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MECKE -GRUBER SEND ROMU
Amag: Mﬂ&bﬂrﬁm‘rﬂmﬂﬂrm&#‘dﬁ hnooystica), oloromal rosssil muliipl i vwa deg ano-
mﬂ:‘-p az rastianan bir sendromdur. ica Karaklonstk &alifled mu hastal, oksi-
wa polidaktildir.
Oigumurda gabaligin 17 . halasnda yapilan ulrason incelemesinda sida we ayakia polidaial, anseiaiosal,
bilstaral mulikistik babeok anomalisi ik sonlancirdd. Fotusun incalemesinda Macksl

Gruber sendromunun bask Szelkloring ok olarak
Sonug: Prenatal donamde

tik porial rakia fibneis we safm Kanal prolierasyong sap-
fifl incalemayle tam kormlan bu clgu ender geriimesi nadeniyle sunuldu.

#nahtar kalimelor: Modkel-Guber Sendromu, Dysencephialia Splanchinocystica

GRUEER
Mecked-Grubar Syndromae  (Dysencaplialia

linooystica) is a mraly saen spndromsa which is tras-
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n!iﬂndmmmn imferitance. Tha main caracieristics are multicystic discase of tha kidnays, oo
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potdactyly.
In oo casa, wa hava found pokpdactydy in bo hands and in both feet, ancephalocela and abnormalitios
ini g 178 woak of

and tferalionre tho Was Grr

sonograpdic
ded. In the pafologcal anaysis of the fetus, in addition to tha classical charactenstios of Meckol-Gnuber Syndno-

me, fibemzis in the Fepatic portal tract and bila duct
Conousion: This cass which was
WS [

wars found.

diagrosad sonografically in prenatal period becausa of its e dharacianssios,

somiod .
Koy wosds: Mocke! Gruibor Syndroma, Dysencephialia Splancinooystica

eckelGruber  Sendromu (Dysencephalia
Splanchnocystica) olosomal ressesil gocis
gisteren, muliipl ic ve dig anomalilerin eglik et-
tigi, ender mslaran bir sendromdur. Baymaklar-
da 13 (HMkednd K dojumda bir olank defjis-
meektedir {13
Perinatal weya erken infant doneminde Silim-
le sonlanan oksipital enscfaloss, polidakeili ve
kistik bobrekler triadh ke karnakterzedir. Ancak
b klasik triad dianda konjenital hepatik fAlms
wis, mesane hipoplaris, pstdohemmafroditicm
gibi trogenitzl sistem anomaliler, mikrosefali,
gt ve orfita anomalilen, mikrognaii, yank da-
mak, vank dudak, kalp defektler we hidmssf-
li de giwmlebilic (2-5).
Bu calhymada immutedn 17 haftada ubraso-

Taingem Advesf [lr Sl Saphan

Frlakinnk svder] 857 k. No 400F Carlesir THTR

Td : 02 ] T3, Foal : sevilmylmn@aboo.oes

FXOT. [hom | Paiokbli Fempreninde poster olamk sunuksgpior

mografik olarak tam konulan, etk bunl ve anne
- baba karanyla gebelik termimasyorm yapdan
Meckel Gnoher Sendromiu erkek fehesun otops
bulgulan sunulcha

OLGL

Gebeliginin 17, haflasnda hastanemize bag-
vun SA nan yapdan [ dieey utnsonogmafk
incelemesinde: anscfalose]l (Heam-13, bidaieral
polidaktili (Hesim-Z), bilateral polikistik bibrek
{Fesim-3) saptand. Ukrasonografik olimk Mec
kel finsher Sendromu fanea konuldu Hastaya
yapulan amniyosentes svemmn karpotipik inoebe-
mesi 4 XY olamk saptandh. Fik kumlda @y
lanm olguya, anme ve babamn istefi ve onay so-
rucu gebelik terminasyonu uygulandh Vaginal
yolla abort ettirilen fetas ofopsi vapiimak 0zers
paiolaji labormiuvanna gindenldi.

Afprin 171 gr, bagmakat unmhugu 12 cm,
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bag-topuk wunhagin 17 cm. clan erkek ftusda;
yilzde mikrognati yam s, kafada, oksipial
balgede; 25 om. capinda, dig yirell sach der e
ol kese geklinde meningoenssfaloss] idendi.

Rcsim #. Olipital mesingamcfibu v okl pobdabsl
pivicen frmen mitmdnnik pormoen.

Her iki o ve ayakia albgar parmak mevosia. Ka-
nn 55 ve gergin ghrinimdeydi. Genital bgede
penis hipoplazikil, scrolumda testisler palpas-
yonda bespit edilemedi (Resim-4).

Meningoans=falose] agldipnda; kese ignde
kanamah ve akio kivamda beyin dokusy izlen-
di. Kafatesy agildifnda; serchelhom hipoplacdkd.
Gifins boghsfunda organlar nomal komm ve
boyoklnkte olup, batm boglugiu apldiginda ber
iki babrek nomalin 0g kat boyoklkte ve paoli
kistik gorimimdeydi. Bobreklers yapilan kesit-
lepde kapsnl akmda, caplan L 1- 0.7 ome arasn-
da defifzen kistlerin parankimin verni aldiip sap-
tandh. Mesmne hipoplazik, testiser kogik pelvis-
te yerlegim ghstermekteydi

Babreklerin mikroskopik  incelenmesinds;
ick kailr kihik epitclle digeli defiggsik biyiikink-
te yuvarlak kisgher, yofiun imerstisyd fibrozis ile
hirbirinden aynlmegie. Mormal glomemnl yapis iz-
lenmedi (Resmes). Kamdgenn hisiolojik noe-
lenmesinds=; pomal baff dokusuinun konjenital
hepatik Abrorise benzer gekilde anmas obdugiu
ve urameg, cliptik safra dulktuslanmn proliferas-
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E:h'l:lﬂ'mTﬂEﬁ'dl

TARTISMA

[k clamk 14327 de Medkel tamfindan taramla-
man ve dabha sonmz 19%0'de Gruber @rafimdan
"Iysencephalia Splanchnocystia”™ olarak sim-
lenditlen sendrom, 19dda Opite ve Howe -
mal ressesil gecish bir hasabkor (27, Kaynak-
larda mkhgs 13 000 de 400 oH arasnda degis
mektedir {13, Her iki cnste aym omnda golir.

Ela=ik tzm koydunsou triad; bilaterl polikis-
tik bobrekler, postaksiyel polidakeili, oksipial
ansehbkseldic (6. Bobrekieki patcloji, atosomal
remeesif gecidi mfantd dpte polikisdk bobeek
hasahfindaki Ozelliklers beneeyehbilir. Ancak

konjendial hepaiik fibrooun da eglik edebildigi
bu hasinhkia, bihrekler diffitz olamk biyise
de; habrek yieyi dozgion, kesitinds ook sayida
kngik ¢aph mdier yedegiml kistlerden deolayn
kamkiernsiik singerims gorinimdedic (24,60,

Olgumunda babreklerin kesitlerinds ¢aplan
0,1 ile 0.7 om arasmda defjisen gok spda yovar
lak kisther, arinmy fibrotik bag dokusy igemsinds

Oksipital ansefalossiden bagha, o sendrom.
da. kmnial mgiss, Dandy-Walker, Amold-Chiar
malformasyonu, hidmsefali ve polimdkrogina
girilebilen difier samiml sinir gsbemd anomalile
ridit. Aymea okiller anomalkiler, yank damak, ya-
nk dudak, mikrognati, konjenital kalp defekile-
ri, adrenal gland hipoplazisi, erkeklerde patdo
hemafroditizm ve difjer malformasyondar sapla-
nahilir (24,60

Olgumuzda mizda Gzgo kamkieridik bulgula-
safm duktis profiferasyoms belirgindi. Aynea
mikrognati, hipopladk mesane ve penis mev
i

Anteratal dinemde ulirsonografik moeleme
ile tam konulan bu olgy ender gBnillmesi, anne
nin sonmki gebeliklerinde % 25 gihi yoksek
noks clamhgnan  bulunmas nedenivle sumuldu,
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