
Amaç: Prenatal olarak Ellis-Van Creveld (EVC) tan›s› alm›fl
olguyu sunmak ve bu olgunun yönetimini tart›flmak.

Olgu: 19 yafl›nda gravida 1, para 0 21 hafta gebe, fetusun tüm
uzun kemiklerinin k›sa olmas› nedeniyle ünitemize refere
edildi. Ebebeynler aras›nda akraba evlili¤i mevcuttu. Yap›lan
detayl› ultrasonografide tüm uzun kemikler 2.5 persantilin al-
t›nda, k›sa kosta ile birlikte aflikar toraks hipoplazisi, her iki
elde postaksial polidaktili, atrioventriküler septal defekt ile
birlikte aort hipoplazisi olan canl› bir fetus saptand›. Fetus ve
prognozu dan›fl›ld›ktan sonra kordosentez yap›ld› ve gebelik
termine edildi. Postmortem de¤erlendirmede Ellis-Van Cre-
veld sendromu tan›s› do¤ruland›. Fetusun karyotip inceleme-
si 46XX olarak belirlendi.

Sonuç: ‹kinci trimester prenatal sonografisi ile EVC sendro-
mu tan›nabilir. Fakat EVC sendromunun torasik afsiktik dis-
trofi (Jeune sendromu) ve k›sa kosta polidaktili sendromlar›
grubundan ay›r›c› tan›s›n›n yap›lmas› gerekir.

Anahtar sözcükler: Ellis-Van Creveld sendromu, prenatal
tan›.
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Amaç: Polihidromanios olgular› tüm gebeliklerin %0.4-
%1.7’sinde görülmektedir. Bu olgular›n %45’inde etiyolojik
neden bilinmemektedir. Idioyopatik polihidroamnios %5’in-
de postnatal yap›sal anomaliler tespit edilmektedir. Ens›k ola-
rak GIS, renal ve CNS anomalileri görülmektedir. Bununla
beraber anöploidi riskide artmakatd›r. Yap›lan çal›flmalarda
idiyopatik polihidroamnios olgular›nda kötü perinatal sonuç-
larla iliflkili olmad›¤› tespit edilmifltir. Biz çal›flmam›zda idi-
yopatik polihidromanios olgular›nda post natal anomali ve
erken neonatal sonuçlar›n› araflt›rmay› planlad›k.

Yöntem: Çal›flma Etlik Zübeyde Han›m Kad›n Hastal›klar› ve
Do¤um E¤itim Araflt›rma Hastanesinde retrospektif vaka kon-
trol çalflmas› olarak planlad›. Çal›flmaya dahil olma kriterini
sa¤layan 207 idiyopatik polhidroamnios olgusu ve 336 kontrol
grubu hasta al›nd›. Perinatal sonuçlar olarak postnatal anoma-
li, 5 dakika apgar, yenido¤an yo¤un bak›m ihityac›, yenido¤a-
n›n geçici takipnesi, entubasyon ihtiyac› de¤erlendirildi.

Bulgular: ‹diyopat›k polihidromanios grubunda postnatal
anomali oran› control grubuna gore artm›fl bulundu (%5.3 vs
%0.6, p=0.001). Erken neonatal sonuçlar de¤erlendirildi¤inde
yenido¤an›n geçici takipnesi (%1.9 vs %0.0, p=0.021), yeni do-

¤an resutasyon ihitiyac›, (%3.4 vs %0.3, p=0.007), yeni do¤an
yo¤un bak›m ihitiyac› (%6.8 vs %0.3, p=0.00), ventilator ihiti-
yac› (%2.9 vs %0.0, p=0.03), yenido¤an sar›l›¤› (%6.3 vs %0.9,
p=0.00) and yenido¤an sar›l›¤› (%5 vs %1.2, p=0.006) control
grubu ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda artm›fl olarak bulundu.

Sonuç: ‹diyoptaik polihidroamnios olgular›nda antenatal ta-
kipler normal olmas›na ra¤men post natal dönemde yap›sal
anomali riski artmaktad›r. Bizim çal›flmam›zdada post natal dö-
nemde yap›sal anomli riski artm›fl bulundu. Daha önceki yap›-
lan çal›flmalarda idiyopatik polihidroamnios grubunda erken
neonatal sonuçlarda kötüleflme bulunmamakla beraber bizim
çal›flmam›zda erken neonatal sonuçlarda kötüleflme tespit edil-
mifltir.

Anahtar sözcükler: ‹diopatik polihidroamnios, neonatal so-
nuçlar.
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Amaç: Multipl anomaliler ile iliflkili olan Smith-Lemli-Opitz
(SLOS) sendromlu bir olguyu sunmak ve bu hastal›¤›n pre-
natal tan›s›n› tart›flmak.

Yöntem: SLOS, otozomal resesif geçifl gösterir. 7-dehidro-
kolesterol reduktaz (DHCR7) eksikli¤i nedeniyle dokularda
ve vücut s›v›lar›nda 7- ve 8-dehidrokolesterol (7- ve 8-DHC)
birikimine neden olur. Do¤umda santral sinir sistemi, kalp,
böbrek, genitalya ve ekstremitelerde de¤iflik malformasyonlar
görülebilir. Bu malformasyonlar hayat› tehtid edebilir. ‹lerle-
yen dönemlerde psikomotor ve mental retardasyon ve davra-
n›fl anormallikleri ile birliktedir. Prenatal olarak SLOS’tan
flüphelenilebilir. Malformasyonlar ve intrauterin geliflme ge-
rili¤i olmas› ve maternal serum serbest östrojen düzeylerinin
düflmesi ile birliktedir. Tan› koryon villus biyopsisi yada am-
niyosentez ile sterol analizi yap›larak konulabilir.

Olgu: 36 yafl›nda beflinci gebeli¤i olan olgumuz 27. gebelik
haftas›nda kardiyak anomali nedeniyle klini¤imize refere
edildi. Obstetrik hikayesinde ilk ve üçüncü gebeli¤inde term-
de spontan vajinal yolla sa¤l›kl› k›z ve erkek bebekler do¤ur-
tulmufltur. ‹kinci gebeli¤i spontan abortus ile sonuçlanm›flt›r.
Dördüncü gebeli¤i spontan ikiz olarak bafllam›flt›r ancak, 6.
gebelik haftas›nda ikizlerden biri kaybedilmifltir, di¤er fetüs-
de ise antenatal ultrason ile büyüme geliflme gerili¤i, kol ve
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