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A CASE OF FETAL ANTICONVULSANT SYNDROME WITH SEVERE BILATERAL UPPER LIMB DEFECT
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Women with epilepsy have a higher risk of having a dysmorphic child. Trimethadione, hydantoin, phenobarbital, primi-
done, valproic acid and carbamazepin are potential teratogens, which can cause diverse multiple congenital anomaly syn-
dromes. We report on a fetus with bilateral upper limb defect whose mother received valproic acid and carbamazepin thera-
py during pregnancy. 

An emergency cesarean section for 23 year old epileptic pregnant woman presenting with convulsions was performed at 38
weeks of gestation. The neonate showed severe bilateral upper limb defect, short stature, narrow forehead, small upturned
nose with depressed nasal bridge and tip, antevert nares, hyperthelorism, mid-face hypoplasia and micrognathia, long fil-
trum, thin upper lip and hyperconvex.

Anticonvulsant drugs can cause severe birth defects, especially when used in combination. 
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DO⁄UMSAL AKC‹⁄ER MALFORMASYONLARI
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1 S. B. ‹zmir Tepecik E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Çocuk Cerrahisi Klini¤i 

2 S. B. ‹zmir Tepecik E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Patoloji Laboratuvar›

AMAÇ: Oldukça az rastlanan, ancak antenatal ultrasonografi ile tan›nabilen akci¤erdeki do¤umsal malformasyonlar,
do¤umdan sonra ço¤unlukla solunum s›k›nt›s› ve öksürük yak›nmalar› ile ortaya ç›karlar. Klini¤imizdeki bu nadir malfor-
masyonlu hastalar›n, klinikopatolojik özelliklerinin vurgulanmas› amaçlanm›flt›r.

GEREÇ VE YÖNTEM: Bildirimizde, Ocak 1989-Ocak 2005 aras›nda do¤umsal akci¤er malformasyonu tan›s› alm›fl ilk
yafl içindeki 17 olgumuz ile ölü do¤mufl oldu¤u için tan›s› Patoloji Laboratuar› taraf›ndan otopsi ile tan›nm›fl 2 olgu sunul-
mufltur. Hastalar›n 11’i erkek, 8’i k›zd›r. Ortalama yafl 110 gündür. Hastalar›n tümü antenatal tan›l› olup, kesin tan› için
do¤umdan sonra akci¤er grafisi, bilgisayarl› akci¤er tomografisi gerekirse akci¤er ventilasyon-perfüzyon sintigrafileri gibi
ileri aç›nsamalar yap›lm›fl ve tüm bulgular, geriye dönük olarak incelenmifltir. 

BULGULAR: Hastalar›m›z›n temel yak›nmas› solunum s›k›nt›s› ve öksürüktür. ‹ntrauterin ölen iki olgunun yap›lan otopsi-
lerinde 1 olguda bronkojenik kist, 1 olguda kistik pulmoner lenfanjiektazi saptanm›flt›r. ‹leri derecede solunum s›k›nt›s› olan
1 hastam›z ameliyattan hemen sonra; di¤er 2 hastam›z ise ameliyat edilmeden klini¤imize geldikten hemen sonra ölmüfltür.
Bu olgular›n histopatolojik incelemesinde 1 olguda enterik kist, di¤er 2 olguda konjenital lobar amfizem saptanm›flt›r. Di¤er
14 hastam›z›n; 7’sinde konjenital lobar amfizem , 3’ünde konjenital kistik adenomatoid malformasyon, 2’sinde enterik kist,
1’inde bronkojenik kist, 1’inde kistik pulmoner lenfanjiektazi saptanm›flt›r ve tüm hastalar sorunsuz olarak izlemimizdedir. 

SONUÇ VE TARTIfiMA: Do¤umsal akci¤er malformasyonlar›, ileri derecede solunum s›k›nt›s› ile ço¤unlukla ilk yafl
içinde belirti veren ve acil giriflim gerektiren anomalilerdir. Bu nedenle antenatal dönemde dikkatli yap›lan izlem ile konu-
lan tan›n›n, do¤umdan hemen sonra acil giriflim için gereken cerrahi ekibin haz›rlanmas›na olanak tan›d›¤› ve hemen
giriflimde bulunulmas›n› sa¤lad›¤› için yaflam kurtar›c› oldu¤u düflüncesindeyiz.
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