
geliflimsel bir defekt sonucu oluflan nadir ve fliddetli bir konje-
nital beyin anomalisidir. Ayr›flamaman›n fliddetine ba¤l› olarak
holoprozensefali alobar, semilobar ya da lobar fleklinde s›n›f-
land›r›labilir. Alobar holoprozensefali en fliddetli formu olup,
monoventriküler bir kavite oluflumu, talamuslar›n füzyonu ve
korpus callozum, falx serebri, optik yollar›n, olfaktor yap›lar›n
geliflmemesi ile sonuçlan›r. Etyolojisi multifaktöryeldir, kro-
mozomal anormallikler ya da monogenik defektler %40-50’lik
oran ile major nedenlerdir. Gravida 1, parite 0 30 haftal›k gebe
hasta klini¤imize lateral ventrikülomegali nedeniyle gebeli¤i-
nin 30. haftas›nda refere edildi. Hastan›n öyküsünde her hangi
bir risk faktörü mevcut de¤ildi. Kombine tarama test sonucu
normal idi. Ultrasonografisinde birleflik yap›da lateral ventri-
küller ve monoventriküler görünüm izlendi. Bilateral talamik
füzyon izlendi. Vermian agenez saptand›. Inter orbital uzunluk
10,6mm olarak ölçüldü ve hipotelorizm saptand›. Üst dudakta
orta hatta median yar›k saptand›. Di¤er sistemlerin de¤erlendi-
rilmesi ve fetal kardiyak tarama normaldi. Kordosentez ile fetal
karyotipleme yap›ld› ve karyotip normal olarak sonuçland›.
Hasta konseyimizde tart›fl›ld› ve hastaya gebeli¤inin gidiflat›
hakk›nda bilgi verildi. Hastaya gebeli¤in terminasyonu bir se-
çenek olarak sunuldu ve hasta terminasyon seçene¤ini kabul et-
ti. Fetosid yap›ld›ktan sonra gebelik vajinal yoldan temrine
edildi. Postpartum median yar›k dudak ve hipotelorizm konfir-
me edildi. Aile kabul etmedi¤i için fetal otopsi yap›lamad›.
HPE’nin tan›s› primer olarak monoventrikül yap›s›n›n, füzyo-
ne talamuslar›n ve cavum septum pellusidinin izlenmemesi ile
konulmaktad›r. Çeflitli beyin anomalileri ve yüz anomalileri
s›kl›kla efllik etmektedir. Bu olgumuzda biz monoventrikül ya-
p›s›n›n varl›¤›, füzyone talamuslar›n, vermian agenezi ve yar›k
dudak varl›¤› ile tan› alan bir alobar holoprozensefali olgusunu
sunduk.

Anahtar sözcükler: Alobar holoprozesefali, yar›k dudak, ver-
mian agenezi.

PB-021
Prenatal tan› konulan fetal safra kesesi tafl›:
Olgu sunumu
Süreyya Demir1, Bülent Demir1, Faruk Demir2, Salçuk Atalay1,
Gülser Bingöl1, Bar›fl Akcan2, Emel Atao¤lu3, Ahmet Çetin1

1T.C. Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Kad›n
Hastal›klar› ve Do¤um Klini¤i, ‹stanbul; 2Adnan Menderes Üniversitesi
T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Ayd›n; 3T.C.
Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Çocuk Sa¤l›¤› ve
Hastal›klar› Klini¤i, ‹stanbul

Amaç: Fetal safra kesesi tafl› oldukça nadir görülür. Görülme
s›kl›¤› ortalama 1/2000’dir Obstetrik ultrasonografinin klinik
pratikte kullan›m›n›n artmas› ile birlikte fetal safra kesesi tafl›
tan›s› alan olgu say›s›nda art›fl olmufltur. Amac›m›z prenatal
safra kesesi tafl› tan›s› alan olguyu sunmakt›r.

Olgu: 20 yafl›nda, yabanc› uyruklu, prenatal takibi olmayan, su-
lar› gelen sanc›l› gebe olarak klini¤imize baflvurdu. Yap›lan obs-
tetrik USG’de; Ortalama 38 hafta, 1. gebeli¤i olan hastan›n
plasentas› anteriorda, amnion mayisi yeterli, prezentasyon bafl
gelifli olarak tespit edildi. NST reaktif olarak de¤erlendirildi.
AC transvers planda ölçümünde safra kesesi içinde hiperekejen
bir adet taflla uyumlu görüntü izlendi. Hastaya spontan vajinal
yolla 3230 g, 9/10 apgarl› bir k›z bebek do¤urtuldu. Postpar-
tum 1. günde problemi olmayan anne ve bebek taburcu edilidi.
Anamnezinde etyolojik risk faktörleri saptanmayan olgu idiyo-
patik fetal safra kesesi tafl› olarak kabul edilip takibe al›nd›. 

Sonuç: Fetal safra kesesi tafl›n›n etyolojisi tam olarak bilinme-
mekle beraber maternal ve fetal nedenler suçlanmaktad›r. Ma-
ternal nedenler aras›nda ablasyo plasenta, artm›fl östrojen sevi-
yesi, narkotik kullan›m›, diabetes mellitus, ilaç kullan›m› (sef-
triakson, furosemid, prostoglanadin E2) yer almaktad›r. Fetal
nedenler ise Rh veya ABO uyuflmazl›¤›, konjenital anomaliler
(kardiyovasküler, gastrointestinal, ürogenital), genetik anoma-
liler (Trizomi 21), geliflme gerili¤i, oligohidroamnios, hepatit,
prenatal lökömoid reaksiyon ve idiyopatik nedenler olarak s›-
ralanabilir. Fetal safra kesesi tafllar› genellikle benign bir du-
rum olup s›kl›kla do¤umdan sonraki ilk aylarda veya en geç bir
y›l içinde büyük ço¤unlu¤u kendili¤inden kaybolmaktad›r.

Anahtar sözcükler: Prenatal tan›, fetal safra tafl›.

PB-022
Prenatal tan› konulan Fryns sendromu
Bülent Demir1, Süreyya Demir1, Faruk Demir2, Bar›fl Akcan2,
Selçuk Atalay1, Gülser Bingöl1, Emel Atao¤lu3, Ahmet Çetin1

1T.C. Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Kad›n
Hastal›klar› ve Do¤um Klini¤i, ‹stanbul; 2Adnan Menderes Üniversitesi
T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Ayd›n; 3T.C.
Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Çocuk Sa¤l›¤› ve
Hastal›klar› Klini¤i, ‹stanbul

Fryns sendromu çok nadir görülen, otozomal resesif geçiflli
multipl konjenital anomaliler ile karakterize bir sendromdur.
Yaklafl›k olarak görülme s›kl›¤› 10.000 do¤umda 0.7’dir. Ama-
c›m›z prenatal Fryns sendromu tan›s› konulan olguyu sunmak-
t›r. 25 yafl›nda, yabanc› uyruklu olan hasta sular›n›n gelmesi ve
sanc›lar›n›n bafllamas› nedeniyle klini¤imize baflvurdu. ‹lk ge-
beli¤i olan hastan›n antenatal takibinin düzenli olarak yap›lma-
d›¤› tespit edildi. Yap›lan fetal ultrasonografik muayenede dü-
flük kulak ve mikrognati mevcuttu. Abdominal çevre transvers
kesitte incelenirken normal düzenli yap›da olmay›p ön duvar-
da çöküklük izlendi. AC’nin di¤er ölçümlere göre ortalama 4
hafta küçük oldu¤u tespit edildi. Abdominal organlar›n toraks
kavitesine do¤ru geçifl gösterdi¤i diyafragma hernisi izlendi.
Ekstremitelerinde sa¤ ayakta pes ekinovarus deformitesi, sol
ayak baflparmakta ileri derecede fleksiyon deformitesi mevcut-
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tu. Ellerde parmaklar fleksiyonda kontrakte olarak izlendi.
Hastan›n sanc›lar›n›n artmas›ndan dolay› makat gelifl nedeniy-
le sectio ya al›nd›. Sectio ile 1450 g, 41cm do¤an bebek, do¤ar
do¤maz entübe edildi. Postnatal 13. gününde olan bebek yeni-
do¤an yo¤un bak›m ünitesinde entübe olarak takip ve tedaviye
devam edilmektedir. Do¤um sonras› yap›lan muayenede pre-
natal tespit etti¤imiz bulgulara ek olarak, yüksek damak, hiper-
telorizm, inmemifl testis, mikropenis el parmaklar›nda k›sal›k
ve t›rnaklar›nda hipoplazi izlendi. Fryns sendromunun en
önemli klasik bulgusu konjenital diyafragmatik herni, pulmo-
ner hipoplazi, kraniofasiyal dismorfizm, yar›k damak dudak,
ekstremite anomalileri, t›rnak hipoplazisi ve çeflitli internal
varyasyonlar ile karakterizedir. Genelde fatal seyreden bir sen-
dromdur. Ay›r›c› tan›s›nda Pallister-Killian sendromu, trizomi
18, Cornelia de Lange sendromu ve izole diyafragmatik herni
düflünülmelidir. Diyafragma hernisi veya ekstremite anomalisi
saptanan olgular›n ay›r›c› tan›s›nda, Fryns sendromu unutul-
mamal› ve efllik edebilecek ek anomaliler taranmal›d›r.

Anahtar sözcükler: Prenatal tan›, Fryns sendromu.

PB-023
Amniotik band sendromu: Olgu sunumu
Süreyya Demir1, Bülent Demir1, Gülser Bingöl1, 
Merve Çal›flkan1, Faruk Demir2, Mehmet Nafi Sakar3, 
Deniz Balsak3

1T.C. Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Kad›n
Hastal›klar› ve Do¤um Klini¤i, ‹stanbul; 2Adnan Menderes Üniversitesi
T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Ayd›n;
3Diyarbak›r Kad›n-Do¤um ve Çocuk Hastal›klar› Hastanesi, Diyarbak›r

Amniotik band sendromu (ABS), amnion zar›n›n erken rüp-
türü ile oluflan konstriktif bantlar sonucu meydana gelen, tu-
tulan organa ba¤l› olarak farkl› bozukluklara yol açabilen bir
sendromdur. Özellikle ektremitelerde deformasyon, malfor-
masyon, amputasyon ve kraniofasiyal anomaliler ile karakte-
rizedir. Görülme s›kl›¤› de¤iflik serilerde 1/1234- 1/15.000
canl› do¤umda bir de¤iflmektedir. ABS’nun etyopatogenezi
tam olarak bilinmemekle birlikte birçok teori öne sürülmüfl-
tür. Etiyolojide enfeksiyon, iskemi, travma, amniosentez,
uterin kan ak›m›n› azaltan vazokonstriktif madde kullan›m›,
gebeli¤in ilk üç ay›nda antimitotik ilaç al›m› ve ba¤ dokusu
hastal›klar› suçlanmaktad›r. 

Olgu; 20 yafl›nda ilk gebeli¤i olan hastan›n birinci derecede ak-
raba evlili¤i mevcuttu. Özgeçmiflinde herhangi bir hastal›k veya
ameliyat tarif etmeyen hasta sigara ve alkol kullanm›yor. Soy
geçmiflinde herhangi bir özellik yoktu. Hariçte hidrosefali ön
tan›s› ile klini¤imize refere edilen hastan›n yap›lan fetal obstet-
rik USG muayenesinde ortalama 24 haftal›k gebeli¤i mevcuttu.
AFI normal, plasenta anteriorda, amnion zar›n›n rüptüre ve ser-
best bir flekilde fetal dokularla direk temas halinde oldu¤u izlen-

di. Fetal bafl muayenesinde hidrosefali, frontal ensefalosel ve ya-
r›k damak dudak tespit edildi. Her iki ayakta pes ekinovarus de-
formitesi mevcuttu. Hastaya gerekli bilgiler verildikten sonra
gebeli¤in devam›na karar veren hasta tersiyer bir merkeze yön-
lendirildi. Hastan›n hariçteki takibinde miada yak›n sezeryan ile
do¤um yapt›¤› ve postpartum 15. dk yenido¤an bebe¤in ex ol-
du¤u bilgisine ulafl›ld›. Sonuç olarak extremite anomalisi ve kra-
niofasiyal defektleri olan hastada ABS unutulmamal›d›r.

Anahtar sözcükler: Amniotik band, ensefalosel, yar›k da-
mak dudak, pes ekinovarus.

PB-024
Ensefalosel: Olgu sunumu
Süreyya Demir1, Bülent Demir1, Faruk Demir2, 
Gülser Bingöl1, Ecem Kaya1, Deniz Balsak3, 
Mehmet Nafi Sakar3

1T.C. Sa¤l›k Bakanl›¤› Haseki E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Kad›n
Hastal›klar› ve Do¤um Klini¤i, ‹stanbul; 2Adnan Menderes Üniversitesi
T›p Fakültesi, Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Ayd›n;
3Diyarbak›r Kad›n-Do¤um ve Çocuk Hastal›klar› Hastanesi, Diyarbak›r

Ensefalosel; kraniyal kemiklerin kaynama defekti sonucu in-
trakranial yap›lar›n kalvaryal ve dural bir defektten kranium d›-
fl›na “kese” biçiminde protrüze oldu¤u konjenital bir anomali-
dir. Orta hat defektidir ve s›kl›kla oksipital bölgede görülür “se-
falosel” olarak da adland›r›l›r. Kese içeri¤inde sadece beyin-
omurilik s›v›s› (BOS) ile dolu meninksler var ise meningosel-
den kesede meninksler ve BOS’dan baflka beyin dokusu da var-
sa ensefaloselden bahsedilir. Ensefalosellerin görülme s›kl›¤›
5000 canl› do¤umda birdir. Büyük ço¤unlu¤u (%85) oksipital
yerleflimli ve %70’i erkek cinsiyete sahip fetuslard›r. Ensefalo-
seller büyük ço¤unlu¤u spontan abortusla sonuçlan›r. Kranial
defektlerin erken dönem fetal muayenede tan›s› rahatl›kla ko-
nulup aileye prenatal dan›flmanl›k verilebilir. Olgu; 28 yafl›nda,
6 gebeli¤i 4 yaflayan ve 1 abortusu olan hastan›n prenatal taki-
bi yap›lmam›flt›. Birinci derecede akraba evlili¤i mevcuttu. Öz-
geçmiflinde özelli¤i olmayan hastan›n aile hikayesinde anense-
falili bebek do¤urma öyküsü tespit edildi. ‹laç kullan›m› yoktu.
Yap›lan fetal muayenede ortalama 17 haftal›k gebeli¤i mevcut
olan hastan›n, oksipital bölgeden kaynaklanan posteriora do¤-
ru protrüze olan 14*12 mm. boyutlar›nda sefaloselle uyumlu
görünüm mevcuttu. Ek anomali izlenmedi. Hastaya olas› risk-
ler anlat›ld›, hasta gebeli¤in devam›na karar verdi. Takiplerin-
de sefaloselin gittikçe büyüdü¤ü izlendi. 36. gebelik haftas›nda
sanc›lar›n›n bafllamas›ndan dolay› tersiyer bir merkezde sezar-
yen ile do¤um yapan hastan›n bebe¤i postpartum 12. saatte ex
oldu. Ensefalosellerin ilk trimester USG ile tan›s›n› koymak
mümkündür. Erken tan› konulup aileye gerekli dan›flmanl›k ve-
rilebilir.

Anahtar sözcükler: Oksipital ensafalosel.
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