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Ozet

Korpus kallozum agenezisi (KKA) saptanan olgulara
yaklasim ve intrauterin tan1 koymadaki gii¢liiklerin bir olgu
nedeni ile literatiir esliginde tartigiimasi.

30 yasindaki olgu klinigimize infertilite yakinmasi ile
basvurdu. Tedavi sonrasi gebelik saglanmasiyla birlikte
prenatal tarama sirasinda fetusta izole korpus kallozum
agenezisi (KKA) tanist konularak gebelik termine edildi ve
sonrasinda histopatolojik olarak da tan1 dogrulandi.

KKA, prevalans: ve klinik énemi tam olarak bilinmeyen
ve nadir goriilen bir fetal anomalidir. Etyolojisi heterojendir ve
genetik bozukluklarla olan sik birlikteligi nedeniyle bu olgu-
larda rutin karyotipleme yapilmas:t Onerilmektedir. KKA,
gerek birlikte goriilen ek anomalilerin siklig1 gerekse deneyim-
li bir obstetrisyenin bile tanisinda karsilasacagi zorluklar ne-
deni ile dnemlidir.
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Summary

To discuss the approach to the patients with agenesis of
the corpus callosum (ACC), and also to discuss difficulties in
intrauterin diagnosis in light of current literature due to a case.

A patient who was 30 years old woman presented to our
clinic with a complaint of infertility. After the treatment for
infertility, she was diagnosed as having fetal isolated ACC
during prenatal screening, and the pregnancy was terminated.
The diagnosis of ACC was confirmed in the histopathological
examination.

Agenesis of the Corpus Callosum (ACC) is an
uncommonly seen fetal anomaly that the prevalence, and
clinical importance is unknown. Etiology of ACC is
heterogenous. Routine karyotype analysis is suggested in these
cases because of the association with genetic abnormalities.
ACC is important for not only the relationship to increased
frequency of fetal abnormalities, but also difficulties in the
diagnosis.

Key Words: Agenesis of the Corpus callosum, Infertility,
Pregnancy

T Klin J Gynecol Obst 2004, 14:171-174

Korpus kallozum agenezisi (KKA), rutin
ultrasonografi incelemeleri ile erken prenatal
tanis1 miimkiin olan ve birlikte goériilen ek anoma-
lilerin siklig1 nedeni ile de énemli olan gelisimsel
bir bozukluktur. Goriilme siklig1 arastirmanin
yapildig1 popiilasyona ve degerlendirme yontem-
lerine gore degismekle birlikte, literatiirde KKA
prevalansint  genel popiilasyonda  %0.3-0.7,
gelisimsel sorunlular grubunda ise %2-3 olarak
bildiren ¢aligmalar mevcuttur (1).

Etyolojide, heterojen faktorler suglanmakta ve
ozelliklede genetik faktorlerin 6n planda oldugu ve
otozomal dominant, otozomal resesif ve sekse bagl
kalitimla ilgili olabilecegi diistiniilmektedir (1).
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KKA olgularmin ¢ogu sporadik olmakla bir-
likte bazi genetik hastaliklarin ve kromozomal
bozukluklarin bir komponenti olarak karsimiza
c¢ikabilecegi ve pek ¢ok organ sistemini tutan geli-
simsel sorunlarin bir parcasi olabildigi gbézden
ka¢gmamalidir.

Bu ¢aligmada prenatal anomali taramasi sira-
sinda fetal izole KKA ve intraventrikiiler kanama
tanis1 konularak gebeligi termine edilen ve sonra-
sinda histopatolojik olarak da tanmimlanan bir olgu
sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

30 yasinda, 5.5 yillik evli infertil olgu (N.A.)

cocuk istegi ile klinigimize basvurdu. Olgunun ve

171



Filiz CiL ve Ark.

esinin yapilan tetkiklerinde transvajinal ultrasono-
grafide sol overde 20x30 mm. boyutunda
endometrioma ile uyumlu bir kistin varligi disinda
patolojik bir bulgu saptanmadi.

Bu bulgularla olguya primer infertilite ve sol
overde endometrioma kisti on tamisiyla lapa-
roskopik olarak sol overden kist eksizyonu uygu-
landi. Yapilan histopatolojik incelemede kistik
kitlenin endometrioma olarak degerlendirilmesi
lizerine olguya endometriozis odaklarinin baski-
lanmasi amaciyla 2 ay boyunca bir gonadotropin
serbestlestirici  hormon (GnRH) analogu olan
goserelin 3.6 mg. tedavisi uygulandi.

Tedavi sonras1 gegen siire i¢inde olguda spon-
tan gebelik saptandi. Olgunun gebelik izlemleri
sirasinda yapilan tetkiklerinde Toxoplasma Ig G
(+), Rubella Ig G(+), CMV Ig G (+) ve triple test
normal olarak bulundu.

Olgunun rutin gebelik takipleri sirasinda 11.
gestasyonel haftada yapilan ultrasonografide fetal
nukal translusensi : 1 mm-normal olarak 6l¢iildii.

Olgunun ikinci trimesterda yapilan triple test
sonucu normaldi ve 19. gestasyonel haftada
ultrasonografi ile fetal anomali taramasi sirasinda
kavum septum pellisidumun ve korpus kallozumun
goriintiilenememesi (Resim 1), lateral ventrikiil
genisliginde artis oldugunun (12.9 mm) goriilmesi
(Resim 2), bilateral koroid plexus kisti saptanmasi,
3. ventrikiilde yukar1 dogru yerlesme ve gdzyasi
(tear drop) goriintiisiiniin varligr nedeni ile fetal
KKA tanist konuldu. Ailenin de onayi ile bu hafta-
da fetal karyotip tayini amaci ile amniosentez ya-
pildi. 22. gestasyonel haftada amniosentez sonucu
46 XX (normal) olarak bulundu.

Olgunun izlemi sirasinda 22. gestasyonel haf-
tada ultrasonografi incelemesinde, santral intraven-
trikiiler alanda 19x15 mm kistik yapida intraven-
trikiiler kanama alan1 saptanmasi iizerine; ailenin
istegi ve akademik kurul onayi ile 22. gestasyonel
haftada gebelik sonlandirildi.

Terminasyon sonrasi yapilan otopsi sonucunda
KKA ve intraventrikiller =~ kanama  tanist
histopatolojik olarak da dogrulandi ve fetusta ek
bagka bir anomaliye rastlanmadigi patologlar tara-
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Resim 1. Korpus kallosum agenezisinin axiel planda ultra-
sonografik gorlintiisii.

22/07/02 09:32:35
ME.U. TIP.FAK. KADIN HST.DOGUN GA{LHP)=25WED P100 4HHz 035§
B11 ; - : A £ : . ' - 3 = ;

Resim 2. Dilate lateral ventrikiillerin (12.9 mm.) goriiniimi.

findan rapor edilerek olgu izole KKA olarak deger-
lendirildi (Resim 3).

Olgu bu gebeliginin terminasyonundan 8 ay
sonra spontan olarak gebe kaldi ve normal bir
izlem sonrasi saglikli bir kiz ¢ocuga sahip oldu.

Tartisma

Korpus kallozum; gebeligin 12-18. haftalarin-
da interventrikiiler foramenin (foramen monroe)
anteriorunda gelisir ve ultrasoundla degerlendiril-
mesi ancak 18-20. gebelik haftalarinda miimkiin
olabilmektedir. Dolayis1 ile KKA’nin midges-
tasyon Oncesinde ultrasonografik goriintiilenmesi
miimkiin olmamakta ve ancak 20. gestasyonel
haftadan sonra prenatal tanisi konulabilmektedir.
Ancak deneyimli bir uzmanin bile tanida zorluklar-
la karsilagabilecegi unutulmamalidir.
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Resim 3. Fetusun patolojik tetkiki sirasinda beynin koronal
kesitinde, lateral ventrikiiller boynuz seklini almis ve orta
hatta korpus kallozum izlenmiyor.

Etyolojide heterojen faktorler suglanmakta ise
de dzellikle genetik faktdrlerin iizerinde durulmak-
tadir ve otozomal dominant, otozomal resesif ve
sekse bagl kalitimla ilgili olabilecegi diistintilmek-
tedir. Bununla birlikte KKA saptanan olgular,
mendelian bir sendromun pargasi olarak ya da
izole bir tablo ile de karsimiza ¢ikabilir (1).

KKA’Il olgularda kromozomal bozukluklarin
(6zellikle trizomi 18 ve trizomi 8), %20 gibi yiik-
sek oranlarda saptandigi bildirilmektedir (1). Dola-
yis1 ile bu olgularda rutin fetal karyotip tayini ya-
pilmasi 6nerilmektedir. Literatiirde KKA ile birlik-
telik gosterdigi saptanan diger kromozomal bozuk-
luklar ise; 13 q mozaik delesyonu, 8 p inverted
duplikasyonu ve X’e bagli hidrosefalidir.

Cesitli polimalformatif sendromlar da (kromo-
zomal ya da tek gen bozukluklar) KKA ile birlikte
goriilebilmektedir. Bunlardan bazilar1 sunlardir;
Aicardi sendromu, Andermann sendromu, Akro-
kallozal sendrom, CRASH sendromu, Adams
Oliver sendromu, Shapiro’s sendromu. Bu sen-
dromlarin ileri molekiiler aragtirilmast1 KKA’nin
etyolojik heterojenitesini anlamamizda faydal
olabilir.

Son yillarda yapilan baz1 c¢aligmalarda
KKA’nin intrauterin infeksiyonlarla da iliskili
olabilecegi iizerinde durulmaktadir. Mehta ve ar-
kadaglarinin bir ¢aligmasinda KKA ile konjenital
sitomegalovirus infeksiyonunun iligkisi bildirilmis-
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tir (2). Calismamizda ise olgunun enfeksiyon belir-
teglerinde herhangi bir patoloji saptanmamasi ne-
deni ile etyolojide enfeksiydz bir nedenin varligi
diisiintilmedi.

Tamida rutin ultrasonografi incelemesi sirasin-
da kavum septum pellicidumun goriintiilenememe-
si ve atrium genisliginin artmisg olmasi, KKA agi-
sindan  uyarict  olmalidir.  Bilindigi {izere
ventrikiilomegali, farkli klinik seyirler gosterebilen
heterojen bir hastalik grubu ile iliskilidir ve
ventrikiillerin degisen derecelerde dilatasyonuna
bir ¢ok fetal anomalide de rastlanabilmektedir.
Lateral ventrikiillerde minimal dilatasyon saptanan
bazi siipheli durumlarla karsilagildiginda ise diger
sistemlerin de degerlendirilmesi i¢in ayrintili bir
tarama yapilmasi ve ventrikillomegalinin derecesi-
nin yakin izlemi, varolan anomalinin erken teshisi
acisindan 6nemlidir.

Ultrasonografik tarama sirasinda midkoronal ve
midsagital planda korpus kallozumun goriintiilene-
memesi tam1  koydurucu bir ozelliktir ve
interhemisferik fissiirde genisleme ile birlikte 3.
ventrikiiliin yukar1 planda yer degistirmesi de
obstetrisyen i¢in uyarici olmalidir. Ayrica aksiyel
planda yapilan incelemede atrium ve oksipital boy-
nuzlarm dilatasyonu ile birlikte lateral ventrikiil
govdelerinin ayrik olarak saptanmasi gozyasi (tear
drop) goriintiisiinii olusturur ve KKA’l1 olgularin
cogunda var olan bu goriintiiye fetal beynin diger
anomalilerinde rastlanmadigi cesitli ¢alismalarda
rapor edilmistir. Bilindigi gibi korpus kallozum,
hemen altinda yerlesen kavum septum pellisidum ile
gerek anatomik gerekse embriyolojik agidan yakin
iliski igindedir dolayisi ile KKA saptanan olgularda
kavum septum pellicidumun da gelisiminin geri
kaldig1 goriilmektedir.

Verteks prezentasyonundaki olgularda goriintii-
leme zor olabileceginden siiphelenilen olgularda
transvaginal ultrasonografinin kullanilmas1 faydal
olabilir. Renkli doppler goriintiilemesi ile arteria
cerebri anteriorun dallanmasinin anormal oldugunun
goriilmesi de tanida kullanilabilen bir 6zelliktir.

KKA’nin, komplet ve inkomplet olmak iizere
2 tipi mevcuttur. Komplet KKA, hatali embriyo-
genezden kaynaklanan bir malformasyon olarak
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tammlanmaktadir. Inkomplet tip ise korpus
kallozum disgenezisi olarak da adlandirilir ve
korpus kallozumun kaudal boliimiiniin (korpus ve
splenum) degisik derecelerde eksikligi s6z konu-
sudur. Fetal gelisimin herhangi bir evresinde orta-
ya ¢ikan aksamanin bu patolojiye neden olabilece-
§i diisiintilmektedir.

KKA klinikte; pek ¢ok organ sisteminin etki-
lendigi gelisimsel bozukluklarin bir komponenti
olarak karsimiza ¢ikabildigi gibi bazen de ek bagka
bir anomalinin bulunamadig: ve izole KKA olarak
tanimlanan bigimde olabilir (3).

Prognozun tahmini ac¢isindan tan1 konulduktan
sonra bu 2 tipin ayriminin yapilmasi 6nemlidir.
Ciinkii bagka gelisimsel anomalilerin eslik ettigi
KKA olgularinda prognoz var olan malformas-
yonlarin tipi ve ciddiyetine gore degismekle birlik-
te izole olgularda prognoz genellikle iyidir.

Izole KKA’I1 olgularda genellikle normal ya
da smirl mental gelisim beklenir. Cogunlukla her-
hangi bir klinik bozukluk bulunmayan bu olgular-
da, cesitli norolojik bozukluklar, epileptik nobetler,
davranig ve dikkat bozukluklari, ifade ve 6grenme
giicliigii, antisosyal kisilik, sizofreni, otizm gibi
patolojilerin insidansinin arttigr iddia edilmektedir.

Baz1 asemptomatik izole KKA olgularinda ise
tan1 ancak hayatin ileri donemlerinde serebral spe-
sifik goriintiileme yontemleri ile rastlantisal olarak
konulabilmektedir. Literatiirde Alzheimer tipi
demans tanist konulan ve hastalik dncesinde nor-
mal fonksiyona sahip olup serebral bilgisayarli
tomografide rastlantisal olarak saptanan izole
KKA’li vakalar rapor edilmistir (4).

Bu baglamda fetal izole KKA tanist konulan
olgulara yaklasimin ne olmasi gerektigi bugiinkii
bilgiler 1s181nda hala netlik kazanmamigsa da genel
goriis olgularin fetal ve postnatal donemde de sik
olarak takip edilmesidir. Ciinkii literatiirdeki bilgi-
ler kisa siireli takipleri ve retrospektif vaka calis-
malarini icerdiginden bu olgularin uzun déonemdeki
prognozlarmin ne olacagi net olarak aydinlatila-
mamistir.

Calismamizda, 22. gestasyonel haftada karyo-
tip tayini normal olarak gelmis ancak fetal izlem
sirasinda bu haftada yapilan ultrasonografide,
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fetusta intrakranyal kanama saptanmistir. Bilindigi
tizere nadir goriilen ve ¢ogunlugu intraventrikiiler
olarak gelisen bu patolojinin bulundugu fetuslarda
prognoz genellikle kotidiir. Literatiirde prenatal
olarak fetal intraventrikiiler kanama saptanan 3
olguyu iceren bir ¢caligmada, izlemde yenidoganlarin
higbirinin yasamadig bildirilmistir (5).

Dolayzsi ile fetusta izole tip KKA saptanmasi-
na ragmen izlem sirasinda fetal intraventrikiiler
kanamanin da gelismesi iizerine ailenin istegi ve
Anabilim Dali akademik kurul karar1 ile gebelik
sonlandirilmastir.

Sonug olarak KK A, erken intrauterin donemde
tanisi giic olan ve izole olgularda uzun dénemde
prognozun belirsizligi nedeni ile 6nemli bir patolo-
jidir.

Bu ¢alismada rutin prenatal tarama sirasinda,
fetal KKA’ni diislindiiren ultrasonografik bulgu-
lardan siiphelenildiginde, prognozun belirlenmesi
amaci ile izole ve komplike tipin ayirict tanisinin
yapilmasmin Onemi vurgulanmaktadir. Ayrica
KKA’lI1 olgularda kromozomal anomali insidansi-
nin yiiksekligi ve eslik edebilecek sendromlarin
saptanmasi agisindan dikkatli ve ayrmtili bir aras-
tirmanin ve karyotip tayinin gerekliligi agiktir.
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