073

WOLF-HIRSCHHORN SENDROMU: VAKA SUNUMU
A Basgiil, P Yoriik, Z. N. Kavak, H Gokaslan, T Pekin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklar: ve Dogum ABD.

Wolf-Hirschhorn (4p-) sendromu (WHS) dordiincii kromozomun kisa kolunun parsiyel delesyonu sonucu olusan oldukca
nadir goriilen bir durumdur. Dismorfik yiiz 6zellikler, siddetli intrauterin ve postnatal biiyiime geriligi, mikrosefali, mental
retardasyon ve orta hat defektleriyle karakterizedir. Korpus kallosum agenezisi, kranyal cilt defektleri, renal hipoplazi ve
sakral ve preaurikular ¢okiintiiler de en sik eslik eden anomalilerdir. Mortalite oan1 %28’dir ve dliimlerin %64’ii hayatin ilk
yilinda gerceklesir. Sendromun antental tanisi aileye danigmanlik verilmesi ve gebeligin terminasyonu veya diizeltici cer-
rahinin boyutlarinin degerendirilmesi agisindan olduka 6nemlidir. Otuziki yasinda, multipar, 23 haftalik gebe ikinci
trimestir anomali taramasi esnasinda degerlendirildi. USG ile intrauterin gelisme geriligi, miktosefali, kistik higroma, artmig
nukal kalinlik, diafragmatik herni ve siddetli oligohidramnios tespit edildi. Amniosentez sonucu 46, XY, del (4)(p14) olarak
bildirildi. Prenatal intrauterin gelisme geriligi ve eslik eden anomalilerin, 6zellikle mikrosefali ve dismorfik fasyal 6zellik-
ler, saptanmasi durumunda WHS akla getirilmelidir.

alinbasgul@hotmail.com

074

SEREBELLAR DOKU ICEREN OKSIPITAL ENSEFALOSEL ILE DOGAN BiR FETUSUN PROGNOZU :
VAKA SUNUMU

A Basgiil, P Yoriik, Z. N. Kavak, H Gokaslan, T Pekin
Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklart ve Dogum ABD.

Posterior ensefalosel oksipital orta hattaki bir kemik defektinden belirli bir miktarda beyin parenkiminin fitiklagmast ile
karakterizedir. Prognozunun oldukga kétii ve yasayan bebeklerin %25’inin uzun donem ciddi norolojik hasarlart oldugu géz
Oniine alinarak erken antenatal taninin Snemini ve gebelik terminasyonunu tartismak amaciyla, serebellar doku igeren oksip-
ital ensefalosel ile dogan bir fetus rapor edilmistir. Yirmidokuz yasinda, multipar, 38 haftalik gebe fetal oksipital ense-
falosel siiphesiyle hastanemize refere edildi. Ultrasonografi ile oksipital ensefalosel tanis1 dogrulandi. Dogumu takiben,
fetal oksipital deri ile kapali, yaklasik 7x8x8 cm boyutlarinda kitle izlendi. Bebege ensefalosel eksizyonu uygulandi. Bebek
su anda 3 aylik, gelisme geriligi mevcuttur ve norolojik muayenesinde moro refleksi, emme ve yakalama refleksleri eksik-
ligi dikkat ¢cekmektedir. Bu rapor posterior ensefaloseli olan fetuslarin kotii prognozunu ve toplumsal psikolojik ve sosy-
oekonomik zararlarini engellemek igin biiyiik noral tiip defektlerinin taninmasinda ikinci trimestir anomali taramasinin 6ne-
mini vurgulamaktadir.

alinbasgul@hotmail.com

353





