasyon geligir ve TIAG’lerde intensite artisi

olarak saptanir, lezyon kontrastlanmasi da azalir.
Konjenital hemanjiomlarin da goriintiileme
bulgulart infantil hemanjiomlar gibidir [14].

B. Lenfatik malformasyon: Lenfatik
malformasyon lenfatik sistemin konjenital
anomalileridir. En sik bag-boyun bdlgesinde
goriliirler, degisik boyutlu kistik alanlar-
dan olusurlar. Icerdikleri lenfatik kavitenin
boyutlarina gore mikrokistik, makrokistik
karisik tip lenfatik malformasyon olarak
iic alt gruba ayrilirlar. Insidanslari 1/6000-
16,000 canli dogum diizeyindedir, cinsiyetlere
gore dagilim benzerdir. Vakalarin %50°si
dogumda, %80-90’1 ise 2 yastan Once tani
alir. Lenfatik malformasyonlarin ¢ogu spo-
radiktir; ancak Noonan,Turner sendromlari
ve trizomi 13, 18 ve 21 birliktelikleri de
bildirilmistir [15, 16].

USG’de degisik kalinlikta internal septa
iceren multilokiiler, kistik lezyonlar halinde
izlenirler. Kist icerigi anekoik izlenir; ancak
internal hemoraji, enfeksiyon ya da artmis yag
icerigi varliginda hiperekoik olabilir. RDUS’de
septalarda arteryel ya da venoz akim izlenebilir.
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Biiytik lenfatik malformasyonlar birden fazla
boyun boslugunu kaplarlar ve normal anatomik
yapilar arasina uzanirlar. BT ve MRG lezyonun
derin uzanimmin degerlendirilmesinde etkili-
dir. BT goriintiilerinde komsu kaslara kiyasla
hipodens izlenirler. MRG’de T1AG’lerde
hipointens, T2 AG’lerde ise hiperintenstirler.
Kist duvarlar1 ve septalarinda kontrastlanma
izlenir, ancak santral kistik komponent kon-
trastlanmaz [ 15] (Resim 3).

Lenfatik malformasyonlar, teratomlar ve
hemanjiomlar gibi diger kistik boyun kitlel-
erinden ayirt edilmelidir. Teratomlar yag
ve kalsifikasyon igerirler, hemanjiomlar ise
RDUS’de internal kanlanma gdsterirler ve san-
tral kontrastlanirlar [15].

C. Teratom: Tim pediyatrik teratom
vakalarinin = %5’1  bas boyun bdlgesinde
goriliir. Siklik sirasina gore servikal bolgede,
nazofarenkste, yiliz ve orbitada izlenirler.
Goriintiileme bulgulari diger teratomlar gibidir,
baslica goriintiileme karakteristikleri intrakra-
nial teratomlar kisminda 6zetlenmigtir. Yag ve
kalsifikasyon igeren kistik lezyonlar seklinde
goriildiiklerini hatirlamak Onemlidir. BT ve
MRG lezyonun uzanimini tanimlamakta yararl
tetkiklerdir [17].

Toraks

A. Kardiyak rabdomiyom: Rabdomiyomlar
tim kardiyak timorlerin %60’ 11 olustururlar
ve infanlarda en sik goriilen primer kardi-
yak timorlerdir. Kardiyak rabdomiyom-
larla, tuberoz skleroz arasinda giiglii bir iliski
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mevcuttur. Kardiyak rabdomiyomu olan
bireylerde tuberoz skleroz insidanst %60-80
arasindadir, tuberoz sklerozlu bireylerin ise
%350’sinden fazlasinda rabdomyom saptanir.
Rabdomiyomlar vakalarin  %60’inda mul-
tipledir. Multiple rabdomiyom varlig1 tuberoz
skleroz riskini arttirir. Prenatal USG’de multi-
ple kardiyak kitle varliginda ilk 6n tani tuberoz
skleroz olmalidir. Rabdomiyomlarin ¢ogu
spontan regrese olur [ 18].

Rabdomiyomlar genellikle intramyokardi-
yal ya da intrakaviter yerlesir, ventrikiillerde
yerlesenler kan cikigina engel olabilir. Daha
az ihtimalle atrioventrikiiler olukta yerlesip
aksesuar yolak ve aritmi olusturabilirler [ 19].

Rabdomiyomlar ekokardiyografide hiper-
ekoik solid kitleler halinde izlenir. TIAG’lerde
myokarda kiyasla izointens ya da hafif hiperin-
tenstirler, T2AG’lerde ise hiperintens izlenirler.
Myokarda gore daha zayif kontrastlanirlar
(Resim 4) [18].

B. Norojenik tiimorler: Cocuklarda goriilen
posterior mediyasten kitlelerinin  yaklagik
%90’1 ndrojenik tiimorlerdir. En sik goriilen
tipi ise noroblastomlardir. Noroblastomlari,
gangliondroblastom ve ganglionérom takip
eder [20].

Noroblastomlar primitif noral krestten kdken
alan malign tiimorlerdir. Genelde adrenal
glandda yerlesirler, ancak sempatik zincirin
oldugu her bolgede, Ozellikle arka mediyas-
tende, ortaya cikabilirler. Akciger grafilerinde
paravertebral yumusak doku seklinde izlenirler.
Kosta ya da vertebra erozyonu, interkostal
araliklarda genisleme goriilebilir. Skolyoz ya da
hava yolu basisina sebep olabilir. Paravertebral

Resim 4. A-C. Kardiyak rabdomyom (daire icindeki lezyon). Myokard duvarindan egzofitik uzanan,
T2AG’de hiperintens (A) prekontrast T1 AG’'de (B) hipointens izlenen ve myokarda benzer
kontrastlanan (C) kitle lezyonu izlenmektedir.
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sempatik ganglionlardan koken alan olgular,
spinal kanal invazyonu, kord kompresyonu
ve buna bagl agri, motor defisit ya da Horner
sendromu ile ortaya ¢ikabilir. Tiimor i¢i kalsifi-
kasyon siktir. Kemik metastazi siktir, metasta-
zlar litik ve permeatiftirler. Tiimor smirlarim
belirlemede ve internal kalsifikasyonu gos-
termede BT yararlidir. Noroblastomlar kan
damarlarin1 ¢evrelerler ve noral foramenler
araciligiyla spinal kanala yayilabilirler. MRG
timor yayilimini gdstermede ve spinal kanal
tutulumunun diizeyini belirlemede Onemli-
dir. T2AG’lerde hiperintens, T1AG’lerde ise
hipointens izlenirler. Hipervaskiiler timor-

ler olduklarindan erken ve hizli kontrast
tutarlar [20].
Gangliondroblastom ve  ganglionérom-

lar, noroblastoma gdre daha az agresiftirler.
Gorilintiileme 6zellikleri néroblastomla biiyiik
Ol¢tide aynidir; noroblastoma kiyasla daha
fuziform sekillidirler. Yas en 6nemli tanisal
ipucudur; noroblastomlar genelde yasamin ilk
yilinda ortaya ¢ikarken, gangliondroblastom ve
gangliondromlar daha biiyiik ¢ocuklarda goriil-
tirler [21].

Periferal sinir kilift timorleri de medi-
yastinal kitleler halinde ortaya g¢ikabilir,
sikliklar1 sempatik ganglion tiimdrlerinden
daha azdir. Benign (3vannom, nérofibrom) ya
da malign olabilirler. BT de yag igerigi ya da
kistik dejenerasyon sebebiyle hipodens izle-
nirler, kontrastlanmalar1 degiskendir. BT ve
MRG’de spinal kanal i¢ine halter seklinde
uzanim izlenir. Maligniteyi diislindiiren
baglica goriintiileme bulgulari; hizli biiyiime,
lokal invazyon, kemik destriiksiyonu ve plev-
ral efiizyondur [20, 22].

C. Plevropulmoner Blastom (PB): PB,
¢ocuklarda en sik goriilen primer akciger
malignitesidir, ancak genel olarak, tiim primer
akciger malignitelerinin  sadece  %0,25-
0,50'sini olusturan nadir bir neoplazmdir.
Timor siklikla 6 yasindan kiiciik ¢ocuklarda
goriliir. PB'nin ii¢ alt tipi tamimlanmigtir: tama-
men kistik PB (tip 1), karigik kistik ve solid
PB (tip 2) ve tamamen solid PB (tip 3). Tam
anindaki ortanca yas PB alt tipi ile iligkilidir, tip
1, 2 ve 3 i¢in ortanca yas sirasiyla 10 ay, 34 ay

ve 44 a’dir. PB, kromozom 14q32.13 iizerinde
bulunan DICER1 genindeki mutasyonlar ile
iligkilidir ve DICER1 mutasyonu ile iligkili
diger neoplazmlar (kistik nefrom, pineoblas-
toma, hipofiz blastoma, farklilasmis tiroid
kanseri, ovaryan seks kord stromal tiimorler,
embriyonal rabdomiyosarkomlar) ile birlikte
goriilebilir.

Cogu PB vakast sag hemitoraksta izlenir.
Direkt grafide, opak hemitoraksa neden ola-
bilir. BT'de tip 1 lezyonlar, tek bir kist veya
hava dolu multikistik bir lezyon olarak ortaya
c¢ikabilir. Tip 2 lezyonlar, solid i¢ nodiiller ile
birlikte hava ya da sivi dolu, genelde hava-sivi
seviyesi i¢eren kaviteler seklinde izlenirler. Tip
3 neoplazmlar ise, BT'de diisiikk ateniiasyon
ve intravendz kontrast madde verilmesinden
sonra homojen veya heterojen kontrastlanma
gosteren solid lezyonlardir. MRG'de heterojen-
dirler ve internal hemoraji, kontrastlanan alan-
lar ve difiizyon kisitlamasi mevcut olabilir Tip
3 PB, FDG PET/CT'de artmig florodeoksiglu-
koz (FDG) tutulumu gosterir.

Tip 1 PB’nin ayirict tanist, konjenital pul-
moner hava yolu malformasyonu (KPHM)
(6zellikle tip 1), pulmoner interstisyel amfi-
zem veya pndmatosel gibi akcigerlerin diger
kistik lezyonlarimi igerir. Tip 1 PB ve Tip
1 KPHM’leri radyolojik olarak ayirmak miim-
kiin degildir [23].

D. Teratom: Toraks teratomlar1 gdrece
nadirdir; tiim fetal tiimorlerin ancak %10 unu
olusturur. Tipik goriintileme bulgular1 diger
teratomlar gibidir, baslica goriintiileme kara-
kteristikleri intrakranial teratomlar kisminda
Ozetlenmistir. Toraksta siklikla 6n mediyas-
tende yerlesirler, perikarttan da koken alabil-
irler. Biiyiik boyutlara ulasip akciger kaynakli
lezyonlarla karigabilirler; internal kalsifi-
kasyon varligi, daha sik goriillen KPHM ve
pulmoner sekestrasyondan ayrilmalarinda
onemli bir bulgudur. Perikard kékenli teratom-
lar genellikle perikardiyal efiizyonla birlikte
goriiliirler. Onde gelen alternatif tani rab-
domiyomdur; rabdomiyomlar genellikle daha
kiictik tiimorlerdir ve intrakardiyak yerlesirler.
Teratomlar ise daha biiyiik boyutlu ve ekstra-
kardiyak yerlesimlidir [24].
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A. Hepatik hemanjiom: Hepatik heman-
jiomlar en sik goriilen benign infantil timor-
lerdir. Ortalama tani alma yaglar1 47 giin
civaridadir, genellikle dogumdan sonraki 3 ay
icinde tan1 almis olurlar. Pek cok olgu asemp-
tomatiktir, semptomatik olgular anemi, tiikketim
koagiilopatisi, kusma, abdominal kompart-
man sendromu ve konjestif kalp yetmezligi ile
ortaya ¢ikabilir [25].

Goriintiileme karakteristikleri bilylik Olgiide
erigkin hemanjiomlarina benzer. USG’de
hipoekoik izlenirler, RDUS ile internal vaskiil-
arizasyon saptanir. Dinamik BT ya da MRG
incelemelerinde periferden santrale ilerleyen,
progresif, nodiiler tarzda kontrastlanma izle-
nir. TIAG’lerde karaciger parankimine kiyasla
hipointens, T2AG’lerde ise hiperintens izle-
nirler. Biiyiik hemanjiomlarda santral nekroz
ve hemoraji saptanabilir [26].

B. Mezoblastik Nefroma: Mezoblastik
nefroma neonatallerde ve gen¢ infantlarda en
sik goriilen renal neoplazidir. Siklikla yagamin
ilk 3-6 aymnda tami alirlar, vakalarin %901
1 yasindan once tani almis olur. Mezoblastik
nefroma olgular genellikle antenatal USG’de
taninirlar, polihidramnios tiimdre eslik edebilir.
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Neonatal donemde en sik muayene bulgusu ele
gelen abdominal kitledir [27].

USG’de genellikle diizgiin konturlu, homo-
jen ekoda lezyonlar olarak izlenirler. USG
gorliinimii  histopatolojik alt tiplere gore
degisebilir. Konsantrik ekojen ve hipoekoik
halkalar varhiginda klasik ya da seliiler alt
tipler akla gelmelidir. Hemoraji, ¢cok sayida
kistler ve nekroza sekonder daha kompleks bir
sonografik goriiniim ise seliiler varyanta isaret
eder. RDUS’de artmis vaskiilarizasyon goriiliir.
BT’de solid, hipodens, diizgiin konturlu lezyon-
lar seklinde izlenirler, normal renal parankime
kiyasla daha az kontrastlanirlar. Kalsifikasyon
genelde izlenmez. Seliiler tipte kistik-nekrotik
alanlar ve hemoraji saptanir. T1 ve T2 sinyal-
leri Ozellikle hemorajik igerikli tiimorlerde,
hemorajinin miktarina bagl olarak degiskenlik
gosterir.  Diflizyon agirhikli  goriintiilerde,
solid kisimlarda difiizyon kisitlamas1 saptanir
[27, 28] (Resim 5).

Mezoblastik nefroma olgularinin  ayirici
tanisinda, Wilms tiimorii, malign rabdoid
timor, berrak hucreli karsinom ve infantil
donemin ossifiye renal tlimorii yer alir. Wilms
timorii en sik pediyatrik renal tiimordiir ve
¢ogu zaman mezoblastik nefromadan ayrilmasi
giictiir; mezoblastik nefroma daha geng

Resim 5. A-E. Mezoblastik Nefroma. Aksiyel T2 AG'de sag bobrek alt polde parankim ile izointens
izlenen kitle gorulmektedir (A, yildiz). Koronal pre (B) ve post (C) kontrast T1IAG'lerde, lezyonda
belirgin kontrastlanma olmadigi goésterilmektedir. Difuzyon adirlikli gérantude (D) ve ADC
haritasinda (E) belirgin diflzyon kisitlamasi gériilmektedir.
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yasta goriiliir. Berrak hiicreli karsinomlar ve
seliller tip mezoblastik nefromlar birbiriyle
karisabilir; mezoblastik nefromlar daha erken
yaslarda ortaya ¢ikarlar. Malign rabdoid timor
olgularma intrakranial timdrler eslik eder.
Mezoblastik nefroma olgularinda kalsifikasyon
olmamasi, bu tiimorleri infantil donemin ossi-
fiye renal timdrii ve ndroblastom olgularindan
ayirmada 6nemlidir [27].

C. Noroblastom: Noroblastom infantil
donemde en sik tani alan kanserdir. Vakalarin
%41°1 yasamn ilk 3 aymnda tani alir. Median
tan1 yast 19 aydir. Klinik bulgular tiimoriin
lokalizasyonuna gore degisir. Vakalarin biiyiik
cogunlugu (%65) abdomende saptanir, adre-
nal glanddan koken alir. Abdominal olgular,
kabizlik ve distansiyon ile prezente olabilir,
agrili seyredebilir. Renal damar basis1 hiper-
tansiyon olusturabilir. Bolgesel lenf nodlari,
kemik iligi ve kemik korteks, karaciger baslica
metastaz alanlaridir. Orbital metastazlar sik
goriilmez; ancak saptanir ise oftalmik ve fasi-
yal venlerin obstriiksiyonuna bagli rakun gozii
gorlinimii ve propitozise sebep olur; travma
ya da koagiilopati ile karigabilir. Rekiirran
timorler genellikle kemik iligi, kemik korteks
ya da santral sinir sisteminde ortaya ¢ikar [29]
(Resim 6).

USG’de solid, heterojen kitleler halinde
gortiliirler ve %30-90 vakada kalsifikasyon
saptanir. Adrenal gland kokenli olgularda, kitle
etkisine bagl olarak komsu bobrekte inferiora
yer degistirme saptanabilir. Noroblastomlar
komsu vaskiiler yapilar1i c¢evreleme ya da
itme  egilimindedirler. ~Bdbrege invaze
noroblastomlart Wilms tiimoérlerinden ayirmak
gii¢ olabilmektedir. Bu nedenle doku tanis1 ger-
ekmektedir. Vaskiiler yapilarla tiimor iligkisinin
degerlendirilmesinde RDUS inceleme etkin bir
yontemdir [30].

BT ve MRG tiimor yayilimini tespit etmede
ve tlimor evrelemesinde dnemli rol oynar. BT
ya da MRG’nin birbirine stiinliigiine dair bir
konsensiis yoktur. BT daha kolay uygulanabilir
ve erigilebilir bir tetkiktir ve kalsifikasyon tes-
pitinde daha iyidir. MRG ise spinal tutulumu
degerlendirmede listiindiir ve iyonizan radyas-
yon igermez. Paraspinal yerlesimli olgularda
hem BT hem de MRG ayni1 anda kullanilabilir.
Kesitsel incelemelerde, heterojen kontrastla-
nan, orta hatti gecen ve vaskiiler yapilari saran
ya da iten kitle lezyonlar1 seklinde izlenirler
[29, 30].

D. Teratom: Teratomlar siklikla sakrokok-
sigeal bolgede yerlesirler. Retroperitoneum ise
bir bagka nadir yerlesim yeridir. Retroperitoneal

Resim 6. A-H. Kraniyal metastazli adrenal gland kékenli néroblastom. Sol adrenal glanddan kdken
alan, aksiyal (A) ve koronal (B) T2AG'de hiperintens izlenen, difizyon agirlikli gértntuler (C) ve ADC
haritalarinda (D) difizyon kisitlayan néroblastom (daire icinde) gértlmektedir. Ayni olguya ait
kranial MRG'de, metastatik lezyonlar, hem kalvariumda meduller mesafede hem de ekstraaksiyel
alanda izlenmektedir (yildizlar). Lezyonlar T2AG'de (E) ve FLAIR'de (F) beyin parankimiyle byuk
6lcide izointenstir, pre (G) ve post kontrast (H) T1AG’lerde iyi dizeyde kontrastlandiklari
gorulmektedir.
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teratomlar tim germ hiicreli tiimorlerin %3,5-
4’iinii  olusturur. Retroperitoneal teratomlu
yenidoganlar genellikle ele gelen abdominal
kitle ya da abdominal distansiyon ile prezante
olurlar. Serum alfa feto protein diizeyi hem
tanida hem de rekiirrans 6n gormede onemli
belirteglerdendir. ~ Goriintilleme  karakteris-
tikleri diger anatomik bolgelerdeki teratomlar
ile aymidir [31, 32].

Sakrokoksigeal teratomlar, yenidogan ve
infantlarda tiim teratom olgularinin %40-70’ini
kapsayan en sik teratom tiiriidiir (Resim 7).
Kizlarda daha siktir (3:1-4:1). Dogumda sakro-
koksigeal teratomlarin biiyiik kismi benigndir.
Ilerleyen yasla birlikte malign dejenerasyon
ya da malign transformasyon goriilebilir; 9.
aya gelindiginde sakrokoksigeal teratomlarin
yaklasik %70’1 maligndir. Cerrahi sonrasi
malign rekiirrens de siktir [33].

Sakrokoksigeal teratomlar antenatal USG’de
tespit edilebilirler. USG’de goriilen olgular
intraabdominal uzanimin tespit edilmesi ve
cevre organlarla iliskinin gosterilmesi amaciyla
mutlaka fetal MRG ile de degerlendirilmelidir.
Fetal MRG’si yapilmayan olgular, dogum
sonrasienkisazamandaMRGileincelenmelidir.
Sakrokosigeal teratomlarin goriintiileme kara-
kteristikleri diger anatomik bolgelerdeki tera-
tomlar ile aynidir. Sakrokoksigeal teratomlarin
gorlintiileme bulgular1 tiimorlerin  histolojik
alt tiplerini ongoéremese de, benign . sakro-
koksigeal teratomlarin, malignlere kiyasla kis-
tik bilesenlere, kalsifikasyona ve belirgin yag
dokusuna sahip olma olasilig1r daha yiiksektir.
Kitle i¢inde kanama ve/veya nekroz varligi ile
solid komponent baskinligi ise malign sakro-
koksigeal teratomlarda daha siktir. Sakral
kemik yikimi, ¢evredeki yapilarin inva-
zyonu veya metastatik hastalik da maligniteyi
gosteren 6nemli ipuglaridir [32, 33].

EKSTREMITELER VE YUMUSAK
DOKULAR

A. Hemanjiom: Infantil hemanjiomlar
kizlarda ve diisitk dogum agirlikli bebeklerde
daha sik gorilir. Hemanjiomlarin baglica
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goriintiileme  karakteristikleri  bas-boyun
kisminda  belirtilmistir. ~ Yumusak  doku
hemanjiomlarmin ayirict tanilar1  arasinda

vaskiilermalformasyonlaryeralir. Vaskiilermal-
formasyonlar, vendz ya da lenfatik, yag baskili
T2AG’lerde hiperintens goriiniim olusturarak
hemanjiomlarla karisabilirler. Hemanjiomlar
giiclii ve homojen kontrastlanirken, vaskiiler
malformasyonlarin kontrast madde ile dolmasi
icin daha uzun zaman gegmesi gerekir. Lenfatik
malformasyonlar, i¢erdikleri kistik lezyonlarin
duvarlarinda izlenen, ince, halka seklinde kon-
trastlanma paternine sahiptirler, santralleri
kontrastlanmaz [34].

B. Lipom ve Lipoblastom: Lipomlar matiir
adipositlerden gelisen bengin tiimorlerdir.
Pediyatrik popiilasyonda lipomlar siklikla sirtin
iist kisimlarinda, boyunda, proksimal ekstremitel-
erde ve abdomende goriiliir. Yiizeyel yerlesimli
lipomlar genelde klinikle tani alirlar [35].

Goriintilleme yontemlerinde viicut yag: ile
benzer karakteristiklere sahiptirler. USG’de
ekojeniteleri degiskendir: izo, hipo ya da hip-
erekoik izlenebilirler. Akustik gdlgelenme
olusturmazlar ve RDUS’de genellikle kan-
lanma tespit edilmez ya da minimal kanlanma
goriiliir. MRG’de tiim sekanslarda viicut yagi
ile es intensitede izlenir.

Lipoblastomlar, embriyonik beyaz yag doku-
dan kaynaklanan, nadir, iyi huylu, kapsiillii
tiimorlerdir. Olgular siklikla bebeklik ve erken
cocukluk doneminde ortaya g¢ikar (%90'dan
fazla olgu 3 yasmdan o6nce). Lipoblastomlar
siklikla ekstremitelerde, ylizeyel veya subku-
tan yumusak dokuda ortaya cikarlar, asemp-
tomatik, agrisiz, progresif Kkitleler halinde
saptanirlar. Lipoblastomlarin  dogal seyri,
matiir lipomlara evrilme seklindedir, spon-
tan rezoliisyon da bildirilmistir. Lipoblastom,
USG, BT ve MRG’deinternal septalar igeren
lobiiler lezyon seklinde goriiliir. Birgok has-
tada, Ozellikle daha biiyiikk cocuklarda, yag
icerigi bu lezyonlarm baskin o6zelligidir ve
bir lipomdan ayrilamazlar, ayirict tant unsuru
olarak yalnizca g¢ocugun geng¢ yast On plana
¢ikabilir. Neonatal ve infantlarda, lipoblato-
mun miksoid komponenti baskin olabilir ve
yalnizca kiiglik yag partikiilleri gortlebilir.
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Resim 7. A-G. Sakrokoksigeal teratom. Yag baskili aksiyal T2AG (A) ve koronal T2AG’de (B) heterojen
hiperintens, agirlikli olarak kistik lezyon gérilmektedir. Lezyon periferinde aksiyal T1AG’lerde (C)
ve lezyon santralinde koronal T1AG’'lerde (F) yagl icerik (C, F, oklar) hiperintens izlenmekte, yag
baskili prekontrast T1AG'lerde (D) ise yagl kisimlarin sinyali baskilanmaktadir (D, ok). Lezyonun
solid komponentlerinde aksiyel yag baskili T1AG’lerde (E) ve koronal T1AG'lerde (G) kontrastlanma

(E,G, yildizlar) izlenmektedir.

Miksoid alanlar kontrastlanabilir ve bu yon-
leriyle lezyonlar liposarkomdan ayirt edile-
mez hale gelirler. Dogru tani1 i¢in hasta yasi en
onemli bulgudur, 10 yagindan kiiciik hastalarda
liposarkomlar son derece nadirdir. Bu nedenle,
2 yasindan kiigiik bir ¢cocukta, yag igeren bir
lezyon, belirgin veya baskin nonlipomatoz
bilesenlere dahi sahip olsa, hemen hemen her
zaman lipoblastomdur [35-37].

C. Rabdomiyosarkom: Rabdomiyosarkomlar
pediyatrik yumusak doku tiimorlerinin %4-8’ini
olustururlar. En sik 3-12 yas arast goriiliirler,
median tani yasi 5°tir. Beckwith-Wiedemann
sendromu, Li-Fraumeni sendromu ve pleuro-
pulmoner blastom rhabdomyosarkom ile iliskili
genetik durumlardir. Retinoblastom sebebi-
yle radyoterapi alan hastalarda da rabdomi-
yosarkom sik goriiliir. Rabdomiyosarkomlar

lokal agresif tiimorlerdir ve hizli biyiirler.
Norovaskiiler demet ve kemik iligi invazyonu
yapma egilimindedirler [38].

Uc ana histolojik alt tip mevcuttur: emriyo-
nel rabdomiyosarkom (en sik goriilen pedi-
yatrik tiirdiir, vakalarin %75’ini olusturur),
alveolar rabdomiyosarkom (vakalarin %20°’si),
pleomorfik rabdomiyosarkom (vakalarin %5°1,
eriskinlerde daha sik goriiliir). Gorilintiileme
ozellikleri ¢ok g¢esitlidir; farkli histolojik alt
tiplere, timoriin yerlesim yerine ve ortaya
ciktig1 yasa gore degisiklik gosterir. USG’de
iyi siurli, heterojen ekoda, hipo ya da izoekoik
lezyonlar seklinde izlenirler. BT goriintiilerinde
genelde yumusak doku dansitesinde gortiliirler,
kontrastlanma izlenebilir, vakalarin yaklasik
%?20’sinde ¢evre kemik dokuda destriiksiyon
mevcuttur. TIAG’lerde hipo ya da izointens



izlenirler, intensiteleri komsu kas doku ile
benzerdir. Alveoler ve pleomorfik alt tiplerde
siklikla hemorajik icerik izlenir. T2AG’lerde
genelde hiperintenstirler, 6zellikle ekstremitel-
erde yerlesen tiimorlerde sinyalsiz alanlar
(flow-voids) goriilebilir. Orta-iyi  diizeyde
kontrastlanirlar. Embriyonel rabdomiyosar-
komlar daha homojen goriiniirler, alveolar ve
pleomorfik alt tiplerde ise nekroz alanlar1 sik
izlenir. Pleomorfik alt tipte halka tarzinda kon-
trastlanma goriiliir [38-40].

Neonatal tiimorler, son derece ¢esitli, hetero-
jen bir neoplazm grubunu kapsar. Baz1 lezyon-
lar tedavi olmaksizin kendiliginden gerilerken,
digerleri agresif, multimodal tedaviye direngli
olabilirler. Lezyonlarin ¢ogu benign olmakla
birlikte, histolojik siniflandirma her zaman kli-
ink davranis paternini ya da prognozu ongor-
mede yeterli degildir. Neonatal tiimorlerin
erken ve dogru tanisi, buna baglh olarak yer-
inde ve uygun tedavisi pediyatrist ve radyolog
is birligini gerektiren 6zellikli uygulamalardir.
Lezyonlarin tipik goriiniimlerini, anatomik
lokalizasyon 1s183inda akilda bulundurmak
dogru tanida kilit role sahiptir.
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e
Sayfa 465

Teratomlar cesitli histolojik dokular bir arada igermeleri sebebiyle heterojen bir radyolojik goriintiiye
sahiptirler. Yag iceriginin gosterilmesi anahtar bir radyolojik bulgudur.

Sayfa 465

Pilositik astrositomlar genellikle genis bir kistik komponent ve kontrastlanan bir mural nodiil seklinde
ortaya c¢ikarlar. Daha nadir olarak ¢ok sayida kistler ve solid komponentler i¢eren heterojen kitle
seklinde ya da tiimiiyle solid kitle halinde goriiliirler.

Sayfa 469

Kardiyak rabdomiyomlarla, tuberoz skleroz arasinda giiclii bir iliski mevcuttur. Kardiyak
rabdomiyomu olan bireylerde tuberoz skleroz insidansi %60-80 arasindadir, tuberoz sklerozlu
bireylerin ise %50’sinden fazlasinda rabdomyom saptanir. Rabdomiyomlar vakalarin %60’ mnda
multipledir.

Sayfa 473

Sakrokoksigeal teratomlar antenatal USG’de tespit edilebilirler. USG’de goriilen olgular
intraabdominal uzanimin tespit edilmesi ve ¢evre organlarla iligkinin gdsterilmesi amaciyla mutlaka
fetal MRG ile de degerlendirilmelidir. Fetal MRG’si yapilmayan olgular, dogum sonrasi en kisa
zamanda MRG ile incelenmelidir.

Sayfa 473
Hemanjiomlar gii¢lii ve homojen kontrastlanirken, vaskiiler malformasyonlarin kontrast madde ile
dolmasi i¢in daha uzun zaman gegmesi gerekir.



478 Calisma Sorulari

Neonatal Timorler
Sonay Aydin, Mecit Kantarci

1. Neonatal tiimorlere dair sunulan genel bilgilerden yanlig olan1 seginiz.

a.

Neonatal tiimorler, dogum Oncesi veya yasamin ilk 30 giinii icinde tani alan tiimor
grubudur.

Neonatal tiimorler genelde embriyolojik dokunun uygunsuz ya da yetersiz diferansiyasyonu
sonucu ortaya ¢ikarlar.

Neonatal solid tiimorlerin ¢ogu benigndir.

. En sik karsilagilan neonatal timor tipleri néroblastom ve santral sinir sistemi tiimorleridir.

e. Bazi malign tiimdrlerin invazyon ve metastaz potansiyeli ¢ok kisith iken, histolojik olarak

benign kabul edilen bazi tiimorler ise boyutlar1 ve yerlesim yerleri yoniinden kotli prognozlu
seyredebilirler.

2. Neonatal santral sinir sistemi tiimdrleri ile ilgili dogru dnermeyi se¢iniz.

a.
b.

C.

En sik goriilen neonatal santral sinir sistemi tiimorleri pilositik astrositomlardir.

Pineal bolgede yerlesen teratomlar siklikla puberte prekoks ile prezente olurlar.

Cok Tabakali Rozet Olusturan Noroektodermal Timorler BOS araciligiyla yayilan koti
prognozlu timorlerdir.

Desmoplastik infantil gangliogliomlar, infrasellar yerlesimli tiimorlerdir ve en sik serebellar
vermisi tutarlar.

Koroid pleksus tiimoérlerinde kalsifikasyon izlenmemesi ayirict tanida Snemli bir

ipucudur.

3. Neonatal bag boyun tiimdrlerine ait yanlis nermeyi bulunuz.

a.

Infantil hemanjiomlar yasamin ilk 1-2 y1l1 i¢inde hizl biiyiiyen daha sonra ise rezorbe olup
kaybolan tiimorlerdir.
Hemanjiomlar iyi diizeyde kontrastlanan vaskiiler tiimorlerdir.

¢. Hemanjiomlar T2 agirliklt MR goriintiilerinde BOS ile izointens izlenen kuvvetli T2 sinya-

line sahiptirler.

Lenfatik malformasyonlar multikistik goriiniimde vaskiiler tiimorlerdir, kontrastli incele-
melerde kist duvarlarinda kontrastlanma gortilebilir.

Bas-boyunda yerlesen teratomlar en sik servikal bolgede goriiliir.

4. Plevropulmoner blastomu radyolojik olarak asagidakilerin hangisinden ayirmak en giigtiir?

a.

o a0

Bronsial atrezi

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
Bronkojenik kist

Pulmoner sekestrasyon

Konjenital lober amfizem
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5. Asagidaki neonatal tiimdrlerin hangisi i¢in kalsifikasyon beklenmeyen bir bulgudur ?
a. Teratom

Noroblastom

PNET

Koroid pleksus tiimdrleri

o ao

Mezoblastik nefroma
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