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Yazarlara Ac¢iklama

GENEL KURALLAR

Tanim

Tirk Perinatoloji Dernegi'nin yayin organi olan Perinatoloji
Dergisi ve Perinatal Journal, dort ayda bir olmak tzere yilda 3
say1 halinde ¢ikar. Dergiye gondrilen yazilar, basilt olarak (ISSN:
1300-5251) ve elektronik ortamda (ISSN: 1303-3132) Perinato-
loji Dergisinde ve Ingilizce cevirileri elektronik ortamda Peri-
natal Journal’da (ISSN: 1303-3124) yayinlanir. Yazilarin Turkce
olarak Perinatoloji Dergisinde ve Ingilizce olarak Perinatal Jour-
nal’da yayinlanmak tzere gonderildigi kabul edilir. Dolay1st ile
yazt gonderiminde hem Tiirkge hem de Ingilizce birlikte girilmeli-
dir.

Dergide, Perinatoloji ile ilgili deneysel ve klinik arastirmalar, ol-
gu bildirimleri, yorumlar, Perinatoloji Kongreleri ve Mezuniyet
Sonrast Egitim Kursu sunumlari yayinlanir.

Dergide yayinlanmak tzere gonderilen yazilara, daha 6nce ya-
yinlanmadigina ya da yayinlanmak tizere baska bir yere gonde-
rilmedigine iliskin yazili beyan, sorumlu yazar araciligs ile elek-
tronik olarak alinmaktadir (Onay metni, IP adresi, tarih ve saat
elektronik olarak kaydedilmektedir). Diger yazarlar ile ilgili so-
rumluluk, sorumlu yazara aittir.

Teblig olarak sunulmus calismalar ise ayrica belirtilmelidir.

Yazilarin sorumlulugu yazarlara aittir. Sorumlu yazar makale
gonderiminde belirtilmelidir.

Yayin Kurulu, yayin kurallarina uymayan yazilart yayinlamamak,
diizeltmek tizere yazara geri vermek, bicimce dizenlemek, yaza-
rin izni ile duzeltmek ya da kisaltmak yetkisindedir. Yazi ve ilis-
kili eklerin saklanmasindan Dergi sorumlu tutulamaz. Bu neden-
le arastiricilarin bunlara ait bir kopyay1 kendilerinde bulundur-
malar1 uygundur.

Insanlar izerinde yapilan deneysel arastirmalarin bildirildigi ya-
zilarin yontem bolimiinde, bu arastirmanin yapildigi gonulli ya
da hastalara uygulanan islemlerin anlatildiktan sonra kendileri-
nin onaylarinin alindigin (informed consent) gosterir bir cimle
bulunmalidir. Yazar(lar), bu tiir arastirmalarda, uluslararasi alan-
da kabul edilen kilavuzlara (1964 Helsinki Deklarasyonu ve bu-
nun daha sonraki diizenlemeleri) ve TC Saglik Bakanligi tarafin-
dan getirilen, 29 Ocak 1993 tarih ve 21480 say1li Resmi Gazete'de
yayinlanan "[la¢ Arastirmalart Hakkinda Yonetmelik" ve daha
sonra yayinlanan diger yonetmeliklerde belirtilen hiikiimlere
uyuldugunu belirtmeli ve kurumdan aldiklari Etik Komite Ona-
yi'nin bir kopyasint gondermelidir.

Dergide yayinlanacak yazilar icin bask: masraft alinmaz, ancak
ayr1 baski talepleri ve renkli resim baskilart ticret karsiligi yerine
getirilir

YAZI STANDARDI

Yazilar ; http;//www.perinataldergi.com/ adresindeki yonlendir-
meler dogrultusunda hazirlanmali ve elektronik ortamda gonde-
rilmelidir.

Yazarlarin makalelerini dénceden tercihen RTF (Rich Text For-
mat) formatinda hazirlamalart 6nerilir. Elektronik yazt gonder-
me yonlendirmesi esnasinda, kopyalama/yapistirma ile sisteme
aktarmalari ve yazi gonderme islemi esnasindaki yonlendirme
uyarilarina dikkat edilmesi 6nerilir.

On hazirhga yardimer olmast acisindan asagidaki aciklamalar
yardimct hususlardir:

Yorum yazst: Davetli yazarlar tarafindan yapilir. Tartistlan bir
konu tzerinde en fazla 10 ile 12 kaynak iceren ve 2000 kelimeyi
(8 sayfa) gecmeyen ve yazarin o konudaki yorumuna agirlik ve-
ren yazilardir. Yorum yazilarinda 6zete gerek yoktur.

Derleme yazist: Ancak dergi tarafindan davet edilen yazarlar ta-
rafindan yapulir; 4000 ile 5000 kelime (20 sayfa) iceren, belirli bir
konuyu son gelismeler 1s1ginda ele alan ve literatiir sonuclarini
sunan yazilardir. Ozet yazilacaksa 300 kelimeden fazla olmama-
lidir.

Arastirma yazist: Klinik ve deneysel calismaya dayanan yazilar-
dir. En fazla 6 yazar ismi olmasina gayret edilmeli ve 4000 keli-
meyi (16 sayfa) gecmeyecek sekilde yazilmalidir.

Olgu sunumu: ilginc olgularin ve tedavi sekillerinin sunumlari-
dir. En fazla 5 yazar ismi olmasina gayret edilmelidir ve 2000 ke-
limeyi (8 sayfa) gecmeyecek sekilde yazilmalidir.

Editore Mektup: Dergide ¢ikan yazilara yonelik yazilardir; 500
kelimeyi (2 sayfa) ve 3 kaynagt asmamalidir. En gec son alu ay
icinde yayinlanmis yazilara yonelik olmalidir.

YAZI BOLUMLERI
Yazilarda bulunmasi gereken bolimler sunlardir:

Yazi Baghgi: Kisaltma mimkin oldugunca kullanilmamalidir.
Calismanin 6zuni yansitan yapida ve kurum ve benzeri isimler
gerekli olmadigt stirece kullanilmamalidir.

Ozet Sayfasi: Kaynak ve kisaltmalar kullanilmamalidir. Ozet, asa-
gida belirtilen kurgu ve sirada hazirlanmalidir. Bu bolimde yazi-
nin yer aldigt alanlar (dergi, kongre) bildirilmelidir.

Arastirma_yazisi_dzeti: Amag: Birinci ciimlede calismaya temel
olusturan bilgi, ikinci cimlede c¢alismanin hipotezi ve amact.
Yoéntem: Calismanin istatistiksel kurgusu; prospektif, retrospek-
tif, randomize olusu, arastirtlan olgular, 6rnekler ve metodlar.
Bulgular: Calismada elde edilen bulgular. Sonug¢: Calismanin bil-
dirilen hipotezi ve amacina yonelik sonucun bir ctimlelik yoru-
munu kapsar. Anahtar Kelimeler: (en ¢ok bes adet) basliklart ile
diizenlenmelidir. Arastirma yazist 6zeti 250 kelimeden fazla ol-
mamalidir.

Olgu sunumu dzeti: Amag: Sunulacak olgu veya tedavi bi¢iminin
orijinalliginin bir veya iki cimle ile belirtilmesi. Olgu(lar): Bir ve-
ya iki cimle ile olgunun ¢zelligi. Sonug: Sunulan olgu veya teda-
vi seklinin katkisi nedir? Anahtar Kelimeler: (en cok ti¢ adet),
basliklart ile diizenlenmelidir. Olgu sunumu ozeti 125 kelime-
den fazla olmamalidir.

2c¢) Derleme dzeti: Yazarlar tarafindan gerek gorulurse, bir paragraf

3.

halinde konunun 6nemi, literatiir taramasinin sonuclar ve yaza-
rin yorumunu igerir. Derleme yazist 6zeti 300 kelimeden fazla
olmamalidir.

Yazi Metni: Asagida belirtilen basliklar halinde ve her baslik ay-
11 bir sayfadan baslayacak sekilde diizenlenmelidir.

3a) Arastirma yazisi: Giris: Arastirmaya esas teskil eden konu ana

hatlari ile ele alinmali ve arastirmanin amaci belirtilmeli. Yén-
tem: Arastirmada kullanilan gerecler, klinik ve laboratuar yon-
temler ayrintili olarak belirlenmeli, etik kurallara uygunluk belir-
tilmeli Bulgular: Arastirmada saptanan belirgin bulgular yazida
ele alinmaly, diger bulgular ise ilgili tablo ve grafiklerde gosteril-



meli, tekrarlardan kacinilmali. Tartisma: Arastirmada elde edi-
len sonuclar literatiir bilgileri 15181 altinda ayrintili olarak ele alin-
maly, gereksiz ve gelecege dontk yorumlardan ve tekrarlardan
kacinilmali. Sonug: Arastirmada elde edilen sonuc kisa ve acik
bir sekilde belirtilmeli, calismanin amact ile uyumu ve bunun
klinik uygulamadaki yeri vurgulanmali.

3b) Olgu Sunumu: Giris; Olgu(lar): Tartisma bolimlerinden olusur.

3c) Derleme: Konunun Ozelligine bagli olarak yazar(lar) tarafindan
bolimlendirilir.

3d) Editére Mektup: Diiz metin seklinde olmalidir.

4. Bilgilendirme Boliimii: Yazar bolimiine girmeyen ancak arastir-
maya genel, teknik ve maddi destek saglayan, kisi veya kurum
hakkindaki bilgilendirme metin bolimuniin sonunda 4 satir
gecmemek kaydi ile verilmelidir.

5. Kaynaklar:

5a) Kaynaklar yazida kullanim sirasina gore (2,3,6-8)... Seklinde ra-
kam ile numaralandirilmali ve yazi icerisinde climlenin sonun-
da parantez icinde belirtilmelidir. Tablolalardaki kaynak numa-
ralart o tablonun yaz icindeki sirasina uygun olarak verilmeli-
dir.

5b) Tiirkce kaynak kullanmaya 6zen gosterilmelidir.

5¢) Ayni hususta fazla sayida kaynak gosterilmesinden kacinilmali-
dir.

5d) Ozetleri kaynak olarak kullanmaktan kacinilmalidir.

5e) Dergi isimleri “Index Medicus”a uygun olarak kisaltilmaly, in-
dekste gecmeyen dergiler acik adr ile belirtilmelidir.

5f) Alu veya daha az sayida yazar varsa hepsi belirtilmeli; yazar sayi-
st yedi veya tizerinde ise ilk 6'st yazilip Tirkce kaynaklarda “ve
ark.”, yabanci dildeki kaynaklarda ise “et al.” kelimeleri kullanil-
malidur.

5g) Kaynaklart yazarken siralamalar ve noktalamalar asagida belirtil-
digi sekilde yapilmalidir.

Dergi: Tabor A, Jerne D, Bock JE. Incidence of rhesus immuni-
zation after genetic amniocentesis. Br Med ] 1986; 293: 533-6.

Kitap: Jones KL. Practical Perinatology. New York: Springer-Ver-
lag; 1990; 112-9.

Kitap bélimii: Sibai BM, Frangieh AY. Eclampsia. In: Gleicher N
(Ed). Principles and Practice of Medical Therapy in Pregnancy. 3rd
ed. New York: Appleton&Lange; 1998; p: 1022-7.

Kurum yazst: Institute of Medicine (US). Looking at the future
of the Medicaid program. Washington: The Institute; 1992.

6. Tablolar: Tablolarin her biri ayri ve yonlendirme 1s1ginda giril-
melidir. Ust yazist bulunmali ve arabik rakamlar ile numaralan-
dirilmalidir (Tablo 1, Tablo 2 gibi). Tablolarda yatay ve dikey ¢iz-
giler bulunmamalidir. Tablolar yazi icerisinde gecis siralarina
gore numaralandirilmali ve yazi icerisinde parantez icinde belir-
tilmelidir. Dipnot strasi *, +, #, ** ++ ## seklinde olmalidir.

7. Grafik-Sekil-Resim ve Fotograflar: Tarama yapilarak gonderilen
sekillerin netlik ayarina ve okunaklt olmalarina dikkat edilmeli-
dir. Her grafik ya da sekil tizerinde numara ve aciklayict yazilari
bulunmalidir. Grafik ve sekiller arabik rakamlar ile yaz1 icerisin-
de gecis siralarina gore numaralandirilmali ve yazi icerisinde pa-
rantez icinde belirtilmelidir. Taranan grafik ya da sekiller 100-
300 dpi ,jpeg/jpg ve en ¢cok 1 MB olarak yuklenmelidir.

8. Diger hususlar: Baslik ve ozette kisaltma kullanilmamali, metin
icinde ilk kez kullanildiginda kisaltmanin 6ntndeki kelimelerin
timi acik olarak yazilmalidir. Ozel kisaltma kullanilamaz. ila¢
isimlerinde jenerik isimleri kullanilmalidir. Cihaz ve kit isimleri-
nin yanina parantez icinde firma adi, sehir ve tlke ismi belirtil-
melidir. Deneysel calismalarda ilgili etik kurul onayinin alindigs-
n1 gosteren belge yaziya eklenmelidir. Baska bir kaynaktan alin-
tt yapilan tablo, sekil, grafik ya da resim, ancak ilgili yazarin ya-
zilt izni ile kullanilan bolimun altinda belirtilmek kaydi ile kul-
lanilabilir.
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Dokuz Yillik Kordosentez Sonuclarimiz

Turgay Sener', H. Mete Tanir', Emel Ozalp', Emre Uysal', Beyhan Durak’, Oguz Cilingir’,
Giiney Bademci’, Sevilhan Artan®

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Dogum Anabilim Dali, Eskisebir, Tiirkiye
*Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Anabilim Dali, Tibbi Genetik, Eskisehir, Tiirkiye

Ozet

Amag: Bir Gniversite klinigindeki kordosentez sonuclarinin degerlendirilmesi.

Yoéntem: Ikiylzellibir gebe kadinda yapilan kordosentez sonucunda elde edilen veriler, kordosentez endikasyonlari, sitogenetik
sonuclari degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin %96.9'undan yeterli kan alinabildi. Kulttr basarisi %99.2 oldu. Iki olguda kultur basarisiz oldugundan, 5 olguda
maternal kontaminasyon saptandigindan girisim tekrarlandi. Toplam 251 girisim sonrasinda fetal kayip olmadi, ancak olgularin %62.2
si disaridan refere edilmis oldugundan gebelik prognozlari hakkinda net bilgiye ulasilamadi. En sik karsilasilan komplikasyonlar olgu-
larin %6.8'inde intraamniotik kanama, %6.3'tinde gecici fetal bradikardi idi. Sitogenetik degerlendirmeye gore anormal kromozomal
sonuclar 13 olguda (%5.1) saptandi. Femur kisaligi olan bir olguda literattirde ilk kez tanimlanan 47,XX,t(8;14)(p22;921),+der(14)
(8;14); tek umbilikal arteri olan bir olguda 46,XX,del(3)(p25pter) sonucu elde edildi.

Sonugc: Kordosentez, bu konuda yetenekli hekimlerce yapildiginda ve uygun laboratuar kalttr kosullari saglandiginda yiksek gtvenir-
ligi olan invaziv bir tanisal ve tedavisel girisimdir.

Anahtar Sozcukler: Kordosentez, gebelik, prenatal tani, kromozom aberasyonlari, fetal kan.

Evaluation of the results of cordocentesis: 9-years experience
Objective: To evaluate of results of cordosentesis in an University Clinic.

Methods: Adequate amount of cord blood was taken from 96.9% of the cases, the successful culture rate was 99.2%. In seven cases
the procedure was repeated as the culture was unsuccessful in two of them and maternal contamination was observed in five of them.
There was no fetal loss among the 251 cordocentesis cases, but it must be taken into account that 62.2% of these patients were
referred to our clinic so that their pregnancy outcomes could not be obtained. The most common complications were intraamniotic
bleeding in 6.8% and transient fetal bradycardia in 6.3% of the cases. According to cytogenetic evaluation reports, chromosomal
abnormality was detected in 13 cases (5.17%). One case with short femur had a karyotype of 47,XX,1(8;14)(p22;g21),+der(14)8;14)
and one case with single umblical artery having a karyotype of 46,XX,del(3)(p25pter) was described for the first time in the literature.

Results: Data including the indications, cytogenetic results and complications was obtained from 251 pregnancies who underwent
cordocentesis in a University clinic.

Conclusion: Cordocentesis is an invasive prenatal diagnostic and therapeutic procedure with high accuracy and safety if it is carried
out by highly skilled physicians and when optimal culture conditions are provided.

Keywords: Cordocentesis, pregnancy, prenatal diagnosis, chromosomal aberrations, fetal blood.

Giris da tedavisine olanak saglayan, gebeligin 14. hafta-

Kordosentez, cesitli intrauterin genetik, enfek- sindan terme kadar uygulanabilen girisimsel bir

siyoz, metabolik ve hematolojik hastaliklarin pre-  prenatal tani ve tedavi yontemidir.' Ancak, 16. haf-

natal donemde erken tanisina ve uygun vakalar-  tadan 6nceki uygulamalarda mortalite daha siktir.

Yazisma adresi: Turgay Sener, I. Inénti Cad No: 57/4, Eskisehir
e-posta: turgays@mail.com
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Sener T ve ark., Dokuz Yillik Kordosentez Sonuclarimiz

Siklikla ailenin gec basvurmasi, dnceden uy-
gulanan prenatal tant yontemlerinin basarisiz
veya siipheli sonuclar vermesi, ultrasonografide
fetal anomali saptanmast gibi fetiisiin kromozo-
mal yapisinin hizla belirlenmesi gereken du-
rumlarda ve kalitsal hematolojik ve metaboliz-
ma hastaliklarinin tanisinda kullanilabilir. intra-
uterin gelisme kisitliliginda (IUGK) fetal meta-
bolik durumun degerlendirilmesi, intrauterin
enfeksiyonlarin tanist, immiin hidrops ve oto-
immiin trombositopenik gebelerde fetlstin de-
gerlendirilmesi ve tedavisi diger kordosentez
endikasyonlaridir.??

Kordosentez girisimlerinde, koryoamniyo-
nit, yetiskin tip respiratuar distres sendromu gi-
bi maternal komplikasyonlar ve fetal kayip, in-
traamniyotik kanama, fetal bradikardi, umbili-
kal kordon hematomu ve trombozu, prematur
membran raptird ve prematir dogum ve feto
maternal transfiizyon gibi fetal komplikasyon-
lar gorilebilir.*

Kordosentez uygulanmasinda islemi yapan
kisinin deneyimi, ultrasonografik gérinta kali-
tesi, gebelik haftasi, maternal kooperasyon,ma-
ternal obezite, amnion swvi miktari, fetusun po-
zisyonu, fetal hareketlilik, plasenta yerlesimi,
hedeflenen umbilikal kordon parcasi ve igne-
nin capt gibi bazi faktorler girisimin basarisi
uzerine direkt etki etmektedir.’

Yontem

Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakdil-
tesi Kadin Hastaliklart ve Dogum Anabilimda-
I'nda 2000-2008 vyillar1 arasinda prenatal tani
amaciyla uygulanan ve Tibbi Genetik Anabilim
Dalrnda kromozom analizi yapilan 251 kordo-
sentez olgusu, girisim endikasyonlari, hiicre
kultird basarisi, saptanan kromozomal anoma-
liler ve genetik sonuclar acgisindan retrospektif
olarak degerlendirildi.

Kordosentez isleminden once tiim olgular
girisim ve olas1 komplikasyonlart hakkinda de-
taylt olarak bilgilendirilerek eslerden aydinlatil-

mis onam formu alindi. Onceki gebelikler ve
prognozlart sorgulanarak kordosentez formuna
kaydedildi. Olgularin yasi, gravidasi, paritesi,
abortus ve yasayan ¢ocuk sayisi, gebelik haftast
ve kan gruplari not edildi. Esler arasinda akraba-
lik varligi ve derecesi, ailede anomalili bebek
oykist arastirildi. Kromozomal gecisli hastalik
oykusi sorgulanarak her hasta icin pedigri ana-
lizi yapildi. Hastalarin genel fizik muayeneleri
yapildi. Tam fetuslar ultrasonografi ile anomali
yonunden tarandi, plasental lokalizasyon kay-
dedildi.

Gebelerin  kordosentez endikasyonlari,
USG’de fetal anomali, ticli tarama testinde yuk-
sek risk (1/270 ve tizeri), ileri maternal yas (ma-
ternal yasin 235 olmast), ileri genetik analiz (am-
niosentez ve CVS dogrulama, mozaik karyotip,
amniosentez kiltlir basarisizligt) hidrops fetalis,
intrauterin gelisme kisithiligi, kota obstetrik oy-
ki, anomalili bebek 6ykist, intrauterin enfeksi-
yon siphesi idi. Girisimlerde Toshiba Sonola-
yer SSA-250A USG cihazi kullanildi. Kordosen-
tez islemine baslamadan once kullanilacak olan
steril gazli bez, 2 adet 5 ml ve 2 adet 2 mI'lik ste-
ril enjektor, spinal igne ve heparin hazirlandi.

Kordosentez girisimleri gebeligin 15-38 haf-
talarinda, 2 operator tarafindan, serbest el tekni-
giyle yapildi. Kordosentez isleminden énce has-
tanin karin bolgesi %10 povidin iyot solisyonu
ile dezenfekte edilerek acik birakilmis diger sa-
halar steril ortiilerle ortildi. Girisim dncesi ve
sonrast hicbir olguya sedasyon, anestezi, antibi-
yotik, tokolitik uygulanmadi. Tim olgularda 20
cm’lik 22 G spinal igne ve kan o6rnekleri icin he-
parinle yikanmis enjektorler kullanildi. isleme
baslanmadan 6nce ultrasonografi ile fetusun ve
umbilikal kordonun pozisyonu, plasentanin lo-
kalizasyonu ve fetal kalp hiz1 belirlendi.

Girisim yeri olarak plasental insersiyon veya
kordonun serbest parcast hedeflendi. Kordo-
sentez, plasentanin yerlesimine bagli olarak, uy-
gun olgularda transplasental gecilerek kord in-
sersiyon yerinden, plasentanin posterior yerle-
simli oldugu olgularda ise transamniyotik geci-
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lerek serbest kordondan veya kordonun pla-
sentaya giris noktasinin 1-2 cm uzagindan um-
bilikal vene girilerek heparinli enjektor icerisi-
ne 1-5 ml kadar kan 6rnegi alinarak yapildi. Kor-
don kaninin alinmasini takiben spinal igne, ak-
sina paralel olacak sekilde cekilerek batin duva-
rindan cikarildi ve isleme son verildi. Daha son-
ra ultrasonogralfi ile fetal viabilite tespit edildi.
Her olgu icin girisimin yapildig: bolge (plasen-
tal veya serbest kordon), islem basarisi, alinan
kan miktari, Rh uygunsuzlugu kaydedildi. Ali-
nan kan miktari1 gestasyonel yas ve endikasyona
gore degismekteydi. Islem sirasindaki kompli-
kasyonlar, basarisiz girisim, amniotik siv1 icine
kanama, fetal bradikardi ayrica belirtildi.

Tuim Rh (-) hastalara girisim sonrasi anti D
Imminglobtlin (300mcgr) uygulandi. Islem
sonrasi tim olgular en az 1 kez USG ile fetal
kalp atimi ve olasit komplikasyonlar acisindan
kontrol edildi.

Ornekler alimlarini takiben derhal Tibbi Ge-
netik Anabilim Dali sitogenetik seksiyonuna
ulastirildi. Maternal kontaminasyon olasiligt Apt
testi (hemoglobin alkalin denatiirasyon testi) ile
ekarte edildi.*” Fitohemaglutinin (PHA) ile in-
diklenmis fetal kan lenfositleri kullanilarak ha-
zir besiyeri icerisinde 72 saatlik lenfosit kulttra
gerceklestirildi. Siire sonunda 0.1 pg/ml (10
png/ml) kolsemid ile 45 dakika muamele edilen
kultirlerden hazirlanan metafaz preparatlari
GTG ve C bantlama teknikleri ile boyanarak
mikroskobik incelemeye alindi. Her olguya ilis-
kin en az 25 metafaz plag: incelendi, olgulara
iliskin metafaz ve karyotip goruntiileri gorunti
analiz sisteminde (Applied Imaging CytoVisi-
on) detaylandirildi ve arsivlendi. Sayisal/yapisal
kromozom anomalisi saptanan olgular perina-
toloji konseyinde degerlendirildi ve ailelere ge-
rekli genetik danisma verilerek ebeveynler bil-
gilendirildi.

Istatistiksel calismalar icin SPSS paket bilgisa-
yar programi, student's t-testi ve Fischer kesin
x2 testi kullanilds. Istatistiksel degerlendirmede
p <0.05 anlamli olarak kabul edildi.

Bulgular

Calismamiza alinan 259 olguya gebelikleri-
nin 15-33. haftalart arasinda kordosentez girisi-
mi denendi. 8 olguda teknik nedenli girisim ba-
sar1siz oldu ve toplam 251 olgudan kordosentez
materyali alindi. Bu 251 olgunun 161’i (%64.1)
refere edilen, 90’1 (%35.9) klinigimizde takip
edilen olgulardi. 5 olguda kordosentez islemin-
de maternal kan gelmesi, 2 olguda da kultiirde
tireme olmamast tizerine toplam 7 olguda islem
tekrarlandi. Gebelerin ortalama yast 37.7£2.39
(34-42) idi. Olgularin ortalama gebelik sayist
2.5741.64, ortalama dogum sayist 1.25+1.08, or-
talama abortus sayist 0.74%1.21, ortalama yasa-
yan cocuk sayist 1.0 £0.89 idi. Kordosentez uy-
gulanan gebelerin ortalama gebelik haftasi
23.4%3.56 hafta idi. Kordosentez endikasyonlari
icinde USG’de fetal anomali %37.8, iclii tarama
testinde yuiksek risk %25.5 ve ileri anne yast
%10.8 ile ilk ti¢ strayt almaktaydu. Ileri maternal
yas endikasyonu ile gelen olgularda yas ortala-
masi 37.742.39 (34-42) idi. Kordosentez endi-
kasyonlari ve dagilimlart Tablo 1’de verilmistir.

USG’de fetal anomali saptanan 98 olguda
(%39)en sik gozlenen anomaliler tek umbilikal
arter %20.4, ventrikiilomegali %16.3 ve hidro-
nefroz %11,2 idi. Anomalilerin dagilimt Tablo
2’de verilmistir.

Olgularin 177’sinde (%70.5) spinal ignenin
giris yeri olarak umbilikal kordonun plasental
insersiyon yeri kullanilirken, 74 (%29.5) olguda
umbilikal kordun serbest kismindan 6rnekleme
yapilmistir. Olgularin %65.7’sinde plasenta an-
terior, %25.2’sinde posterior, %5.1’inde fundal,
%2.4inde sag lateral, %1.6’sinda sol lateral yer-
lesimli idi. Spinal igne giris yeri ile islemin basa-
rist arasinda istatistiksel bir korelasyon saptan-
mamustir (p >0.05). Olgulardan alinan kan mik-
ortalama 4.30£2.17 ml idi.
%10.8’sine Rh uygunsuzlugu nedeniyle proflak-
tik Anti D Ig (300mcgr) uygulamasi yapilmustir.
251 kordosentez girisiminin 17’sinde (%6.8) is-
lemden sonra sinirlt miktarda intraamniotik ka-
nama gozlenmistir. Bu kanamalarin hepsi de 2

tart Olgularin
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Tablo 1. Kordosentez endikasyonlarinin dagilimi.

Kordosentez endikasyonu Olgu sayisi

saptanan olgu sayisi

Kromozom anomalisi
saptanan olgu yiizdesi *

Kromozom anomalisi

USG'de fetal anomali 98
Uclt tarama testinde yiiksek risk 66
lleri maternal yas 28
lleri genetik analiz** 13
Hidrops fetalis 15
JUGK*** 14
K&tu obstetrik dyku 7

Anomalili bebek ¢ykusu 7

Intrauterin enfeksiyon 3

Toplam 251

6 %6.1
1 %1.5
4 %14.2
1 %7,6
1 %14.2
13 %5.7

*Y(izde hesaplari grup icinde yapilmistir.

**Amniosentez, CVS dogrulama, stipheli (mozaik) karyotip, amniosentez kultur basarisizligi.

***|ntrauterin gelisme kisithlig.

dakika veya daha az sirmus ve spontan olarak
durmustur. Olgularin 16’sinda (%6.3) islem son-
rast bradikardi gelismistir. Kanama olan ve ol-
mayan olgular arasinda kanamay1 takiben bra-
dikardi gelismesi acisindan istatistiksel olarak
anlamli bir fark bulunmamustir (p >0.05). 8 olgu-
da teknik nedenli kan alinamamis olup bunlar-

Tablo 2. Kordosentez olgularinda saptanan ultrasonog-
rafik anomalilerin dagilimi.

USG anomali bulgusu Olgu sayisi

Tek arter tek ven 20

Ventriktlomegali 16

—

Hidronefroz

Koroid pleksus kisti
Multiple konjenital anomali
Hipoplastik sol kalp
Kalpte ekojen odak
Kistik higroma
Ekstremite anomalisi
Renal displazi
Orofasial defekt
Hidrosefali
Anensefali

Diafragma hernisi

o N N W W w M~ M D O N

Diger minor anomaliler

dan 5’inde plasenta posterior, 3’inde ise anteri-
or yerlesimliydi. Kordosentez olgularinin gene-
tik degerlendirilmesi sonrast toplam 13 olguda
(%5.2) kromozomal anomali tespit edilmistir.
Bu olgularin dagilimi Tablo 3’te verilmistir.

Tartisma

Kordosentez, gebeligin 2. ve 3. Uicaylarinda
uygulanabilen bir prenatal tan1 ve tedavi yonte-
midir. Tim diinyada yaygin olarak gebeligin 16.
haftasindan terme dek uygulanmakla beraber,
bazi arastirmacilar tarafindan 14. haftadan itiba-
ren uygulanabildigi bildirilmistir.®*'° Bizim ¢alis-
mamizda en erken gebelik haftasi 15, en ileri ge-
belik haftast 38 haftadir. 15. haftada kordosen-
tez uygulanan olguda fetal anomali mevcut
olup terminasyonu diistinulmekte idi.

Kordosentez prenatal tani i¢cin genis oranda
kabul goren yontemlerden biridir. Girisime
bagli komplikasyonlarin oraninin yiksekligi
hasta icin bu islemin kabul edilip edilmemesi
konusunda en 6nemli konulardan biridir. Kor-
dosentezin en 6énemli komplikasyonu fetal ka-
yiptir. Degisik serilerde fetal kayip oranlari
%1.9-3.1 arasinda belirtilmistir.""? Fetal kayip
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Tablo 3. Kordosentez olgularinda saptanan kromozomal anomalilerin yas, gebelik haftasi ve kordosentez

endikasyonu ile iliskisi.

No Kromozom anomalisi Yorum Yas Gebelik haftasi Kordosentez endikasyonu

1 47 XY,+21 Klasik Down sendromu 37 20 lleri maternal yas

2 47 XY,+21 Klasik Down sendromu 29 23 Anormal USG

3 47 XY,+21 Klasik Down sendromu 36 22 lleri maternal yas

4 47 XY,+13 Trizomi 13 34 21 Anormal USG

5 47 XX, 1(8;14)(p22;921), Parsiyel trizomi 8 28 22 Anormal USG
+der(14)(8;14) Parsiyel trizomi 14

6 47,XY,+21 Klasik Down sendromu 28 22 Ugli testte yiiksek risk

7 46,XY,1(10;12)(922;922) Dengeli translokasyon 27 20 Kotl obstetrik oyku

8 47 XX, +18 Trizomi 18 34 22 Anormal USG

9 47 XX,+9 Trizomi 9 42 24 lleri maternal yas

10 47 XX,+18 Trizomi 18 29 31 Anormal USG

1" 46,XX,del(3)(p25pter) 3p parsiyel delesyon 29 21 Anormal USG

12 47 XY, +21 Klasik Down sendromu 37 19 lleri maternal yas

13 47 XY,+13 Trizomi 13 42 29 lleri genetik analiz

oranlar girisime bagli oldugu kadar altta yatan
fetal patolojilere de baglidir. isleme bagli fetal
kayiplarin siklikla ilk 2 hafta icinde goruldigi
vurgulanmaktadir.® Calismalarda fetal kayip
oranlarinin, kordosentezin yapildigi gebelik
haftasi, uygulayan hekimin tecriibesi, kordosen-
tez endikasyonu ve kordosentez sahasi ile bag-
lantir oldugu belirtilmistir. Ghidini ve ark.** kor-
dosentez olgularint fetal kayip ihtimaline gore
dustk ve yuksek riskli olarak gruplamislar ve
dustk riskli grupta kromozomal anomali, gelis-
me kisitliligt, intrauterin enfeksiyon ve nonim-
minhidrops olgularinin yer almadigini belirt-
mislerdir. Acar ve ark’nin® 250 kordosentez ol-
gusunu degerlendirdikleri calismada fetal kayip
orant %4.8 olarak saptanmistir. Kordosentez ile
baglantili midgestasyonel donem fetal kayipla-
rin degerlendirildigi baska bir calismada ise
1020 olguluk kordosentez grubu ile 1020 olgu-
luk kontrol grubu kiyaslanmis ve fetal kayip
orant sirastyla %3.2 ve %1.8 olarak bulunmus-
tur.'° Bizim calismamizda islem sonrasi fetal ka-
yip akut donemde saptanmamis olup, olgularin
cogu islem sonrasi refere edildikleri merkezler-
de takiplerine devam ettiklerinden uzun do-
nem sonugclart degerlendirmek mimkiin olma-
mistir.

Kordosentez olgularinda girisim icin ilk ter-
cih yeri umbilikal kordonun plasental ucuna ya-
kin kismudir. Plasental yerlesim uygun degilse,
serbest umblikal kordon denenebilir. Ancak kor-
donun plasentaya giris noktasina yakin alinan
kan orneklerinde maternal kan kontaminasyonu
riski vardir.” Plasental insersiyon yerinden kan
alinan olgulardan 5’inde maternal kan kontami-
nasyonu olmasina ragmen, serbest kordondan
girilenlerde kontaminasyon saptanmamuistir.

Ikiytizellidokuz kordosentez olgusunun
8inde teknik nedenle girisim basarisiz olmus-
ken, 7 olguda maternal kontaminasyon ve kul-
tirde Greme olmamast nedeniyle girisim tekrar-
lanmustir. Toplam 251 olguda karyotip analizi
elde edilmis olup basart oranimiz %96.9 dur. Li-
teratirde Weiner’in serisinde basart orani %95,
Shalev’in serisinde %98.5, Acar ve ark’nin serile-
rinde %98.8 olarak belirtilmistir.®®!5 Girisimler
strasinda maternal obesite, ajitasyon, oligohid-
roamnios ve posterior yerlesimli plasenta girisi-
mi zorlastiran faktorler olarak gozlenmistir. An-
cak intrauterin transfiizyon yapilan 4 olgu dahil
olmak tuzere hicbir olguda annenin sedatize
edilmesi, fetal hareketleri azaltmaya yonelik ilag
uygulamasi veya abdominal giris yerine lokal
anestezi yapilmasi geregi olusmamistir.
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Intraamniotik kanama, kordosentez calisma-
st yapan tim arastirmacilarin gozledigi, stk go-
rilen bir komplikasyondur. Daffos," 606 vaka-
lik genis serisinde %41 olguda intraamniotik ka-
nama gozlerken %38 olguda kanama suresinin
2 dakikadan kisa streli olarak kaydetmistir.
Weiner, serilerinde intraamniotik kanama ora-
nint % 29-% 42 olarak vermistir.® Acar ve ark. in-
traamniotik kanama oranint %27.6 oraninda be-
lirtmislerdir.” Tongsons ve ark.’nin 16-24 hafta
arasi uyguladiklart 1320 olguluk kordosentez
serisinde intraamniotik kanama orani %20.2 ve
bir dakikadan uzun siiren kanama orant %5.2
oldugu bildirilmistir." Calismamizda 259 kordo-
sentez girisiminin 77’sinde (%30) islemden son-
ra sinirli miktarda intraamniotik kanama goz-
lenmistir. Bu oran literattr ile uyumludur. Bu
kanamalarin hepsi de 2 dakika veya daha az siir-
mus ve spontan olarak durmustur.

Kordosentez sonrasi fetal bradikardi nispe-
ten sik rastlanan, oldukca ciddi ve 6nemli prog-
nostik degeri olan bir komplikasyondur.® Ja-
uniaux®' girisim sonrasi fetal bradikardi hizini
%10, Acar ve ark.” %9 olarak vermislerdir. Calis-
mamizda olgularin %6.1’inde islem sonrasi bra-
dikardi gelismistir ancak olgularin hepsinde
bradikardi gecici 6zellikte olup kendiliginden
diizelmistir. Kordosentez ile fetal karyotipleme
basarist %90 dolaylarindadir.?? Hasta grubumuz-
da bu oran %96.9 (251/259) olarak saptanmustir.
Calismamizda karyotip analizi yapilan 251 kor-
dosentez olgusunun 13’tinde (%5.2) kromozom
anomalisi tespit edilmistir. Kromozomal ano-
mali saptanan olgularin 10’unda (%4) sayisal
anomali, 2’sinde (%0.8) yapisal anomali 1 inde
(%0.4) ise hem sayisal hem yapisal anomali go-
ralmastir.

fleri maternal yas sayisal kromozom anoma-
lileri icin bir risk faktorudar.® Calismamizda
kordosentez endikasyonlari ile saptanan fetal
kromozom anomalisi insidanst karsilastirildi-
ginda ileri maternal yas ilk siray1 almaktadir. ile-
ri maternal yas endikasyonu ile kordosentez ya-
pilan olgularin 4Unde (%14.2) kromozomal

anomali saptanmistir. Her ne kadar bir¢ok tilke-
de ileri maternal yas kordosentez endikasyonu
olmaktan cikmis ise de ileri yasa baglt invaziv
genetik tant yapilmast glincelligini ve tartismali
durumunu korumaktadir.

Patolojik USG bulgusu olan olgularda %8.9-
27.1 oraninda kromozom anomalisi bildirilmis-
tir.2# Hasta grubumuzda 98 anormal fetal ultra-
sonografi bulgusu olan olgularin 6’sinda (%6.1)
kromozomal anomali tespit edilmistir. Bu ora-
nin disuk olmasinda etken, olgularimizin
onemli bir kismint tek umbilikal arter gibi nis-
beten daha diisiik oranlarda kromozomal ano-
malisi ile birlikte olan patolojilerin olusturmast
olabilir.

Trizomi 21 karyotipi 5 olguda (%2) saptan-
mistir. Bu olgularin birinde patolojik USG bul-
gusu olan NT artist saptanmuistir. Trizomi 13 kar-
yotipi saptanan olgularin (2 olgu, %0.8) patolo-
jik USG bulgulart yarik damak yarik dudak,
ASD, tek umbilikal arter, holoprozensefali, mik-
roftalmi, hipoplastik sol ventrikiil ve hipotelo-
rizm iken, trizomi 18 karyotipi saptanan olgula-
rin (2 olgu, %0.8) patolojik USG bulgulari omfa-
losel, tek umbilikal arter, IUGK, ASD (atrial sep-
tal defekt) ve VSD (ventrikiiler septal de-
fekt)dir.

Fetal USG’de kisa femur nedeni ile kordo-
sentez vyapilan bir olguda 47,XXt(8;14)
(p22;q21),+der(14)(8;14) karyotipi saptanmis-
tir. Aileye gerekli genetik danisma verilmistir.
Aile kendi istegi Uizerine gebelige devam karari
almistir. Dogum sonrasinda aileden bilgi alina-
mamustir. Parental karyotip analiz sonucunda
maternal dengeli translokasyon tastyiciligt tes-
pit edilmistir. Olgu translokasyon kirik bolgele-
ri ve kromozom kurulusu acisindan prenatal ta-
nida literattirde ilk defa tanimlanmistir. Fetal tek
umbilikal arter olgularinda karyotiplemenin ge-
rekliligi tartismalidir. Bizim serimizde fetal USG
de tek umbilikal arter nedeni ile kordosentez
yapilan bir olguda 46,XX,del(3)(p25pter) karyo-
tipi saptanmustir. Aile gebeligin sonlandirilmast-
na karar vermistir. Postmortem fetal doku kuilta-



Perinatoloji Dergisi o Cilt: 18, Sayi: 2/Agustos 2010

41

rinde yapilan kromozom analizinde ayni kar-
yotip dogrulanmistir. Otopsi sonucunda beyin-
de hamartomatoz yapilar, bobrek, akciger, kara-
ciger ve pankreasta gelisim defektleri saptan-
mustir. Histopatolojik incelemede dejeneratif
motornoronlar saptanmuistir. Olgu prenatal tant-
da 3p parsiyel delesyonu ile birlikte fetal USG
de tek umblikal arterin gorildigu ilk fetlis olma
ozelligindedir.*¥ Tek umblikal arterde invaziv
girisim yapilmasint hakli ¢ikaran calismalar
mevcuttur. Tek umblikal arterle birlikte gorule-
bilecek klinik durum ve bulgular, TUGK, renal,
kardiyak anomalilerdir.®® Ayrica artmis trizomi
18 riski mevcuttur.?? Buna karsin kisa femur ol-
gular1 daha detayli incelenerek ek major veya
minor anomali varliginda genetik degerlendir-
me yoluna gidilmelidir. Ancak gdzden kaciril-
mamasi gereken noktalar detayl: inceleme son-
rast iskelet displazisi saptanmast durumunda
genetik tanidan vazgecilmesi gerektigi ve top-
lumlara gore femur ve humerus nomogramlart-
nin degisebilecegi bilgisidir. Ulkemiz kosulla-
rinda toplumumuza ait nomogramlar dikkate
alinarak prospektif calisma yapilmadig: strece,
yurtdisinda yayinlanan sinirlarin yaniltici olaca-
g1 gercegi akildan c¢ikarilmamalidir.

Sonucg

Deneyimli ellerde ve optimal kaltir sartlart
saglandiginda kordosentez yiiksek dogruluk ve
givenlikle uygulanabilen girisimsel bir tani
yontemidir. Fetal tanida her ne kadar amniosen-
tez ve CVS gibi geleneksel teknikler yerini koru-
sa da, fetal kan 6rneklemesi diger tekniklerin
basarisiz oldugu secilmis olgularda kritik role
sahiptir.
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Ozet

Amac: Bu calismanin amaci gebelik ile iliskili adneksiyal kitlelerin klinikopatolojik &zelliklerini, komplikasyon oranlarini, gebelik sonuc-
larini degerlendirmektir.

Yontem: Kasim 2006-Agustos 2009 tarihleri arasinda bir tersiyer merkez olan klinigimize basvuran, gebelikte adneksiyal kitle olgu-
larinin medikal kayitlar incelenerek retrospektif bir calisma tasarlanmistir.

Bulgular: Bu dénemde toplam 12 hasta gebelik ve adneksiyal kitle tanisi ile merkezimize kabul edilmistir. 12 hastanin 11'i opere edil-
mistir. 11 hastanin 40 (%33.3) akut karin belirti ve klinik bulgulari ile acil cerrahi girisime ihtiyag duymustur. Bu vakalarin 3'0 (%25)
adneks torsiyonu tanisi almistir. Hastalarin 7'si (%58.3) elektif kosullarda opere edilmislerdir. En sik karsilastigimiz histopatolojik tani
dermoid kist (%27.3) ve musintz kistadenomdur (%27.3). Olgularin hicbirinde maligniteye rastlanmamistir. Hastalarin hicbirinde acil
laparotomiye bagh olumsuz gebelik sonucu gérilmemistir.

Sonugc: Akut karin gelismeyen, klinik ve gortntileme yéntemleri malignite lehine olmayan gebelikle iliskili adneksiyal kitle olgularin-
da gozlemsel yaklasim tercih edilebilir.

Anahtar Sozciikler: Gebelik, adneksiyal kitle, ydnetim.

Adnexal masses in pregnancy: a series of 12 patients

Objective: The aim of this study was to evaluate the clinico-pathological features, rate of complications and pregnancy outcomes of
pregnancy-associated adnexal masses.

Methods: A total of twelve patients were admitted to our clinic with diagnosis of adnexal mass in pregnacy during this period. Eleven
of the twelve patients have been operated. Four of eleven patients (33.3%) needed an emergency surgical intervention due to clin-
ical signs and symptoms of acute abdomen. Three of these cases (25%) were diagnosed as adnexal torsion. Seven of the patients
(58.3%) were operated under elective conditions. The most common histopathological diagnosis was dermoid cyst (27.3%) and
mucinous cystadenoma in 27.3% of cases. None of the cases were malignant. None of the patients had an adverse pregnancy out-
come due to emergency laparotomy.

Results: A retrospective study was designed to review the medical records of cases of adnexal masses in pregnancy that admitted to
our tertiary center clinic between November 2006 and August 2009.

Conclusion: Conservative management can be preferred in pregnancy associated adnexal masses which don’t cause acute abdomen
and do not have the signs of malignity with clinical evaluation and imaging methods.

Keywords: Pregnancy, adnexial masses, management.

Giris acmustir. Gebelik ve adneksiyal kitle birlikteligi-

Gebelikte adneksiyal kitle nadir goriilen bir nin insidanst %1 ile %2 arasinda rapor edilmek-

bulgu degildir. Gebe kadinlarin rutin degerlen- ~ tedir.! Bu kitlelerin cogu gebeligin fizyolojik bir
dirmeleri sirasinda obstetrik ultrason muayene-  bulgusu olan korpus luteumdur ve ikinci tri-
sinin kullanilmast daha sik saptanmalarina yol — mesterin baslarinda kendiliginden gerileme egi-

Yazisma adresi: Migraci Tosun, Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar1 ve Dogum AD. Kurupelit, Samsun
e-posta: mirtosun@yahoo.com
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limindedir. Gebeligin 16. haftasinin 6tesinde
devam eden adneksiyal kitleler; torsiyon, rip-
tir, malignite gibi jinekolojik riskler ve dusik,
preterm eylem ve dogum, distosi, erken mem-
bran ruptird gibi obstetrik riskler acisindan ye-
niden degerlendirilmelidir.? Gebelik sirasinda
tant alan butin adneksiyal kitleler icerisinde
ovaryan malignite insidanst %2 ile 6 arasinda ra-
por edilmektedir.? Gebelik sirasinda tant almis
bir adneksiyal kitle icin optimum tedavi yaklast-
myi, ‘gozlemsel yonetim mi yoksa cerrahi mtda-
hale mi olmalidir?” sorusu halen tartismalidir.
Cunku bir tarafta cerrahi morbidite ve muhte-
mel fetal riskler, diger tarafta gozlemsel yone-
tim secilirse acil cerrahi girisim gerekliligi veya
malignite tanisinin gecikmesi riski s6z konusu-
dur.

Bu calismamizda, gebeligi sirasinda adneksi-
yal kitle tanis1 konulan hastalar, retrospektif ola-
rak gozden gecirildi ve patolojik ozellikler,
komplikasyon hizi ve gebelik sonuclari deger-
lendirildi.

Yontem

Kasim 2006 ve Agustos 2009 tarihleri arasin-
da klinigimize basvuran gebelikte adneksiyal
kitle olgularinin tibbi kayitlart gézden gecirile-
rek retrospektif bir calisma tasarlandi. Bu calis-
ma periyodunda merkezimizde toplam 3306
dogum gerceklesti. Hastalarin yas, gravidite ve
parite gibi demografik bilgileri not edildi. Tan1
anindaki, dogum zamanindaki ve eger yapildiy-
sa cerrahi sirasindaki gestasyonel yas, son ade-
tin ilk gtinti veya bu tarih bilinmiyorsa ilk tri-
mesterdeki ultrasonografik biyometriye gore
kaydedildi. Kitlenin ti¢c boyutlu 6lcimleri mili-
metre cinsinden 6l¢ildi ve ortalama boyut bu
Ol¢timlerin tice boliinmesiyle elde edildi. Olgu-
lar cerrahi endikasyonlarinin elektif ya da acil
olmasina gore ikiye ayrild1. Kitlelerin septasyon
ve papiller projeksiyon gibi ultrasonografik
ozellikleri not edildi. Eger varsa hastaneye bas-
vurudaki yakinmalari, serum CA-125-$-hCG, al-

fa-fetoprotein duzeyleri toplandi. Uygulanan
cerrahiye dair 6zellikler, dogum sekli (sezaryen
ya da vajinal dogum), erken membran riiptira
ve preterm eylem gibi olusan postoperatif
komplikasyonlar ve bunlarin tedavisinde kulla-
nilan yaklasim belirtildi. Bebeklerin dogum
agirligt ve cinsiyetleri, birinci ve besinci dakika-
daki apgar skorlari, perinatal ve neonatal komp-
likasyonlar tanimlandi. Son olarak, cerrahi spe-
simenin patolojik tanist ve intraoperatif olarak
gerekli goriilen olgulardaki frozen inceleme so-
nuclart kaydedildi. Bulunan degerler aksi belir-
tilmedik¢e ortalama + SD (standart sapma) sek-
linde ifade edildi. Calisma icin Ondokuz Mayis
Universitesi etik kurulundan onam alindi.

Bulgular

Kasim 2006 ve Agustos 2009 arasinda klinigi-
mize gebelikte adneksiyel kitle tanistyla toplam
on iki hasta basvurdu. Ortalama maternal yas
24.143.8 (19-31), ortalama gravidite 1.9£0.99 (1-
4) ve ortalama parite 0.67+0.78 (0-2) idi. Adnek-
siyel kitle tanist kondugundaki ortalama gebelik
haftast 8 hafta 3 giin iken (5 hafta 5 gtin-38 haf-
ta 2 glin) cerrahi uygulandigindaki ortalama ge-
belik haftasi 20 hafta idi (7 hafta-38 hafta 6 giin).
Ortalama dogum haftast 37 haftayd: (32 hafta-
38 hafta 6 gtun). Ortalama dogum tartist
3165+644 gramdi (2260-4110). Ortalama birinci
dakika Apgar skoru 7.5£1.4 (5-9), besinci dakika
8.7£1.0idi (7-10) (Tablo 1). Ortalama kitle boyu-
tu ise 87.83+48.18 milimetreydi (41-210). Serum
CA-125 dizeyi dokuz hastada calisildi ve ortala-
ma deger 41.78+37.0 IU/ml bulundu (referans
degerler 0-35 IU/ml) (11-130) (Tablo 1).

Toplam, on iki hastanin on birine cerrahi uy-
gulandi. On bir hastanin dérdine (%33.3) akut
batin klinik bulgu ve belirtileri olmasi nedeniyle
acil cerrahi girisim uygulandi. Yedi hasta ise
(%58.3) elektif kosullarda opere edildi (Tablo 2).

Acil olgulardan biri 31. gebelik haftasinda ka-
rin agrist yakinmastyla basvurdu. Ultrasonda sol
adnekste 132 milimetrelik hipoekoik kistik kitle
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gorildi. ki kez eski sezaryen oykisti mevceuttu.
Bu hasta 35. gebelik haftasinda yeniden acil ser-
vise siddetli karin agrisi ve uterin kontraksiyon
yakinmasrtyla basvurdu. Buna miiteakip sezar-
yen, sol oforektomi + appendektomi uygulandi.
Normal over dokusu izlenemiyordu. Frozen ke-
sit incelemesi ve nihai patoloji raporu ile musi-
noz kistadenom tanist kondu.

Tablo 1. Maternal ve neonatal bilgiler.

Maternal yas (yil) 24..1+£3.8 (19-31)
Nullipar n (%) 6(%50)
Parite=1 n (%) 4(%33)
Parite=2 n (%) 2(%17)
Dogumdaki gestasyonel yas (hafta)* 37(32-39)
Term dogum n (%)" 8(%80)
Preterm dogum n (%)* 2(%20)

Dogum agirigi (g)* 3165644 (2260-4110)

Apgar skoru
1. dk* 7.5+1.4 (5-9)
5. dk* 8.7+1.0 (7-10)

*Qrtalamazstandart sapma (minimum-maksimum) olarak verilmistir.
2 hasta takipten kayboldu.

Diger tc¢ acil olgu, adneksiyel torsiyon klinik
belirti ve bulgulari nedeni ile opere edildi. Tki-
sinde intraoperatif tani torsiyone ovaryan kitle
iken (biri basit kist, digeriyse hemorajik kist),
ucuncusiinde izole tiip torsiyonu idi. Bu hasta-
lardan ikisi ilk trimesterde opere edilirken, biri
(izole tip torsiyonu) ticlinct trimesterde opere
edildi. Adneks torsiyonu nedeni ile opere edi-
len bu 3 olgunun ikisi adneksiyal lezyon tespit
edildiginde torsiyon klinik bulgularina sahip ol-
malart nedeniyle tanit alir almaz opere edildi.
Uctinct olgu ise adneksiyal kitlenin izlem sira-
sinda torsiyone olmasi nedeni ile tanidan yakla-
sik bir ay sonra opere edildi. Ilk torsiyon olgusu
30 hafta 1 gtinliik gebelik haftasinda, siddetli ka-
rin agrist ve akut batin bugulari ile klinigimize
basvurdu. Ultrasonografide sag adnekste 73 mi-
limetrelik inkomplet septasyonlart olan multilo-
kile hipoekoik kistik kitle gozlendi. Laparoto-

mide sag over normal goriinimdeyken, sag fal-
lopian tiplin kendi etrafinda iki kez donmis ol-
dugu goruldu. Fallopian tiip nekrotik gériniim-
de olmadigindan detorsiyone edildi ve salpin-
gostomi yapildi. Bundan iki hafta sonra, 32. ge-
belik haftasinda hasta duzenli uterin kontraksi-
yonlar, 3 cm servikal dilatasyon ve % 50 silinme
ile basvurdu. Makat gelis endikasyonuyla sezar-
yene alindi ve 2700 gramlik bebek dogurtuldu.

Diger olgu ise dokuz hafta iki giinlik gebelik
haftasinda karin agrist yakinmast ile basvurdu-
gunda akut batin bulgularinin olmasi nedeni ile
opere edildi. Ultrasonografide 58 milimetrelik bi-
lobiile hipoekoik kistik kitle gortildi. Acil kosul-
larda opere edilmesi nedeniyle CA-125 calisila-
madi. Intraoperatif tan1 over torsiyonuydu. Over
konjesyone, hemorajik ve boyutlar: artmis gori-
nimdeydi. Over detorsiyone edildikten sonra
kistektomi yapildi. Postoperatif patoloji sonucu
hemorajik korpus luteum olarak geldi. Hastanin
postoperatif izlemi sorunsuz gecti. Taburculuk
sonrasinda hasta takibimizden kayboldu.

Uctincii torsiyon olgusu, 6 hafta 5 giinltk ge-
belik haftasinda sag adnekste 70 mm multisep-
talt anekoik kistik lezyon tanist aldi. izlem kara-
r1 verilen olgu, tanidan yaklasik bir ay sonra 10
hafta 4 glinliilk gebeyken akut batin belirti ve
bulgulari ile acil servise basvurdu. Adneksiyal
torsiyon 6n tanistyla operasyona alindi. Intrao-
peratif olarak sag overin infundibulopelvik liga-
ment etrafinda donmiis oldugu gorilda. Over
odemli ve hemorajik gozikmekteyse de nekro-
tik gorinimde degildi. Bu nedenle over detor-
siyonu ve kistektomi yapildi. Hastaya 38 hafta 6
gunliikken elektif sezaryen yapildi ve 2630
gram bebek dogurtuldu.

Yedi olgu elektif kosullarda opere edildi. Ye-
di olgudan altisinda tani ilk trimesterdeki rutin
obstetrik ultrason muayenesi ile kondu. Biri ise
tciincl trimesterde tani aldi. Ik trimesterde ta-
nit alan iki hastada cerrahi elektif kosullar sag-
landiktan sonra bir hafta icinde yapildi. Bunlar-
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Tablo 2. Olgularin klinik 6zellikleri.

No Acil / elektif- Tani haftasi, Ultrason Ameliyat Ameliyat Uygulanan Frozen Nihai Dogum
ameliyat yakinma, bulgulari haftasi  endikasyonu cerrahi, patoloji haftasi, tipi,
zamani klinik bulgu bulgular endikasyon

1 Acil- Dogumda 31 hafta, kasik Sol adnekste 35 hafta Siddetli kasik ve karin  C/S + Sol Musindz tm  Musindz kist 35 hefte, C/S,
(Ugtinct agrisi, akut 132 mm hipoekoik agrisi, preterm eylem, ooforektomi + adenom agril mukerrer
trimester) batin, 23y, kistik kitle mikerrer C/S Appendektomi

G3P2Y2

2 Acil-Tanianinda 30 hafta 1 giin,  Sag adnekste 30 hafta Adneks torsiyonu Detorsiyon + — — 32 hafta,
(Ucuincu siddetli karin 73 mm multilokule 1 glin salpingostomi, C/S preterm
trimester) agnsi, akut karin  hipoekoik inkomplet Izole sag tiip eylem, makat

bulgulari, septasyonlar iceren torsiyonu, gelis,
20y, G1PO kistik kitle

3 Acil-Tanianinda 9 hafta 2 gun, Sag overde 58 mm 9 hafta Over torsiyonu Sag over — Hemorajik Takipten kayip,
(Birinci karin agrisi, akut  bilobule hipoekoik 2 gin detorsiyonu, korpus luteum  mukerrer C/S
trimester) karin, 30y, kistik kitle sag over kist

G4P2A1Y2 eksizyonu,
over torsiyone,
6 cm'lik
hemorajik
kistik kitle

4 Acil-Tanidan 6 hafta 5 gun, 70 mm multiseptali, 10 hafta Over torsiyonu Detorsiyon, Benign Benign kist 38 hafta
bir ay sonra akut karin, kistik kitle 4 gln kistektomi, fibroz ceper  ceperi 6 gin, elektif
(Birinci 22y, G1PO over ddemli [@)
trimester) ve hemorajik,

nekrotik degil

5 Elektif-Birinci 8 hafta 3 gun, 210 mm, hipoekoik 9 hafta Karin agrisi, Sag ooforektomi,  Musinéz Musinéz kist 37 hafta
trimester karin agrisi, kistik kitle, musinéz 5 gln malignite stiphesi, appendektomi, timor, adenom 3 g, agril
(Tanidan 22y, G2P1Y1 kist adenom? buyuk kitle, sagda ksifoide benign- mukerrer C/S
bir hafta Cal125: 130 uzanan 25x15 malign
sonra) cm kitle (Normal  ayinmi

over dokusu parafin
izlenemedi) blokta

6  Elektif- Birinci 7 hafta, siddetli 62 mm, 7 hafta Siddetli karin myomektomi — Leiomyoma Takipten kayip,
trimester (Tani karin agrisi, miks ekoik agrisi, torsiyon uteri Dogum dis
aninda) 26y, G1PO, riski, torsiyon merkezde

ekarte edilemedi

7 Elektif- Ikinci 7 hafta 2 gun, 76 mm, hipoekoik, 13 hafta Kitlenin 76 mm’den kistektomi Matur kistik  Matdr kistik Term, normal
trimester yakinma yok, miksekoik, 1 gun 85 mm'ye blylmesi, teratom teratom dogum
(Tanidan kontrolde, dermoid? kasik agrisi iletmesi
6 hafta sonra) 26y, G2P1Y1, torsiyon riski

8  Elektif-ikinci 5 hafta 5 gin, 64 mm, miksekoik, 20 hafta Kitlenin 64 mm’den  Sol USO* Matir kistik  Matdr kistik Term normal
trimester yakinma yok, dermoid? 88 mm'ye blytmesi, (Normal over teratom teratom dogum
(Tanidan kontrolde, 29y, torsiyon riski, biytk  dokusu
15 hafta sonra) G2P1Y1 kitle izlenemedi)

9  Elektif- 7 hafta 5 gun, 41 mm hipoekoik, 38 hafta Sezaryen sirasinda Sezaryen + — Dermoid kist 38 hafta
Dogumda yakinma yok, yogun yag icerigi 1 gun kistektomi Kistektomi 1 gun, elektif

kontrolde, 24y,  ile uyumlu papiller [@N
G2A1Y0, yapl, dermoid?
10 Elektif- 38 hft 2 guin, 138 mm, anekoik 38 hafta Sezaryen sirasinda Sezaryen + — Benign kistik 38 hafta
Dogumda dis merkezden kist 3gln kistektomi kistektomi, sol olusum 3 guin, elektif
sevkli, agri, adnekste 20x15 (paraovaryan C/S, agnili blytk
19y, G1PO mm paraovaryan kist) adneksiyal kitle
kistik lezyon
izlenmedi)

11 Elektif- Ik trimester 58 mm, septal, 38 hafta Sezaryen sirasinda Sezaryen + Benign Musinoz 38 hafta
Dogumda (36 hafta multilukile 6 glin ooforektomi ooforektomi + musindz kist ~ kistadenom 6 gin,

1 glin iken appendektomi mukerrer C/S

sevkli), yakinma
yok, kontrolde,
31y, G3P1A1Y1

(Normal over
dokusu izlenmedi)

C/S: Sezaryen, USO: Unilateral salpingooforektomi
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dan biri malignite stiphesi tastyan komplike bi-
yuk kitle, digeri ise siddetli agri ileten ve adneks
torsiyonu bulgulari olan, intraoperatif tanist de-
jenere subseréz myom cikan hasta idi. iki elek-
tif olgu izleme birakildi. Ancak izlem sirasinda
her iki olgu da kitle boyutlarinda artis goriilme-
si, agri semptomlarinin artmast, torsiyon ve ma-
lignite riski nedeni ile biri altt haftalik izlem son-
rast ilk trimesterin sonunda, digeri ise 15 hafta-
lik izlem sonrast 20. haftada opere edildi. Uctin-
ci trimesterde tant konan olgu da dahil olmak
uzere ¢ hastada adneksiyal kitleye yonelik cer-
rahi, sezaryen sirasinda yapildi. Bu olgulardan
biri mukerrer sezaryen, diger ikisi ise elektif se-
zaryendi.

Acil ve elektif kosullarda opere edilen olgu-
larin hepsinde postoperatif donem sorunsuz
seyretti. Herhangi bir postoperatif komplikas-
yon veya maternal morbidite ile karsilasiimadi.
Cerrahiye bagli herhangi bir obstetrik kompli-
kasyon olusmadi.

Bir hastada, on birinci gebelik haftasinda en
biytgi 72 milimetre olan bilateral multipl basit
over Kistleri tanist kondu. Overlerin gorinimui
ovaryan hiperstimulasyon sendromunda oldu-
gu gibiydi, fakat asit yoktu ve gebelik spontan-
di. Kistler gebeligin seyrinde kendiliginden kay-
boldu ve hastada herhangi bir cerrahi girisim
distnuilmedi. Sezaryen sirasinda da herhangi
bir adneksiyel kitle goriilmedi.

iki hasta adneksiyal kitleye uygulanan cerra-
hi sonrasi takibimize gelmedi. On hastadan se-
kizi (%80) sezaryenle, ikisiyse (%20) vajinal yol-
la dogum yapti. iki hasta preterm eylem semp-
tom ve bulgulari ile basvurdu. Bu iki hasta da
acil kosullarda opere ettigimiz hasta grubun-
daydt. Biri izole tubal torsiyon nedeniyle 30 haf-
ta 1 gunlik gebeyken opere ettigimiz olguydu.
Bu hasta 32. haftada preterm eylemle basvurdu.
Makat gelis nedeniyle sezaryene alindi. Digeriy-
se 31. haftada adneksiyal kitle tanist konan ve
35. haftada agrili miikerrer sezaryen endikasyo-
nu ile sezaryen sirasinda ooforektomi + appen-

dektomi yapilip patolojisi miisindz kist adenom
cikan hastaydi.

Ug olguda (tiim olgularin %27.3°0) patolojik
tani musin6z kistadenom, ¢ olguda (%27.3)
dermoid kist (matir kistik teratom) idi. Olgula-
rin Uc¢inde adneksiyel torsiyon hali mevcuttu;
birinde sag fallopian tiip, ikisinde de benign ba-
sit kist ve hemorajik korpus luteum torsiyonu
tespit edildi. Bir olguda tan: paraovaryan kist, bir
olguda ise dejenere myoma uteriydi. (Tablo 3).

Tablo 3. Adneksiyal kitlelerin patolojik &zellikleri (n=11).

Olgu sayilan
Patolojik tani n %
Matur kistik teratom 3 27.3
Musinéz kistadenom 3 27.3
Paraovaryan kist 1 9.1
Myoma uteri 1 9.1
Basit kist 1 9.1
Hemorajik korpus luteum 1 9.1
Izole tubal torsiyon 1 9.1

Olgularimizin hicbirinde patolojik tani ma-
lign degildi. Ancak biyuk septasyonlar iceren
kitle, takipte buytyen kitle gibi malignite kusku-
su tasidigi icin elektif kosullarda opere edilen
olgularimiz vardi. Ca-125 diizeyi calisilabilen 9
olgunun dordinde sinir degerin izerinde bir
diuzey saptanmistir. Olgularimizdaki maksi-
mum Ca-125 diizeyi olan 130 IU/ml malignite
stiiphesi nedeniyle elektif sartlarda opere edilen
komplike biiyiik kitlesi olan hastaya aittir. iz-
lemde Kkitle bityiimesi ve agri semptomlarinda
artma olan hastalarda da artan torsiyon riski ne-
deniyle elektif cerrahi planlanmistr. Ultraso-
nografik degerlendirmede olgularin hicbirinde
solid kitle, nodiiler goriniim, papiller projeksi-
yon, kalin septasyonlar gibi kuvvetli malignite
kriterlerine rastlamadik. Patolojisi dermoid ve
musinoz kist adenom ¢ikan olgularin hepsinde
preoperatif ultrason degerlendirmesinde bu
lezyonlar 6n tanilar arasinda distintlmusta.
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Tartisma

Olgu serimizde, 12 hastanin 3'inde (%25)
adneksiyal torsiyon endikasyonuyla acil laparo-
tomi gereksinimi duyuldu. Birinde izole tubal
torsiyon saptanirken, over detorsiyonu ve ar-
dindan kistektomi yaptigimiz diger iki olguda
patoloji sonucu hemorajik korpus luteum ve
benign-fonksiyonel ovaryan kist seklindeydi.
Diger serilerde torsiyon sikligt %1 ile %22 ara-
sinda biuyluk degiskenlikler gostermektedir.
Gebelikte adneksiyal torsiyon, uterus gercek
pelvisin disina dogru buytimekte iken siklikla
ilk trimesterde gorulmektedir. Bununla bera-
ber, ikinci trimesterde ve nadiren de tctnci tri-
mesterde rastlanan torsiyon vakalari bildirilmis-
tir.

Literatire bakildiginda, gebelikte en sik rast-
lanan adneksiyel kitlelerin dermoid kistler oldu-
gu gorilmektedir ve torsiyona neden olma egi-
limleri daha siktir. Gebelikte saptanan adneksi-
yel kitlelerin %37’sini olustururlar. Kistadenom-
lar %24, persistan korpus luteum kistleri %20,
paraovaryan kistler %5, endometrioma %5, le-
iomyomlar %5 sikliginda gorilmektedirler. Ma-
lign timorlerse serilerde %5.9’a varan siklikta
rastlanmaktadir.’ Bizim serimizde en sik gori-
len patolojik tanilar dermoid kist (matiir kistik
teratom) (%27) ve musindz kistadenomdur
(%27). Diger patolojik tanilarsa paraovaryan
kist, benign-fonksiyonel ovaryan kist, hemora-
jik korpus luteum ve leiomyoma uteridir. Olgu-
larimizin hi¢birinde malign kitleye rastlanma-
mistir.

Gebelikteki adneksiyal Kkitlelerin yonetimi
halen tartismali bir konudur. Cerrahi ve gdzlem
iki yaklasim secenegidir, ancak ortaya konmus
standart bir tedavi protokolti bulunmamaktadir.
Malignite kuskusu varsa, torsiyon riski varsa,
kist riptiri ya da dogum obstriksiyonu mev-
cutsa cerrahi tercih edilmektedir. Bazen de, ma-
ternal morbidite ve kot fetal-neonatal sonuc-
lardan kacinmak adina lezyonun gozlemlenme-
si optimum yaklasim yolu olarak goérilmekte-
dir. Ancak gozlemsel yaklasim ise malignite ta-

nisinin gecikmesi, torsiyone olmus veya ripti-
re olmus kitlelerde acil cerrahi girisim ihtiyaci
dogurmast gibi riskleri tastmaktadir.

Gebelikteki adneksiyal kitlelerde, normal ge-
belikteki ytikselmis ve dalgalanma gosteren du-
zeylerinden dolay: timor belirteci olarak CA-
125 sinirlt bir degere sahiptir. Bu calismada da
malignite riskinin degerlendirilmesi acisindan
timor belirteclerinden ziyade ultrasonografik
kriterler esas alinmistir. B-hCG ve alfafetoprote-
in gibi diger belirtecler gebelik sirasinda timor
belirteci olmaktan ¢ok fetal gdozlem i¢in kullanil-
maktadir® Bu nedenle gebelikteki adneksiyal
kitlelerde malignite tanisinda timor belirtecleri-
nin yeri sinirhidir. Gebelik sirasinda da kullanila-
bilecek yeni timor belirteclerinin saptanacagi
ileri calismalara gereksinim vardir.

Bu calismanin bir limitasyonu; ameliyathane
ve dogumhane kayitlart referans alinarak olgu-
larin cikarilmast ve bu nedenle takipte regrese
olan, semptom vermeyen, goreceli olarak ku-
cik ozellikle 5 cm’nin altindaki fonksiyonel
kistlerin calisma disinda kalmis olmasidir. Seri-
mizdeki vakalarin biri disinda hepsine cerrahi
uygulanmasinin nedeni ameliyathane ve do-
gumhane kayitlart baz alindigt icin secim biasi-
na baglidir. Elektif vakalarda torsiyon ve malig-
nite riskleri cerrahi endikasyonu olusturuken,
sezaryen strasinda kistektomi yapilan olgularin
biri mikerrer sezaryen, diger iki olgu ise hasta
istemi ile elektif sezaryen planlanan olgulardir.

Hess ve arkadaslar1 gebelikte adneksiyal kit-
le saptanan olgularin %28inde tosiyon veya
riptir nedeni ile acil cerrahi girisimin gerekli
olacagini ve bunlarin %40’inda da postoperatif
donemde diisiik veya preterm eylem gibi kot
gebelik sonucu ile karsilasilacagini, elektif sart-
larda opere edilen olgularin ise sadece %1’inde
kot gebelik sonucu ile karsilasilacagint belirt-
mislerdir.”

Serimizde 12 hastanin 11’ine cerrahi uygula-
dik. Dordiinde (%33) cerrahi acil kosullarda ya-
pildi. Uctinde (%25) adneksiyel torsiyon klinigi
mevcuttu ve birinde 132 milimetrelik bir kitley-
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le birlikte akut batin klinigi vardi. Acil cerrahi
grubunda bir hastada postoperatif 2. haftanin
sonunda preterm eylem ve dogum izlendi. Cer-
rahiden 2 hafta sonra goruldigu icin acil girisi-
min komplikasyonu olarak degerlendirilmedi.
Say1 yetersiz olmakla beraber, elektif ve acil cer-
rahi gruplart karsilastirildiginda maternal ve fe-
tal-neonatal bulgular acisindan anlaml farklilik
gozlenmedi. Diger serilerdeki bulgularla karst-
lastirlldiginda, elektif ve acil cerrahi gruplarin-
daki perinatal bulgular, bizim bulgularimizla
benzerlik gostermekteydi. Ayrica, serimizde
herhangi bir postoperatif komplikasyon ve ma-
ternal morbiditeyle karsilasilmadi.

Sonuc¢

ik trimesterde gorilen adneksiyal kitlelerin
cogunlugu korpus luteum kistleridir ve ikinci
trimesterin basinda kendiliginden gerileyerek
kaybolmalar1 beklenir. Ikinci trimesterin dtesin-
de sebat eden adneksiyel kitlelerse torsiyon ve
riptire olma riskleri ve tasidiklart potansiyel
obstetrik riskler nedeniyle dikkat cekici olmak-
tadirlar. Ayrica, altta yatan bir maligniteyi goz-
den kacirma riski de mevcuttur. Bu seride cerra-
hiye bagli herhangi bir maternal ya da fetal-ne-
onatal riskle karsilasilmamuistir, ancak cerrahi
yaklasim yukarida bahsedilen riskleri bulundu-
ran hastalarla sinirlandirilmalidir. Konservatif
yaklasim ise torsiyon, riptir gibi nedenlere
bagli akut batina yol acmayan veya akut karin

riski yliksek olmayan adneksiyal kitleleri olan-
larda ve klinik ya da radyolojik acidan malignite
bulgulart tasimayan olgularda tercih edilmeli-
dir. Gebelikteki adneksiyal kitlelere yaklasim
halen guclik yasanan, tartismali bir konudur.
Yonetimde daha net algoritmalar olusturulabil-
mesi i¢in daha genis kapsaml: serilere ve daha
cok sayida calismalara gereksinim vardir.
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Ozet

Amac: Astrositomlar, merkezi sinir sistemindeki astrosit adi verilen kiguk, yildiz seklindeki glial hticrelerden koken alan k&tt huylu ve
en sik gorulen glial timorlerdir. 26. gebelik haftasinda tanisi konulan maternal anaplastik astrositoma olgusunun takip ve yénetimini
literattr bilgileri 1siginda tartistik.

Olgu: 28 yasinda hasta, 26. gebelik haftasinda persiste eden bas agrisi, sol kolunda ve bacaginda uyusma, boyunda sislik sikayetleri
ile klinigimize basvurdu. Manyetik Rezonans gorintileme sonucunda hastaya, medulla oblangata yerlesimli kranial timor 6n tanisi
konuldu. Hastaya, 27. gebelik haftasinda servikal intradural extrameduller timér eksizyonu yapildi. Hasta, 34. gebelik haftasinda se-
zaryen ile dogurtuldu. Sezaryen sonrasinda radyoterapi tedavisine baslandi.

Sonugc: Gebelikte nadir gérllen anaplastik astrositoma olgularinin yonetiminde yardimci olacak, yeni, genis 6lcekli olgu serilerine ih-
tiyac vardir. En iyi obstetrik ve norolojik sonuglari elde etmek icin tedavi, tersiyer merkezlerde ve multidisipliner yaklasimla gercekles-
tirilmelidir.

Anahtar Sozciikler: Anaplastik astrositoma, gebelik, multidisipliner yaklasim.

An anaplastic astrocytoma which is diagnosed in pregnancy: a case report

Objective: Astrocytoma, central nervous system called astrocytes small, star shaped glial cells, glialderived and the most common
malignant tumors. We discussed the management of anaplastic astrocytoma, which was first diagnosed in the 26. gestational week,
in the highlights of the literature.

Case: 28 year old patient, in 26. gestational week was admitted to our hospital with persistent headache, numbness in the left side-
of the body and neck swelling. As a result of Magnetic Resonance Imaging, a cranial tumor located in the anterior of the medulla
oblangata was diagnosed. In 27. gestation week, extrameddller cervical intradural tumor excision was performed. The patient was
delivered by cesarean section in 34. gestational week. After cesarean section, radiotherapy treatment was started.

Conclusion: Patients with anaplastic astrocytoma are rare in pregnancy. To help the management of this patients, new, largescale
case series are needed. For the best obstetric and neurological results, treatment is carried out in tertiary centers with multidiscipli-
nary approach.

Keywords: Anaplastic astrocytoma, pregnancy, multidisciplinary approach.

Giris rafindan 2000 yilinda yapilan siniflandirmaya

Astrositomlar, merkezi sinir sistemindeki as-  8OT€ evre 3 glial timorler olarak tanimlanirlar.

trosit adi verilen kiiciik, yildiz seklindeki glial Glioblastoma multiforme ve anaplastik astrosi-
hiicrelerden kdken alan koti huylu ve en sik  tomanin insidanst 14 yas altitnda 100000’ de 0.2-
goriillen glial timorlerdir. Anaplastik astrosi- 0.5 iken, 45 yas lizerinde 100000” de 4-5’e
tomlar (AA), Diinya Saglik Orgiiti (WHO) ta- cikmaktadir. Anaplastik astrositomalarin yerle-
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sim alanlar1 yas ile degisim gostermektedir. 25
yasin altinda ¢ogunlugu serebellumda yerlesir-
ken, 25 yasin tizerinde siklikla serebral yerlesim
gOsterirler.!

AA genellikle herhangi bir ailevi yatkinlik ya
da tanimlanabilir bir cevresel etken olmaksizin
sporadik olarak ortaya cikar. AA, erkeklerde
kadinlara gore daha sik izlenmektedir. Ayni za-
manda beyaz irkta, siyah 1rka gore daha sik iz-
lenmektedir.

AA’da diger intraserebral yer kaplayict lez-
yonlarda oldugu gibi klinik klasik intrakranial
basing artist semptomlari (bas agrist, kusma, bi-
lin¢ bozukluklari, 3. ve 6. kranial sinir tutulum-
lary) sik gorilmektedir. Yuksek evreli astrositer
timorler genellikle ventrikile yerlesmedigin-
den hidrosefaliye yol agmazlar. Yerlesim bolge-
lerine bagli olarak norolojik defisitler meydana
gelmektedir. Irritatif etki sebebiyle epileptik
bulgularin ortaya ¢ikmast frontal ve temporal
yerlesimli timorlerde siktir. Klasik olarak; bas
agrist, epileptik nobet ve hemiparezi triadi olgu-
larin yarisindan fazlasinda saptanir.?

Primer intrakranial timorler, 20-39 yas
arasindaki kadinlarda nadir gorilmesine rag-
men, kansere bagli 6limlerde 5. sirayt almak-
tadir. Bu yas grubunda, en sik gorilen timorler
glial timorler iken, bunlart meningiomlar ve
akustik norinomlar izler.* Ayni yastaki gebe ve
gebe olmayan kadinlar karsilastirildiginda, pri-
mer beyin timord sikligt arasinda fark bulun-
mamistir.

AA’nin standart tedavisi, cerrahi ve postope-
ratif radyoterapidir. Sagkalim siiresini uzatmak
icin farkli tedavi modaliteleri olarak; ytiksek doz
radyoterapi, adjuvan kemoterapi, alternatif frak-
siyon rejimleri, agir partikil tedavi, interstisyel
brakiterapi ve radyocerrahi kullanilmaktadir.”?
Ancak gebelik sirasinda hastalarin yonetimi
hakkinda, literatirde yer alan olgu serileri
disinda veri bulunmadigindan fikir birligi sagla-
namamistir.

Olgumuzda, gebelikte tani alan maternal

anaplastik astrositoma hastaliginin takibi ve yo-
netimini literattr bilgileri 1s131nda tartistik.

Olgu

28 yasinda Gravida 3, Parite 2 hasta, 26. gebe-
lik haftasinda persiste eden bas agrisi, sol kolun-
da ve bacaginda uyusma, boyunda sislik sika-
yetleri ile klinigimize basvurdu. Hastanin obs-
tetrik anamnezinde 2 adet gecirilmis sezaryeni
mevcuttu. Birinci bebek 2 yasinda iken hidrose-
fali sebebiyle kaybedilmisti. Gebeliginin takibi-
ni dis merkezde gerceklestiren hastanin 1. tri-
mester tarama testinde; serbest beta- hCG: 39.3
ng/ mL (1.00 MoM), PAPP- A: 6.3 mlU/ mL (2.75
MoM), nukal saydamlik 6lcimi ise 1 milimetre
idi. Bu degerlere gore 1. trimester taramasinda
Down sendromu kombine riski 1/8236 olarak
hesaplanmust1.

26. gebelik haftasinda hasta norolojik sika-
yetleri sebebiyle norosirurji bolimi ile konsul-
te edildi. Hastanin norolojik muayenesinde; ses
kisikligi mevcuttu, sag ust ekstremite distal 4/5
ve proksimal 3/5 motor gug, sag alt ekstremite-
de ise 3/5 motor gu¢ tespit edildi. Sol st ekstre-
mite distal 2/5 ve proksimal 1/5 motor gi¢ sol
alt ekstremitede ise 3/5 olarak motor gii¢ tespit
edildi. Sol alt ekstremite hipoestezik, sol tist eks-
tremite de distal anestezik ve proksimal hipoes-
tezik olarak belirlendi. Yapilan Manyetik rezo-
nans (MR) incelemesinde, medulla oblongata
C2- C3 seviyesinde spinal korda bast yapan kitle
izlendi. Kitle etrafinda belirgin 6dem mevcuttu.
Hastaya medulla oblangata yerlesimli kranial ti-
mor On tanist konuldu (Resim 1). Kitle etrafinda
belirgin 6demin azaltilmasi ve klinik semptom-
larin gerilemesi icin hastaya 24 mg/ giin metil-
prednizolon baslandi. Hasta norosirurji bolu-
muinde hospitalize edildi ve haftalik perinatolo-
ji konstltasyonlar: ile izlendi. Hastanin metil-
prednizolon tedavisine ragmen, bilin¢ bu-
lanikligt ve nefes darligi gelismesi tizerine ope-
rasyon karari alindi. Hasta yiksek doz metil-
prednizolon tedavisi altinda oldugundan fetal
akciger maturasyonu acisindan ek olarak beta-
metazon tedavisi uygulanmadi. Operasyon 6n-
cesinde erken dogum proflaksisi amactyla has-
taya 250 mg hidroksiprogesteron kaproat intra-
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Resim 1. Medulla oblangata yerlesimli anaplastik astrosi-
tomanin preoperatif MR gorintusd.

muskdler olarak uygulandi. Hastaya 27. gebelik
haftasinda servikal intradural extrameduller tu-
mor eksizyonu yapildi. Timoér total olarak
ctkariddr (Resim 2). Operasyon 6ncesinde fetal
iyilik hali, ultrasonografi ve umblikal arter
doppleri (Pulsatilite indeksi: 0.79, Rezistans In-
deksi: 0.51) ile kontrol edildi. Operasyon
sirasinda, fetal kalp atimlari el doppleri ile saat-
lik olarak dinlendi. Operasyon sonrasinda ise
fetal iyilik halinin degerlendirilmesi icin tekrar
umblikal arter doppleri (Pulsatilite Indeksi:
0.83, Rezistans indeksi: 0.54) yapildi. Hasta ope-
rasyon sonrasinda 2 hafta siiresince metilpred-
nizolon tedavisine devam etti. Postoperatif do-
nemde norosirurji yogun bakim unitesinde 3
glin takip edildi. Patoloji sonucu; hiperseliilarite
ve belirgin pleomorfizm gdsteren, 10 buyuk bu-
yutme alaninda 4 mitoz izlenen anaplastik as-
trositom (WHO grade 3) olarak rapor edildi
(Resim 3).

Hasta patoloji sonucu ile norosirurjistler ta-
rafindan degerlendirildi ve radyoterapi almasi
gerektigi kararina varildi. Gebelik sirasinda rad-
yoterapi acisindan hasta perinatoloji anabilim
dalt ile konstilte edildi. Obstetrik muayenesinde
patoloji saptanmayan hastanin radyoterapi te-

Resim 2. Medulla oblangata yerlesimli anaplastik astrosi-
tomanin postoperatif MR goriintUsu.

davisinin en azindan 34. gebelik haftasina kadar
ertelenebilmesi icin tekrar norosirurji ile deger-
lendirildi. Konsiiltasyon sonucunda radyotera-
pi tedavisinin dogum sonrasina ertelenmesi ka-
rarina varildi. Bu bulgular ile hastanin dogumu
34. gebelik haftasinda olmak tizere planland.
Hasta Perinatoloji Anabilim Dalinda haftalik ta-
kibe alindu.

Resim 3. Anaplastik astrositoma (WHO Grade 3).
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30. gebelik haftast muayenesinde; Biparietal
cap: 75 mm , bas cevresi: 271 mm , Abdominal
cevre: 242 mm, femur uzunlugu: 56 mm , tahmi-
ni dogum agirligr: 1362 gr, umblikal arter dopp-
lerinde pulsatilite indeksi 0.81 , rezistans indek-
si 0.52 olarak 0Olcildi. Amniotik sivi volumi
normal sinirlarda, plasenta ise arka duvar yerle-
simli idi. Hasta 32. gebelik haftasindan sonraki
takibi icin hospitalize edildi. Guinlik non- stres
test (NST) ve umblikal arter doppleri ile fetal iyi-
lik hali izlendi. Hastanin sol tarafinda belirgin
olmak tizere kas gii¢stizligii mevcuttu.

34. gebelik haftasinda genel anestezi altinda
sezaryen ile 2280 gr canli tekiz erkek bebek do-
gurtuldu. 1. dakika APGAR skoru 6, 5. dakika AP-
GAR skoru 8 idi. Operasyon sirasinda hastaya bi-
lateral pomeroy usuli tip ligasyonu yapildi. Be-
bek dogum sonrasinda 19 gin boyunca yenido-
gan yogun bakim unitesinde izlendi. Bebegin
surfaktan ihtiyact olmadi. Neonatal komplikas-
yon gelismeyen bebek salah ile taburcu edildi.
Prematiir retinopati muayenesinde patolojik
ozellik saptanmadi. Hastada postoperatif erken
veya gec komplikasyon izlenmedi ve postopera-
tif 3. glintinde taburcu edildi. Hastanin postope-
ratif 5. gliniinde yapilan MR'da medulla oblon-
gata seviyesinde 2- 3 mm capinda rezidu lezyon
tespit edildi. Lezyon etrafinda minimal 6¢dem
mevcuttu. Hastaya postoperatif 7. giintinde bi-
rinci kiirti olmak tizere 5 kir radyoterapi verildi.
Beraberinde 8 mg/ giin deksametazon tedavisi
baslandi. Hastanin takibi halen radyasyon onko-
lojisi ve norosirurji ve medikal onkoloji ta-
rafindan multidisipliner bir sekilde gerceklesti-
rilmektedir. Bebegin izlemi ise saglam ¢ocuk po-
liklinigimizce yapilmakta olup, herhangi bir pa-
tolojik bulgu tespit edilmemistir.

Tartisma

Gebelik sirasindaki intrakranial timorlerin
yonetimi klinik olarak degisiklik gostermekte-
dir. Reproduktif donemdeki kadinlarda en sik
gortlen intrakranial timorler glial timorlerdir,

bunlart meningiomlar ve akustik ndérinomlar iz-
ler.

Gebelik beyin timori riskinde artisa yol ag-
maz. Ancak, gebelik glial timorler, meningiom-
lar, vaskiiler timorler ve hipofizer adenomlarin
biyolojik davranisini etkiler. Bu durum, ilk belir-
tilerin ortaya cikis zamani ve semptomlarin geli-
sim hizinda farklilasmaya yol acabilir.® Gebeli-
gin farkli donemlerinde timorler farklt dav-
ranis gosterirler. Gliomlar 1. trimesterde, spinal
vaskiler timorler 3. trimesterde daha sik ortaya
cikarlar.”

Olgumuzda 28 yasindaki hasta 26. gebelik
haftasinda bas agrisi, sol tist ve alt ekstremitede
uyusma sikayeti ile basvurmustu. Kafa i¢i basing
artisina bagli olarak meydana gelen bu sikayet-
ler literatiirdeki olgu serileri ile uyumluydu. Td-
mor lokalizasyonunun reproduktif donemde
genellikle serebral hemisferler olmasi beklenir-
ken; olgumuzda medulla oblangata yerlesimli
kitle izlenmistir. Olgumuzun yapilan norolojik
muayenesinde, sol Ust ve alt ekstremitede mo-
tor glic kaybi1 ve ses kisikligi disinda norolojik
defisit izlenmedi.

Yapilan MR’da medulla oblangata yerlesimli
timor ve lezyon etrafinda 6dem goézlenmesi
uzerine 24 mg/gun metilprednizolon verildi.
Tedaviye ragmen nefes darligt ve bilin¢ bu-
laniklig1 gelismesi lizerine operasyon karari
alindi. 27. gebelik haftasinda servikal intradural
ekstramediller timor eksizyonu yapildi. Ope-
rasyon Oncesi ve sonrasinda fetal iyilik hali, fe-
tal ultrasonografi ve umblikal arter doppleri ile
degerlendirildi. Operasyon sirasinda ise fetal
kalp atim1 saatlik olarak el doppler cihazi ile ta-
kip edildi. Literatiir incelendiginde 26. gebelik
haftasindaki olguya intraoperatif fetal monitori-
zasyon yapilmis ve fetal bradikardi tespit edil-
mesi Gizerine acil sezaryen ile dogum gercekles-
tirilmistir.?

Yapilan calismalarda, ileri gestasyon hafta-
larinda, radyoterapiye bagli konjenital anomali
ve fetal kayip gozlenmemekle birlikte; cocukluk
cagi losemi insidansinda artis dikkati cekmekte-
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dir.'* Olgumuzda, radyoterapinin olast riskleri
aile ile paylasilarak, tedavinin postpartum done-
me ertelenmesine karar verildi. Glincel literattr
bilgileri® ve ilgili anabilim dallarinin (Kadin Has-
taliklart ve Dogum, Pediatri, Norosirurji, Medi-
kal Onkoloji, Radyasyon Onkolojisi, Anestezi ve
Reanimasyon) oOnerileri dogrultusunda 34. ge-
belik haftasinda sezaryen ile dogumun gercek-
lestirilmesine karar verildi.

Olgumuzda sezaryen genel anestezi altinda
gerceklestirildi. Literatirde de bu olgularda;
artmis intrakranial basin¢ ve teorik olarak
artmis beyin sap1 herniasyonu riski sebebiyle
genel anestezi tercih edilmektedir."

Gebelikte, beyin timorlerinin tedavisi kisisel-
lestirilmelidir. Cerrahi, gebeligin devamini iste-
yen hasta grubunda uygulanabilir bir tedavi se-
cenegidir. Cerrahi endikasyon; tant sirasindaki
intrakranial patoloji, gebelik haftasi ve ailenin ar-
zusu gibi kriterler g6z 6niine alinarak verilmeli-
dir. Eger norolojik bulgulart olmayan, kiictk bir
timor s6z konusu ise cerrahi gebeligin bitimine
birakilabilir. Olgumuzda oldugu gibi; vital fonk-
siyonlarda kotiilesme olursa, cerrahi tedavi uy-
gulanmalidir. Hastaligin seyri sirasinda norolojik
defisitlerin gelismesi; sezaryen ile dogum, pre-
term dogum ve yenidogan yogun bakim Ginitesi
destegi ihtimalini arttirmaktadir. Radyoterapi te-
davisi, sadece secilmis olgularda, aileye gerekli
bilgilendirme yapilarak (olgumuzda oldugu gi-
bi) postpartum doneme ertelenebilir.

Sonug

Nadir gorilen bu olgularin yonetiminde
yardimct olacak, yeni genis 6lcekli olgu serileri-
ne ihtiyac vardir. En iyi obstetrik ve norolojik

sonuclari elde etmek icin tedavi tersiyer mer-
kezlerde ve multidisipliner yaklasimla (Kadin
Hastaliklari ve Dogum, Pediatri, Norosirurji, Me-
dikal Onkoloji, Radyasyon Onkolojisi, Anestezi
ve Reanimasyon) gerceklestirilmelidir.
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Gebeligin Periodondolojik Hastal1gz:
Gingivanin Hamilelik Tumoru
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Ozet
Amac: Gingivanin hamilelik timard tanisi koydugumuz hastanin tedavi yonetimini vaka Uzerinden tartismaktir.

Olgu: Gingivanin hamilelik timord, gingivanin selim hiperplastik timoér benzeri periodontolojik bir hastaligidir. Gebeliklerin yaklasik
Sinde gorulir. 26 yasinda G1P0 hasta 18. gebelik haftasinda disetinde sislik ve kanama sikayeti ile Agiz ve Dis Saghgi Klinigine bas-
vurdu.Yapilan oral muayenede; sag alt 1. ve 2. molar disler arasi bolgede yapisik disetinde yaklasik 4 cm capinda ekzofitik lezyon go-
rildd. Lezyon eksizyonel biopsi ile alindi ve piyojenik grantlom tanisi konuldu.

Sonug: Piyojenik grantlom ile arasinda histopatolojik dizeyde bir farklilik yoktur. Etyolojisinde, yukselmis hormonal diizeyler en
onemli nedendir. Tedavisinde nadiren cerrahiye gidilir. Gebelikte asil ydnetim ekspektan yaklasimdir.

Anahtar Sozciikler: Gebelik, gingivanin hamilelik timérd, piyojenik grantlom.

Periodontological disease of pregnancy: pregnant tumor
Objective: Our aim was to discuss the treatment and management of pregnant tumor.

Case: The pregnant tumor is a periodontological disease similar the benign hyperplastic tumor of gingiva. It is seen in approximate-
ly 5 of the pregnants.A 26 year old G1P0 patient was admitted to the Mount and Tooth Health Clinic with the complaints of swelling
and bleeding in gingiva in the 18th pregnancy week.In oral examination, in the adherent gingiva in the region between right lower
1st and 2nd molar teeth was observed an exsophitic lesion in the diameter of about 4 cm. lesion was removed by the excisional biop-
sy and the diagnosis of the pyogenic granuloma was established.

Conclusion: There is no difference in histopathological features between pregnant tumor and pyogenic granuloma. Elevated hor-
mone levels is one of the most important cause in the etiology. Treatment is generally expectant. Rarely, the surgery is neccessary.

Keywords: Pregnancy, pregnancy tumor, piyogenic granuloma.

yojenik grantiilom ile arasindaki en buytk fark,
gebelikteki hormonal degisimlere cevap olarak
ortaya ¢ikisi ve gebeligin sona ermesi ile birlik-

Giris
Periodontolojik bir hastalik olan gingivanin

hamilelik timord gingivanin selim hiperplastik te hormonal degisikliklerin ortadan kalkmast

sonucunda bir ka¢ hafta icinde kendiliginden
gerilemesidir.*> Gebeliklerin yaklasik %5’inde

tumor benzeri lezyonudur.! Gebelik esnasinda
olusan hormonal degisikliklerin etkisi ile olus-

mustur. Erkek ve gebe olmayan kadin hastalar-
da izlenen piyojenik grantlom ile histopatolo-
jik diizeyde bir farkliligi gosterilememistir.2? Pi-

ve siklikla birinci trimester sonrast izlenmekte-
dir. Etyolojisinde yiikselmis progesteron di-
zeylerinin, lokal irritanlarin ve bakterilerin etkin

Yazisma adresi: Ismet Giin, GATA Haydarpasa Egitim Hastanesi, Uskiidar, Istanbul

e-posta: drsmetgun@yahoo.com
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olduklar1 gosterilmistir.” Tedavisi genellikle eks-
pektandir. Nadiren cerrahiye ihtiyac duyulur.®
Zaten gebelik esnasinda uygulanan cerrahi son-
rasi rekulrrens riski de oldukc¢a yiiksek oldugun-
dan pek tercih edilen bir tedavi yaklasimi degil-
dir** Gingivanin hamilelik timort tanist ile ta-
kip ettigimiz ve kanama komplikasyonu gelise-
rek eksizyonel cerrahi uyguladigimiz bir olguyu
literatiir 15131nda degerlendirdik.

Olgu

26 yasinda G1P0 hasta 18. gebelik haftasinda
disetinde sislik ve kanama sikayeti ile Agiz ve
Dis Sagligt Klinigine basvurdu. Yapilan oral mu-
ayenede; sag alt 1. ve 2. molar disler arasi bolge-
de yapisik disetinde interdental papilladan ves-
tibtiler sulkusa uzanan, yaklasik 4 cm capinda
ekzofitik lezyon goriildi (Resim 1). Oral hijyeni
iyi durumda olmayan hastaya oral hijyen egiti-
mi verildi. Lezyon etrafinda irritasyon olusturan
dis taslart temizlendi. Bu islemlere ragmen lez-
yon, takip eden iki haftada buytimeye devam et-
ti. Konusma ve cigneme fonksiyonlarinin bo-
zuldugunu ifade eden hastada, spontan kana-
malarin da oldugu anlasildi. Bunun Gizerine 21.
gebelik haftasinda olan hastaya oral cerrahi is-
lem uygulanarak, lezyon eksizyonel biopsi ile

alindi. Patolojik degerlendirme sonrast lezyona
piyojenik graniilom tanist konuldu. Gebelik do-
nemi boyunca periyodik araliklarla izlenen has-
tada rekurrens tespit edilmedi.

Tartisma

Piyojenik grantlomlar ile histopatolojik di-
zeyde aynt lezyonlar olsalar dahi etyoloji, biyo-
lojik davranis karakteri ve tedavi protokolu ola-
rak belirgin farkliliklar gostermeleri nedeni ile
gebe hastalarda tanimlama gingivanin hamilelik
timora seklinde yapilmalidir.’ Bu durum, gebe-
likle birlikte olan hiperplastik gingivitis ve gin-
gival hiperplazidir. Bu ytizden gebelik gingiviti-
si olarak da bilinir. Benign bir durumdur. Piyo-
jenik grantilom ile arasindaki en buytk fark; ge-
belikte gorilmesi ve dogum sonrast hormonal
degisikliklerin ortadan kalkmasi ile kisa siirede
kendiliginden gerilemesidir.** Herhangi bir yas-
ta gorulebilse de genellikle reproduktif yastaki
genc kadinlarda ve ozellikle de oral koti hijye-
ne sahip gebe kadinlarda gorilir. Gebeliklerin
yaklasitk %5’inde ve siklikla birinci trimester
sonrasi izlenmektedir.® Etyolojisinde yukselmis
progesteron diizeylerinin, lokal irritanlarin ve
bakterilerin etkin olduklart gosterilmistir.” Bi-

Resim 1. Sag alt 1. ve 2. molar disler arasi bolgede inter-
dental papilladan vestibller sulkusa uzanan
yaklasik 4 cm capinda eksofitik lezyon gorind-
muinde tipik bir gebelik timora.
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zim vakamizda, hastamiz 26 yasinda ve 18. ge-
belik haftasindadir. Hastanin resim 1’de de go-
rildigu gibi oral hijyeni iyi degildir. Patoloji so-
nucu ise piyojenik graniilom olarak raporlan-
mistir.

Piyojenik grantlom lokalize travma ve tahri-
se bagli olusmus, timor benzeri reaktif inflama-
tuar bir doku reaksiyonudur. Daha koti oral hij-
yene sahip bireylerde olusur. Hormonal degi-
simlerden dolay1 kadinlar erkeklerden bu hasta-
liga daha fazla yakalanirlar. Aslinda piyojenik
grantlom ismi yanlistir. Clinka lezyon, granu-
lom ve irin icermez. Yuzeyi genellikle tlseredir.
Iki lezyon, periferik ossifiye fibrom ve periferik
dev hiuicreli grantilom, gingiva tizerinde olustu-
gu zaman klinik olarak piyojenik granilom ile
aynidir. Piyojenik grantlom, oral kavitenin her-
hangi bir yerinde olusabilirken periferik ossifi-
ye fibrom veya periferik dev hiicreli graniilom,
sadece oral kavitede gingiva veya alveolar mu-
koza tizerinde olusur. Piyojenik granilom c¢o-
gunlukla disler arasinda interproksimal dokuda
bukkal gingiva lizerinde gelisir. Fakat bu 3 kli-
nik durumun tani, klinik gérinima ve tedavisi
aynidir.

Tedavi protokoli sekillendirilirken gebelik
on planda tutulmalidir. Tedavide genellikle eks-
pektan bir tutum izlenir, ancak lezyonun kana-
ma yapmast, ¢igneme fonksiyonlarini bozmasi
ve gebelik sonrasi gerilememesi cerrahi yakla-
sim ic¢in endikasyonlari olusturur.® Gebelik es-
nasinda uygulanan cerrahi, yiksek rekirrens
riski tasidigt icin gebelik doneminde cerrahi ter-
cih edilen bir tedavi yaklasimi degildir.?® Fakat,
ciddi kanamalarla komplike olabilen durumlar-
da tedavi yonetimi gebelikte gercekten zordur.
Kanama komplikasyonu gelisen hasta grubun-
da tedavi sekli klinik tablonun siddeti ile belirle-
nir. Hafif kanamalarda agiz hijyeninin saglan-
masi, lokal olarak siki kompresyon uygulanma-
s1 ve lokal kanama durdurucu ilaclarin kullani-
mu yeterli olabilirken, daha siddetli kanamalar-
da kan transfizyonu yapilmast bile gerekebilir.

Cerrahi eger kacinilmazsa gebeligin ikinci tri-
mesteri icerisinde mumkunse tedavi bitirilmeli
ve hasta diizenli araliklarla izlenmelidir.* Rekur-
rens durumunda ya da cerrahi uygulanmayan
grupta, hastaligin giderek daha da ilerlemesi du-
rumunda gerekirse akciger maturasyonunun
saglanmasini takiben, gebeligin sonlandirilmasi
gerekir."” Bizim vakamizda da gebelik haftasinin
ilerlemesi ile hastanin konusmasi ve kitleye bag-
It cigneme fonksiyonlarinda bozulma oldu. Be-
raberinde kanamalarin da baslamasi nedeniyle
21. gebelik haftasinda cerrahi eksizyon ile kitle
tam olarak c¢ikartildi. Gebelik boyunca hastaya
oral hijyen ogretildi ve belki de buna bagli ola-
rak gebeligin devami ve bitiminden sonraki
uzun bir dénem de rekiirrens gézlenmedi.

Genellikle prognoz iyidir. Benign tabiatlt ol-
masina ragmen gebelik bitimini takiben uzun
siire gecmemisse yine de hem tedavi hem de ta-
n1 amaclt ¢cikartilmasi sarttir. Gebelik esnasinda
cikarilanlarda rekiirrens ihtimali olmasina rag-
men, gebelik sonlandirildiktan sonra eger tam
olarak cikartilmislarsa genellikle rekirrens ihti-
mali yoktur. Ayrica bu tir tedavilerden sonra re-
kirrens oranint sifirlamak icin oral hijyeni sag-
lamak gerekir. Bunun ic¢in hekim tarafindan
hasta egitimi sarttir. Yumusak uclu dis fircalari
ve damak masaji mutlaka 6nerilmelidir.

Sonuc¢

Sonuc olarak ciddi komplikasyonlari olabi-
len gebelik doneminin kendine 6zgti hastalikla-
rindan; gingivanin hamilelik timoérinin kadin
hastaliklart ve dogum hekimleri tarafindan ta-
ninmast; hastalarin agiz sagligi ile ilgili semp-
tomlarinin dogru degerlendirilip gerekli 6ne-
min gosterilmesi acisindan degerlidir. Hastali-
gin tani ve tedavisinin saglanimasindan cok,
hastaligin gelisiminin 6énlenmesi amaci ile tim
gebeler kadin dogum hekimleri tarafindan oral
hijyene 6nem vermeye ve yumusak karakterli
dis fircalarinin kullanimina yonlendirilmelidir-
ler.
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Ozet
Amac: Seyrek gorilen t¢ Meckel-Gruber sendromu olgusunu yeni bilgiler 1siginda sunmak.

Olgu: Prenatal donemde ensefalosel, bilateral polikistik bobrek ve polidaktili saptanan G¢ olguda gebelik sonlandirildi. Otopsi sonu-
cu Meckel-Gruber sendromu tanisi kondu.

Sonug: Meckel-Gruber sendromu otozomal resesif gecis gosteren letal multisistemik bir hastaliktir. Santral sinir sisteminin gelisimsel
anomalileri, kistik displastik bobrekler, hepatobilier duktal plate malformasyonu ve postaksiyal polidaktili gibi bozukluklarla karakteri-
zedir. Gebeligin 11-14. haftalarinda yapilan rutin ultrasonografik tarama ile Meckel-Gruber sendromu tanisi konulabilir. Tekrarlama
riski nedeni ile olgularin sonraki gebeliklerinde yakin takip gereklidir.

Anahtar Sozciikler: Fetal anomali, Meckel sendromu, prenatal tan.

Meckel-Gruber syndrome: a report of three cases

Objective: We aimed to present three rare cases of Meckel-Gruber syndrome, the diagnosis of which was made prenatally by ultra-
sonographic examination of the fetuses.

Case: Three pregnancies which were diagnosed prenatally to have occipital encephalocele, postaxial polydactily and bilateral multi-
cystic dysplastic kidney were terminated. In autopsy, they were identified as Meckel-Gruber syndrome.

Conclusion: Meckel-Gruber syndrome is a rare, lethal, autosomal recessive multisystemic disorder. This syndrome is characterized by
central nervous system defects, cystic renal dysplasia, and ductal proliferation in the portal area of the liver- and postaxial polydacti-
ly. The signs of the syndrome can be detected during the routine ultrasonographic examination between 1114th weeks of the preg-
nancy. Because of high rate of recurrence risk, patients should be closely followed in future pregrancies.

Keywords: Fetal anomaly, Meckel syndrome, prenatal diagnosis.

Giris Patoloji anabilim dalinda 2005-2010 yillari

Meckel-Gruber sendromu (MGS) otozomal arasinda yapilan toplam 233 otopsi icerisinde

resesif gecis gosteren letal, multisistemik bir bo- Meckel-Gruber sendromu tanist almis 3 olgu de-
zukluktur. Kistik displastik bobrekler, karaciger- — getlendirildi.

de portal alanda fibrozis ve safra dukt prolife-
rasyonu ile karakterize duktal plate malformas-

yonu klasik bulgulardir. Fetuslarda oksipital Olgu
meningoensefalosel %90 ve postaksiyal poli- Olgularin tamam: intrauterin donemde
daktili %80 oraninda bulunur.! tanist konulup sonlandirilmis gebeliklerdir.
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e-posta: arfgungoren@hotmail.com
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Gestasyonel yas 16-18 hafta arasindadir. U¢ ol-
gunun ikisinde birince derecede, birinde 3. de-
rece kan bagi mevcuttur. Her u¢ olguda poli-
daktili, polikistik bobrek ve oksipital ensefalo-
sel vardi (Resim 1A, 1B, 2A, 2B). Bir olguda ytiz-
de mikrognati (Resim 1A), bir olguda da uzun
kemiklerde egrilik (Resim 2C) izlendi. Bobrek
ve karaciger bulgulart benzer 6zellikteydi. Bob-
rek kesitlerinde cok sayida degisik buyuklikte
kistler goruldia (Resim 3A). Kistler gevsek me-

zenkimal doku icerisine yerlesmis, yer yer
basik, yer yer kiiboidal epitel ile doseli ve kor-
tekse yakin yerlerde glomerul yapilart icermek-
teydi (Resim 3B). Karaciger kesitlerinde portal
alanlarda fibroz dokuda artis yani sira safra duk-
tuslarinda dilatasyon, epitelyal proliferasyon
mevcuttu (Resim 3C). Ensefalosel kesesi iceri-

sinde immatur glial dokular izlendi. Tablo 1’de

olgulara ait bulgular 6zetlenmistir.

Resim 1. A: Olgu 1; Meckel-Gruber sendromu, polidaktili, mikrognati, ensefalosel, ka-
rinda distansiyon. B: Olgu 2; Meckel-Gruber sendromu, polidaktili, karinda
distansiyon. C: Olgu 2; Iki tarafli btyimds, genislemis bobrekler.

Resim 2. A: Olgu 3; Meckel-Gruber sendromu, USG goérinima, belirgin ensefalosel
kesesi. B: Olgu 3; Polidaktili, karinda distansiyon, egri uzun kemikler. C: Olgu
3; X-Ray gorintlsa.
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Resim 3. A: lki tarafli blyuk, kistik bdbrekler. B: Kistik bobreklerin mikroskobik gériinimu. C: Karacigerde safra dukt
proliferasyonu ve fibrozis (hepatobilier duktal plate malformasyonu), mikroskobik gériinim.

Tablo 1. Prenatal dénemde tani konulan ve gebeligin sonlandirildigi ti¢ Meckel-Gruber sen-

dromu olgusunun bulgulari.

Anne yasi Akrabalik  Bebek cinsiyet  Prenatal bulgular Otopsi bulgularn
Olgu1 21 3. derece Erkek 18 hafta fetus 17 hafta fetus, Polidaktili,
Ik gebelik Bilateral polikistik bobrek, Mikrognati, Ensefalosel,
Oligohidramnios Bilateral polikistik bobrekler,
Hepatobilier duktal plate
malformasyonu
Olgu2 26 1. derece Kiz 16 hafta fetus, 15 hafta fetus, Polidaktili,
Ik gebelik Gelisme geriligi, Ensefalosel, Bilateral
Bilateral kistik multikistik displastik
bobrekler ve Ensefalosel bobrekler, Hepatobilier
duktal plate malformasyonu
Olgu3 29 1. derece Erkek 18 hafta fetus, 18 hafta fetus,
3. gebelik Bilateral kistik Polidaktili, uzun kemiklerde
1 abortus bobrekler egrilik, Ensefalosel,
1 yasayan ve Ensefalosel Bilateral bobrekler,

Hepatobilier duktal plate
malformasyonu

Tartisma

Meckel-Gruber sendromunda klasik bulgula-
ra ek olarak cesitli anormallikler bildirilmistir.
Mikrosefali, serebellar hipoplazi, ventrikiilome-
gali gibi santral sinir sistemi (SSS) anomalileri
yant sira, patend duktus arteriosus, atrial septal
defekt gibi kalp anomalileri, over agenezi, ute-
rus bikornus, ambigus genitale gibi i¢ ve dis ge-
nital anomalileri, at nali bobrek, tireter agenezi,
mesane hipoplazisi gibi Griner sistem anomali-
leri, simian cizgisi, kisa ve/veya egri ekstremite-
ler, yarik dudak/damak, dilde papiller yapilar,
yariklanmalar, kisa burun, distik kulak gibi ati-
pik yiz gorintmleri gibi ¢ok sayida bulgu ra-
por edilmistir.* MGS’de izlenen bulgular Tablo
2’de 6zetlenmistir. Belirtilen klasik bulgulardan

ikisi veya bir klasik bulguya ek olarak diger ano-
malilerden ikisinin varlig1 ile MGS kesin tanisi
konur. Olgularimizin tamaminda klasik bulgu-
lar goraldu.

MGS’li olgularda karacigerde portal alanlar-
da fibrozis yant stra safra duktuslarindaki proli-
ferasyon tanida 6nemlidir. Normal fetus karaci-
geri ile karsilastirildiginda MGS’lu olgularda
portal bolgede safra duktus etrafinda artmis mi-
yofibroblastik hiicreler izlenmistir. Hayvan mo-
dellerinde safra dukt etrafindaki fibroblastik
hiicreler miyofibroblastlara dontiserek fibrozis,
sonunda dukt tikanikligina neden olur. MGS’de
karacigerde ve safra duktuslarinda olusan fibro-
zisin bu myofibroblastik dontistim ile iliskili ola-
bilecegi disinilmustir.®
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Tablo 2. Meckel-Gruber sendromunda en sik izlenen
bulgular; koyu ve italik belirtilenler klasik bulgu-
lar.

Genito-Uriner sistem Polikistik bébrek (% 100) Ic ve dis

genital ve Ureter anomalileri

Portal alanlarda safra duktus
proliferasyonu ve fibrozis
(Duktal plate malformasyonu) (% 100)

Hepatobilier

Santral sinir sistemi Oksipital meningo-ensefalosel (%90)
Dandy-Wolker malformasyonu
Arnold-Chiari malformasyonu

Corpus Collosum agenezisi

Optik sinir yoklugu

Anensefali

Cerebral/cerebellar hipoplasi/mikrosefali

Iskelet sistemi Postaksiyal polidaktili (%80)

Tubuler kemiklerde kisalik ve egrilik
Diger Kalp anomalileri
Yarik dudak/damak
Mikroftalmi
Mikrognati

Gorilme insidanst degiskendir. 140,000 ile
3000 dogumda bir gortildigi bildirilmistir.! Ili-
mizde ortalama yillik dogum orani 29.584’tlr.”
Calismamizda 5 yillik siirede 3 MGS olgusu sap-
tandi. Gortlme orani yaklasik 1/49.300 dogum
olarak belirlendi.

Gebeliklerin cogu intrauterin donemde
olumle sonuclanir. Gestasyonun 11-14. hafta-
larinda yapilan rutin ultrasonografik tarama ile
MGS tanist konulabilir. Gebelik haftalar: ilerle-
dikce oligohidramnios gelisimi nedeni ile poli-
daktili ve ensefaloseli degerlendirme gticlesir.?
En erken tani almis olgu 12 haftadir.’ Bunun
yaninda term gebelik sonrasinda 7 ay’ ve 9 ay"
yasamis olgular bildirilmistir.

MGS'lu fetuslarda maternal serum a-fetopro-
tein dizeyi ve ikinci trimester tarama testlerin-
de anormal sonuclar izlenebilir. Baz1t MGS’lu ol-
gularda serum o-fetoprotein dizeyi yuksek iz-
lenmistir."

MGS genetik olarak heterojenite gosterir.
Son zamanlarda hastalikla iliskili cok sayida gen
tanimlanmistir. MGS ile iliskili iyi belirlenen mu-
tant G¢ gen; MKS1 (17g22), MKS2 (11q13) ve
MKS3(8q22).! MKS1 gen defekti daha ¢ok Finli

ve Kafkas'lilarda goruliirken, MKS2 Orta Dogu
ve Kuzey Afrika tlkelerinde MKS3 ise Pakistan
ve Hindistan’da izlenmistir.""? Frank ve arkadas-
larinin Turkiye’ninde dahil edildigi degisik tl-
kelerden 25 MKS olgusu ile yaptklart bir
calismada tlkemizdeki 9 olgunun gen analizin-
de 4 olguda MKS1 geni ile ilgili defekt sap-
tanmis. Diger 5 olguda ise gen mutasyonu ile
iliski belirlenememistir.!

MKS3 ile
karsilastirildiginda MKS1 gen mutasyonu olan

Klinikopatolojik analizlerde
olgularda postaksiyal polidaktili daha giicli bir-
liktelik gostermektedir.!

MKS1 geni hiicrede silier fonksiyon ile iliskili-
dir. Bu gen defektinde silier disfonksiyon gelisir.!
Ayirict tantya silier disfonksiyon ile iliskili multi-
sistem tutulumlu genetik bozukluk gosteren Bar-
det-Biedl sendromu (BBS) alinmalidir. Bu olgu-
larda karinda sislik, hipogonadizm, kavrama bo-
zukluklary, ilerleyici retinopati ve polidaktili izle-
nir. Bobrek patolojileri MKS ve BBS’de benzer,
fakat SSS anomalileri ve karacigerde safra duk-
tuslarinda proliferasyon BBS’da gorilmez.'

Diger bir ayirict tanit Tirozomi 13 ile
yapilmalidir. Tirozomi 13’de %15-30 oraninda
kistik bobrekler eslik edebilir. Hidronefroz at
nali bobrek ve ¢ift Gireter izlenebilir. Orta hat SSS
anomalileri veya holoprosensefali tirozomi 13
icin tant koydurucudur. Kardiyovaskiiler ve oki-
ler anomaliler, heterotopik pankreas ve dalak,
postaksiyal polidaktili gortilebilir. Fakat hepatik
fibrozis izlenmez ve tanida karyotip analizi
onemlidir® MGS’nin tirozomi 13 den ayirict
tanisinin yapiabilmesi icin karyotip analizi ge-
reklidir. MGS olgularda karyotip normal olarak
bildirilmistir.’ Bizim olgularimizda karyotip anali-
zi normal bulundu. Otopsi ile kesin tani konuldu.

Smith-Lemli-Opitz Sendromu otozomal rese-
sif gecis gosteren MGS ile karisabilen diger bir
patolojidir. Mikrosefali, serebellar hipoplazi ve
ventrikiilomegali gibi santral sinir sistemi mal-
formasyonlari, ambigus genitale, kistik renal
displazi, hidronefroz, renal duplikasyon gibi ge-
nito-Uiriner sistem bozukluklar: ile daha sik elde
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olmak tizere postaksiyal polidaktili ile karakteri-
ze bir patolojidir. Bu olgularda 7 dehidrokoles-
terol gama rediktaz (DHRC7) geninde mutas-
yon vardir. Hepatik disfonksiyon ve kolestatik
karaciger hastaligi izlenir.?

Sonuc¢

MKS tekrarlama riski (%25) yuksek bir pato-
lojidir. Onceki gebeliklerde anomalili bebek ¢y~
kiist bulunan ailelerde inceleme 6nemlidir. Ke-
sin tani icin otopsi mutlaka yapilmali ve aileler
bilgilendirilmelidir. Sonraki gebeliklerde erken
haftalarda (11-14. hafta) USG ile kontrol Oneril-
melidir.
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Ozet

Amac: Cornelia de Lange (CDL) sendromu, mikrosefali, sinofriz (orta hatta birlesen kaslar, uzun kirpikler, antevert burun delikleri,
uzun filtrum, ince dudaklar gibi karakteristik yiz gérinima bulgularinin bulundugu, gelisme geriligi, mental retardasyon, hirsutizm
ve coklu kongenital anomalilerin eslik ettigi nadir gorilen bir genetik sendromdur. Olgumuzda, CDL sendromu literatdr bilgileri 1si-
ginda tartisildi.

Olgu: 31 yasinda, G2 P1, 30 haftalik gebe erken intrauterin gelisme kisithligi saptanmasi tzerine klinigimize refere edildi. Klinigimiz-
de yapilan 30. hafta detayl fetal ultrasonografisinde, fetal biyometrik 6lctimlere gore erken simetrik intrauterin gelisme geriligi tespit
edildi.Burun kemigi 4 mm olarak normalden kisa (hipoplastik) olctldd. Dismorfik ylz gériinimi mevcuttu. Mikrognati ve Ust ekstre-
mitede fleksiyon deformitesi belirgindi. Detayli yapilan fetal ultrasonografik muayene ile fetusta genetik bir anomali olabileceginden
stphelenildi.

Sonug: CDL sendromu, dismorfik yiiz gérinim, Gst ekstremite defektleri ve erken baslangicli simetrik IUGK tespit edilen her vaka-
da ayirici tanida yer almalidir. Yapilacak detayli ultrason muayenesi ile diger anomaliler kolaylikla saptanabilir. Hastaligin prenatal ge-
netik tanisinin mimkan olmasi ve tekrarlama riskinin bulunmasi nedeniyle aileye genetik danisma verilmelidir.

Anahtar Sozciikler: Cornelia de Lange sendromu, erken baslangicli intrauterin gelisme geriligi, dismorfik ytiz gérintma.

Cornelia de Lange syndrome: a case report

Objective: Cornelia de Lange syndrome (CDL) is a congenital disease characterized by severe mental retardation, pre and postnatal
symmetric growth delay, limb defects, visceral defects and a typical dysmorphic face with hirsutism. In our case, a patient with CDL
syndrome is presented in the highlights of previous literature.

Case: A 31 year old patient, gravida 2, para 1, was referred at 30 weeks of gestation to the perinatology department for assesment
of early intrauterine growth retardation (IUGR). The early onset symetrical IUGR was diagnosed on the basis of the fetal biomethric

parameters. Mild flexion deformity was also identified. Micrognathia and a 4 mm in size hypoplastic nasal bone were identified with
a dysmorphic face pattern.

Conclusion: A suspected CDL syndrome must be on mind in cases of early onset symmetrical IUGR with the coexistence of extrem-
ity anomalies and dysmorphic facial apperance. Postnatal diagnosis of this syndrome is therefore based on the characteristic clinical
phenotype. Similarly, antenatal detection depends on ultrasonographic identification of typical phenotypic features seen in infants
with CDL syndrome.Because of the prenatal genetic diagnosis possibility and the recurrence risk for the next pregnancy the prenatal
counselling must be given for the suspected cases of CDL syndrome patients.

Keywords: Cornelia de Lange syndrome, early onset entrauterine growth retardation, dismorphic face.

Giris ince dudaklar gibi karakteristik yliz gorintimi

Cornelia de Lange (CDL) sendromu, mikro- bulgularinin bulundugu, gelisme geriligi, men-
sefali, sinofriz (orta hatta birlesen kaslar), uzun  tal retardasyon, hirsutizm ve coklu kongenital

kirpikler, antevert burun delikleri, uzun filtrum, anomalilerin eslik ettigi nadir goriilen bir gene-
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tik sendromdur.! Brachmann de Lange sendro-
mu olarak da bilinen CDL sendromunun ilk ta-
nimlanmasi 1933 yilindadir. CDL sendromu ¢o-
gunlukla sporadik olarak ortaya c¢ikmaktadir.
Hastaligin prevalanst 1/10000-50000 arasinda
degismektedir.! Bir sonraki gebelikte tekrarla-
ma riski %2- 5’tir.? Etyolojisinin multifaktoriyel
oldugu dusinilen sendrom, genellikle spora-
dik gorulmekte olup, genetik gecisi dustk pe-
netrasyonlu otozomal dominant veya resesif
olabilmektedir.> CDL sendromunun prenatal ta-
nisinda ise belirgin yliiz anomalileri ile fetal ge-
lisme kisitliligi, hipertrikosis, visseral anomali-
ler, st ekstremite defektleri ve ciddi norolojik
hasar yer alir.* Genis 6l¢ekli bir populasyonda
yapilan epidemiyolojik calismada; CDL sendro-
mu sikligi canli dogum basina 1/81000 olarak
belirlenmistir.’ Sunumumuzda prenatal siiphe-
lenilen ve postnatal kesin tanist konulan Corne-
lia de Lange sendromu olgusunu literatir bilgi-
leri 1s181nda tartistik.

Olgu

31 yasinda, G 2 P 1, 30 haftalik gebe erken in-
trauterin gelisme kisitliligi (IUGK) saptanmast
uzerine klinigimize refere edildi. Hastanin bi-
rinci gebeliginde, 40 hafta, 3500 gr kiz bebek se-
zaryen ile dogurtulmustu. Akraba evliligi soz
konusu degildi. Hastanin ve esinin 6zgec¢misin-
de bilinen hastaliklart yoktu. Birinci trimester ta-
rama testinde ense kalinligi 2 milimetre olarak
ol¢tlmusti. Ancak biyokimyasal belirte¢ sonuc-
larina ulasilamadi. Hastanin 16. gebelik haftasin-
daki biyokimyasal belirtecleri; AFP 19.6 1U/ml
(0.81 MoM), HCG 23634 mlU/ml (1.12 MoM),
unkonjuge 6striol 0.756 ng/ml (0.46 MoM) ola-
rak saptandi. Trizomi 21 icin hesaplanan biyo-
kimyasal risk 1/278, trizomi 18 icin hesaplanan
risk 1/1124, noral tap defekti icin ise risk
1/10000’in altinda olarak hesaplandi. Hastaya
dis merkezde verilen genetik bilgilendirme so-
nucunda, prenatal tant yapilmadan gebeligin
devamina karar verdigi 6grenildi.

Klinigimizde yapilan 30. gebelik haftasi de-
taylt fetal muayenesinde fetal abdomen cevresi
- 2 standart sapma (SD)’nin altinda ve tahmini
dogum agirligi - 2 SD’nin altinda olarak ol¢tldu.
Fetal biyometrik 6lcimlere gore erken simetrik
intrauterin gelisme kisithihigi tespit edildi. Ust
ekstremite oOl¢cimlerinde humerus boyu -3
SD’nin altinda, radius ve ulna boylart da -4
SD’nin altinda olarak tespit edildi. Hafif fleksi-
yon deformitesi mevcuttu. El karpal ve metakar-
pal kemiklerinde anormallige rastlaniimad:. Ha-
fif mikrosefali, mikrognati belirlendi. Burun ko-
kiintin basik, burun kemiginin normalden kisa
(4 milimetre) ve hipoplastik oldugu gozlendi.
Dismorfik yliz gorinimi mevcuttu. Kranial ya-
pilar ve medulla spinaliste patoloji saptanmadi.
Diyafragma hernisi tespit edilmedi. Piyelektazi
saptanmadi. Cift umbilikal arter gozlendi. Alt
ekstremitelerde belirgin patoloji saptanmadi.
Fetal kalbin incelenmesinde; dort odacik gorin-
tist ve buylik damar cikislart gozlendi. Belirgin
atriyal veya ventriktler septal defekt tespit edil-
medi. Doppler incelemesinde sag uterin arter
pulsatilite indeksi (PI) 0.51, rezistans indeksi
(RD) 0.39 idi ve centik saptanmadt. Sol uterin ar-
terde Pi: 0.57, RL: 0.41 olup, centik saptanmadi.
Duktus venozusta a dalgast pozitif saptandi.
Amniotik stvt hacmi normaldi.

Simetrik ITUGK, belirgin tist ekstremite kisalr-
g1, 5. falanksin hipoplazisi, mikrognati ve hipop-
lastik burun kemigi bulgular1 gbézlenen hastaya;
gerekli genetik danismanlik verildi. Prenatal ta-
nt yapilmasi Onerildi. Hasta prenatal tani amach
invaziv test (amniyosentez, kordosentez gibi)
yaptirmak istemedigini ve gebeligin devamina
karar verdigini bildirdi. Bunun tzerine gebeli-
gin takibine Perinatoloji Anabilimdalrnda de-
vam edildi.

Hastanin 34. gebelik haftasindaki ayrintili
muayenesinde tahmini dogum agirligr 1835 gr
(-2 SD’nin altinda), simetrik IUGR’ 1n devam et-
tigi saptandi. Umblikal arter PI: 1.55, RI: 0.82 idi.

Hastadan 38. gebelik haftasinda 2520 gr kiz
bebek sezaryen ile dogurtuldu. Bas c¢evresi 30
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cm (-2 SD’nin altinda) olarak ol¢tldi. 1. dk AP-
GAR skoru 3, 5.dk APGAR skoru 7 idi. Yenido-
gan muayenesinde yuz kaba, burun koku basik,
uzun filtrum, antevert burun delikleri, mikrog-
nati, mikrosefali (Resim 1), tist ekstremitede ki-
salik ve fleksiyon deformitesi, elde simian ¢izgi-
si, sirtta ve uylukta belirgin hipertrikosis (Resim
2) ve diistik dogum agirligt mevcuttu. Bebegin
cocuk hastaliklart ve genetik bolimunde yapt-
lan ikinci muayenesinde literatiir bilgileri 1s1g1n-
da postnatal tan1 Cornelia De Lange sendromu
olarak konuldu.

Resim 1. CDL sendromu (dismorfik yiz
gorinima).

Resim 2. CDL sendromu (hipertrikozis).

Tartisma

Cornelia De Lange sendromu, nadir goril-
mesine karsin klinik olarak iyi tanimlanmis bir
sendrom olup, biyime ve gelisme kisithiligy,
mikrosefali, sinofriz, uzun kivrik kirpikler, kon-
kavitesi asagi bakan ince dudaklar, uzun filtrum
ile karakterize dismorfik yiiz gdriniimi vakala-
rin timiinde gorilmektedir.'*¢ Etyolojinin tam
olarak bilinmedigi sendromda aile 6ykisu ve
akraba evliligi tanimlanan vakalarda 3 q 26. 3
kromozom defekti gosterilmistir.?” Sporadik ve
ailesel vakalarda 5. kromozom tizerindeki cohe-
sin regulatori olan NIPBL (Nipped- B- like) ge-
ninde mutasyonlar tanimlanmistir.”® Ayrica co-
hesin kompleksinin yapisal komponenti olan
genlerden X kromozomu tzerindeki SMC 1A
geninde, 10. kromozom Uzerinde bulunan SMC
3 geninde ise mutasyonlar saptanmistir. Son iki
gen defekti daha hafif formlar ile iliskilidir.>'
Olgumuzda akraba evliligi ve aile hikayesi sap-
tanmadt. Hasta ve esinden yapilan kromozom
analizi normal bulundu ancak mutasyon analizi
yapilamadi.

Literatiirde, pre ve postnatal olmak Uzere
CDL sendromu tanist konulan 15 calisma ince-
lendi."?* Bu calismalardan c¢ikan verilere gore,
hastalarin %95’inde IUGK, %81’inde iskelet ano-
malisi, %50’sinde ylzde dismorfizm, %50’sinde
fetal diyafragma hernisi saptandi. iki vaka da
polihidramnios, dort vakada ise ense kalinligi
artist tespit edildi. Prenatal tant ancak alt1 vaka-
da konulabildi'** (Tablo 1).

Prenatal tanida erken simetrik ITUGK en be-
lirgin ultrasonografik bulgu olarak karsimiza
ctkmakta ve 20- 25. gebelik haftalarinda belirgin
hale gelmektedir. Olgumuzda da erken simetrik
IUGK en belirgin patolojik bulgu olarak saptan-
di. Hastanin klinigimize refere edilme sebebi de
erken baslangicli IUGK idi. [UGK etyolojisinde;
[UGK tipine gore degisen bircok faktor rol oy-
namaktadir. Bunlar arasinda intrauterin enfeksi-
yonlar, genetik faktorler, maternal hastaliklar,
malnttrisyon, ilaclar, radyasyon, cogul gebelik-
ler ve uteroplasental faktorler sayilabilir. Olgu-
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muzda; simetrik [lUGK' nin genetik faktdre bag-
l1 gelistigi Oon planda distntlmustir.

Iskelet anomalileri cok cesitli olmakla birlik-
te, en dnemli bulgular Ust ekstremitede belirgin
olan defektlerdir.»* Klasik ekstremite anomali-
leri ise mikromeli, oligodaktili ve terminal trans-
versal hemimelidir. Olgumuzda da humerus ve
radius uzunluklari -3 SD’nin altinda olarak olcal-
di. Ayni zamanda st ekstremitede hafif fleksi-
yon deformitesi mevcuttu. Literatirde 5. flank-
sin ve 1. metakarpal kemigin hipoplazisine %90
olguda rastlanmistir.> Olgumuzda 5. falanksin
hipoplazisi disinda metakarpal kemiklerde pa-
toloji saptanmadi.

Yuz anomalilerinden; uzun kirpikler, antevert
burun delikleri, uzun filtrum, mikrognati, diisiik
kulak (dismorfik ytiz goriiniimi) prenatal izlene-
bilen bulgulardir.’>* Olgumuzda da yiiz anomali-
lerinden mikrognati ve hipoplastik burun kemigi
prenatal olarak tespit edilmistir (Tablo 1).

Hipertrikosis varligi da taniya yardimct bul-
gulardan bir tanesidir. Uzun kirpikler ve hiper-
trikosisin birlikte goriilmesi CDL sendromu icin
tipiktir® (Resim 2).

Bazi vakalarda bilateral diyafragma hernisi,
tek umbilikal arter ve unilateral piyelektazi go-
rilmektedir.">» Olgumuzda bu patolojik bul-
gulara rastlanmadi.

Tablo 1. Prenatal tani alan CDL sendromu olgulari.

Konjenital kardiyak anomaliler de daha az
siklikla sendroma eslik edebilmektedir. Bu ano-
maliler ventrikiler septal defekt (VSD), atrial
septal defekt (ASD), aort veya pulmoner stenoz,
Fallot tetralojisi, tek ventrikil, atrioventrikiiler
septal defekt ve aortopulmoner penceredir.!13"
Olgumuzda prenatal tani konulabilen kardiyak
anomaliye rastlanmadi.

Daha az siklikla bazi olgularda nukal kistik
higroma ve artmis ense kalinligi 6lciimiine rast-
lanmuistir.'?2? Olgumuzun 1. trimester tarama-
sinda bakilan ense kalinligi él¢cimanin 2 mm
oldugu 6grenildi.

Tanida yardimci bir diger bulgu ise 15. gebe-
lik haftasinda bakilan alfa feto protein (AFP) de-
gerinin 0. 4 MoM’un altinda saptanmasidir.” Ol-
gumuzda 16. gebelik haftasinda bakilan AFP de-
geri 0. 81 MoM olarak saptandt.

CDL sendromunun prenatal tansinda yol
gosterici bulgular; birinci trimesterde artmis en-
se kalinligi, erken baslangicli simetrik TUGK,
ozellikle st ekstremitelerde belirgin defektler
ve dismorfik yliz gorinimidir.?°*#% Prenatal
ultrasonografi bulgularinin nonspesifik olmasi
nedeniyle tani bir¢ok olguda, bizim olgumuzda
oldugu gibi, dogum sonrast konulabilmektedir.
CDL sendromunun prenatal ayirict tanisinda
Apert sendromu, trizomi 18, Fanconi anemisi,
Holt- Oram sendromu, Multiple pterygium sen-

Goolsby Manouvrier Ackerman ve Ranzini Boog Urban ve Olgumuz
ve ark'® ve ark."” Gilbert-Barness™ ve ark.”  ve ark.® Hartung®
Gestasyonel hafta 18 33 20 34 20 22 Tani postnatal konuldu
IUGK + + + - +
Mikrosefali - - + - +
Ekstremite defektleri + + mikromeli + +
Konjenital kalp hastaliklari - - -
Diyafragma hernisi + - + (bilateral) -
Anormal yiiz + + + + + + +
Diger anomaliler Tek umbilikal arter, Yarik damak 5. falanksin
Dandy-Walker serebellar hipoplazisi
varianti, vermis
unilateral renal hipoplazisi

piyelektazi,
polihidramnios
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dromu, Roberts sendromu, Smith- Lemli- Opitz
sendromu, trombositopeni-radius yoklugu sen-
dromu (TAR) akla getirilmelidir.

Sonuc

CDL sendromu, dismorfik ytiz gorinimi, Gist
ekstremite defektleri ve erken baslangicli simet-
rik TUGK tespit edilen her vakada ayirict tanida
yer almalidir. Yapilacak detayli ultrason muaye-
nesi ile diger anomaliler kolaylikla saptanabilir.
Hastaligin prenatal genetik tanisinin mimkin
olmast ve tekrarlama riskinin bulunmast nede-
niyle aileye genetik danismanlik verilmelidir.
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