
n›n 17.gebelik haftas›nda mesane boyutlar›n›n 45*60 mm bo-
yutlara ulaflt›¤› görüldü. Fetusta yap›lan sonografik inceleme-
de ekstremite anomalileri, pelvikaliektazi ve ventrikuler sep-
tal defekt izlendi. Hastaya tekrar karyotipleme önerildi ve ya-
p›lan amniyosentez sonucu trizomi 18 olarak raporland›. Ai-
le iste¤i ile gebelik sonland›r›ld›.

Olgu 2: 34 yafl›nda 14 hafta gebeli¤i olan hastan›n yap›lan ul-
trasonografisinde mesane boyutu 23 mm ölçüldü ve flat yüz
görünümü izlendi. Hastaya koryon villus örneklemesi yap›l-
d›. QF-PCR sonucu trizomi 18 saptand›. Aileye terminasyon
seçene¤i sunuldu ve gebelik sonland›r›ld›.

Sonuç: Trizomi 18 yaflamla ba¤daflmayan bir anomalidir.
Megasistis izlenen olgularda trizomi 13 ve 18 baflta olmak
üzere üzere kromozomal anomali riski artm›flt›r. Bu nedenle
ailelere karyotipleme seçene¤i sunulmal› ve sonuca göre sen-
dromun kötü prognozu ile ilgili dan›flmanl›k verilmelidir.
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Meckel-Gruber sendromu tan›s› alan 3 olgunun
prenatal radyolojik de¤erlendirmesi
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Sa¤l›k Bilimleri Üniversitesi Tepecik E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi,
Kad›n Hastal›klar› ve Do¤um Klini¤i, ‹zmir

Amaç: Meckel-Gruber sendromu; otozomal resesif geçifl
gösteren ölümcül seyreden bir sendromdur. Medline indek-
sinde kay›tl› vaka yaklafl›k 200 civar›ndad›r. Sendromun oksi-
pital sefalosel, çift tarafl› renal kistik displazi ve postaksiyel
polidaktiliden oluflan tan› koydurucu 3 bulgusu olgular›n
%60’›nda gözlenir. Santral sinir sistemi, kraniyofasiyal ve
gastrointestinal malformasyonlar› içeren ek anomaliler sen-
droma efllik edebilir. Klini¤imizde 2016–2017 y›llar› aras›nda
3 gebeye Meckel-Gruber sendromu tan›s› konuldu.

Olgu 1: 20 yafl›nda 19 hafta 6 gün gebeli¤i olan hastan›n yap›-
lan 2. düzey ultrasonografisinde oligohidroamnios, meningom-
yolosel, bilateral polikistik böbrek ve bilateral el ve ayaklarda
polidaktili saptanmas› üzerine Meckel-Gruber Sendromu tan›-
s› konuldu. Gebeye prognoz anlat›ld› ve iste¤i üzerine gebeli¤i
termine edildi. Fetal otopsi önerildi ancak hasta kabul etmedi.

Olgu 2: 23 yafl›nda 32 hafta gebeli¤i olan primigravid hasta
oligohidroamnios ve fetal anomali nedeniyle klini¤imize re-
fere edildi. Gebenin yap›lan ultrasonografisinde ölçümleri
yaklafl›k 8 hafta geri, oligohidroaminos, ensefalomyolasel, in-
faltil tip polikistik böbrek görünümü ve her iki ayakta defor-
mite saptand›. Gebelik haftas› ileri olan gebeyefetosid yap›la-
madan do¤um gerçekleflti. 34 haftada sezaryen ile do¤um ya-
pan gebenin bebe¤inde oksipital bölgeden kaynaklanan yak-
lafl›k 5x6 cm likensefalosel, bafl bas›k, yüz atipik ve yüksek da-
mak mevcuttu. Tüm ektremitelerde polidaktili vard›. Bat›n

distandü görünümde, bilateral böbrekler polikistik vas›fday-
d›. D›fl genitallerin fantil, mikropenis ve nonfüzyonelabia
majora benzeri görünüm izlendi.

Olgu 3: Nadir olarak saptanan bir vakayd›. Dizogotik ikiz olup
bir fetüs tamamen normal, di¤er fetüs Meckel Gruber Sendro-
mu idi. Gebenin 2 sa¤l›kl› yaflayan çocu¤u olup, 2 çocu¤u mul-
tiple anomali (polikistik böbrek displazisi dahil) nedeniyleter-
mine edilmiflti. 31 yafl›nda olan gebenin 27 haftal›k gebeli¤i
mevcut olup klini¤imize bir bebekte anomali flüphesi ile gön-
derilmiflti. Yap›lan ultrasonda ensefalomyolosel ve tip 1 poli-
kistik böbrek mevcut saptand› ve mesane izlenemedi. Takiben
gebeye MR istendi, sonucunda sa¤ parasantralensefalosel, kor-
puskallozumagenezisi, mikrosefali, akci¤erlerde çan konfigü-
rasyonu, otozomal resesif polikistik böbrek gebel›¤›, diffüz ka-
raci¤er gebeli¤in asekonder fibrotik karaci¤ere ait bulgular iz-
lenirken ve mesane izlenmedi. Gebeyeotuz haftayken sezaryen
yap›ld› ve sendromik fetüs 10 saat sonreex oldu. Aileden otop-
si onay› ve genetik onaylar› al›namad›.

Sonuç: Meckel-Gruber sendromu ciddi oligohidramnioza
ba¤l› a¤›r pulmoner hipoplazi nedeniyle daima ölümcüldür.
Otozomal resesif kal›t›m paterni ile %25 rekürrens riski mev-
cuttur. Bu nedenle bir sonraki gebelik için yol gösterici olma-
s› aç›s›ndan do¤ru tan› için genetik tan› gereklili¤i aile ile
paylafl›lmal›d›r.Hastal›¤›n prognozu hakk›nda aileye dan›fl-
manl›k verilmelidir ve kötü fetal prognoz nedeni ile aile ister-
se terminasyon seçene¤i sunulabilir.
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Amaç: Geçmiflte Dandy-Walker varyant› olarak isimlendirilen
vermiyan hipoplazi izole, küçük, genellikle yukar› dönmüfl bir
vermis ile karakterizedir. Hastal›¤›n insidans› bilinmemektedir.
Aksiyel kesitlerde posterior kranial fossa genifllememifltir ve sis-
terna magna ile ba¤lant›l› dördüncü ventrikül izlenir. Baflka
anomalilerin varl›¤›nda kromozomal anomali riski yüksektir.

Olgu: 33 yafl›nda alt›nc› gebeli¤i olan hasta multipl fetal anoma-
li nedeniyle klini¤imize refere edildi. Özgeçmiflinde ve soygeç-
miflinde özellik yoktu. Fetal anomali taramas›nda ölçümleri 21
hafta ile uyumlu fetusta sisterna magna 17 mm ölçüldü, serebel-
ler vermis de¤erlendirilemedi. Dandy walker kisti aç›s›ndan fetal
MRG ile de¤erlendirme planland›. CSP optimal de¤erlendirile-
medi. Unilateral yar›k damak ve dudak izlendi. Sa¤ böbrek bo-
yutlar› artm›fl ve en büyü¤ü 1 cm olan multipl kistler içermek-
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