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Holoprosensefali on
beynin ayrismamasiyla
olusan kompleks ve
heterojen malformasyon
grubudur.

Olgularin agirligina goére
alobar, semilobar, lobar
gibi tipleri vardir.

Alobar ve semilobar
formlar daha kotu iken
lobar form daha iyidir.
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HOLOPROSENSEFALI

 10.000-15.000 canli dogumda bir goérulirken
aborte olan fetlislerde daha fazla gorulir. (1/250)

* Etiyolojisi cok heterojendir.Cogu vakada sebep
bilinmezken; tespit edilen faktorler kromozomal,
teratojenite ve sendromlarin kompenenti olabilir.

e Kromozomal anomaliler tim vakalarin %14-47
‘sinde mevcuttur ve en sik olanda trizomi 13 ‘dur.



ULTRASONOGRAFIK TANI

Alobar ve Semilobarda; Tamamen veya parsiyel
olarak birlesmis talamuslar, tek yada parsiyel
olarak birlesik ventriklller ve kavum septum
pellisudum yoklugu

Lobarda ise birlesik frontal boynuzlar ve CSP
yvoklugu ile karakterizedir.

Mutlaka yuz degerlendirilmelidir. Orta hat
yapilarinin anormal gelisiminden kaynaklanan yuz
anomalileri gorulebilir.



TANI

* Ultrasonda talamus RS
cekirdekleri birle§mi§ '
gorullr, ventriklller
tek ventrikul halini
almistir, falks
izlenmez.

* Kavum septum
oelusidum ve korpus
<allozum gorulmez.




AMAC VE YONTEM

* Cukurova Universitesi Tip Fakultesi Prenatal
Tant ve Tedavi Merkezi'nde tani almis
holoprosensefalili fetuslarin kisa ddénemli
sonuclarinin sunulmasi amaclandi.

 Aralik 2014- Agustos 2018 tarihleri arasinda
tani alan 42 hastanin perinatal sonuclari geriye
donlk incelendi.



BULGULAR

Anne yasi (ort) 29.6

Tani haftasi (ort) 19.2
1.Trimesterda tani konan 13 (%30)
hasta sayisi (n)

Holoprosensefali tipi (n)

Alobar tip 33 (%78)
Lobar tip 8 (%19)
Diger tipler 1

Izole holoprosansefali (n) 18 (%43)
Kalp anomalileri (n) 12 (%28)
Yiiz anomalileri (n) 20 (%47)
Diger sistem anomalileri (n) 11 (%26)
Kromozom analizi yapilan 24 (%57)
hasta sayisi (n)

Normal karyotip (n) 15
Trizomi 13 (n) 3

Trizomi 18 (n) 2
Translokasyon tipi trizomi 13 (n) 3
Triploidi 1

Sonug

Gebelik Sonlandirma (n) 28 (%66)
Oli dogum (n) 2 (%5)

Canli dogum (n)

12 (%28) (yedi adet yenidogan eksitus, iki
adet 2 aylik bebek eksitus, bir adet 3
yasinda eksitus)

Yasayan cocuklar

2 (ikisi de trakeostomili YBU takipli)




BULGULAR

* Holoprosensefalili olgularimizin 28 vakada
gebelik sonlandirilmistir.

* Sonlandirmay! kabul etmeyen 12 olgumuzdan
sadece 2 bebek mekanik ventilasyona bagl
agir mental ve motor gerilikle yasamaktadir.
Diger bebekler erken donemlerde o6lmustur.
Sadece 1 olgu cocukluk cagina ulasmis, o da 3
yasinda olmustur.



SONUC

 Holoprosensefali cok agir bir santral sinir sistemi
anomalisidir. Bazi tipleri agri motor ve mental
gerilikle eriskin yasa gelse de genelde 6lumcul bir
durumdur. Izole vakalarda bile prognoz katuddr.
Bircok vakada yuz anomalileri de eslik etmektedir.

* Holoprosensefali tanisi birinci trimesterde de
konulabilir. Birinci trimester ultrasonografisinde
falks serebriye dikkat edilmelidir. Ventrikullerin
simetrik olusuna ve koroid pleksuslarin kelebek
goruntustne dikkat etmek gerekir.



SONUC

* Birinci trimesterde tesbit edilmesi ile gec
donem gebelik sonlandirmalarinin  artmis
morbiditesinden de kacinilmis olacaktir.

* Holoprosensefali saptandiginda ayrintili bir
degerlendirme vyapilmali, aileye olumsuz
prognoz anlatilmali, kromozom analizi
Onerilmeli ve gebelik sonlandirma secenegi
sunulmalidir.



