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Ozetler

gelisimsel bir defekt sonucu olusan nadir ve siddetli bir konje-
nital beyin anomalisidir. Ayrisgamamanin siddetine bagh olarak
holoprozensefali alobar, semilobar ya da lobar seklinde sinf-
landirilabilir. Alobar holoprozensefali en siddetli formu olup,
monoventrikiiler bir kavite olusumu, talamuslarm fiizyonu ve
korpus callozum, falx serebri, optik yollarin, olfaktor yapilarin
gelismemesi ile sonuglanir. Etyolojisi multifaktoryeldir, kro-
mozomal anormallikler ya da monogenik defektler %40-50’lik
oran ile major nedenlerdir. Gravida 1, parite 0 30 haftalik gebe
hasta klinigimize lateral ventrikiillomegali nedeniyle gebeligi-
nin 30. haftasinda refere edildi. Hastanimn 6ykiisiinde her hangi
bir risk faktorii meveut degildi. Kombine tarama test sonucu
normal idi. Ultrasonografisinde birlesik yapida lateral ventri-
kiiller ve monoventrikiiler gériiniim izlendi. Bilateral talamik
fuzyon izlendi. Vermian agenez saptandi. Inter orbital uzunluk
10,6mm olarak 6lciildii ve hipotelorizm saptandi. Ust dudakta
orta hatta median yarik saptandi. Diger sistemlerin degerlendi-
rilmesi ve fetal kardiyak tarama normaldi. Kordosentez ile fetal
karyotipleme yapildi ve karyotip normal olarak sonuclandi.
Hasta konseyimizde tartigildi ve hastaya gebeliginin gidisat
hakkinda bilgi verildi. Hastaya gebeligin terminasyonu bir se-
cenek olarak sunuldu ve hasta terminasyon secenegini kabul et-
ti. Fetosid yapildiktan sonra gebelik vajinal yoldan temrine
edildi. Postpartum median yarik dudak ve hipotelorizm konfir-
me edildi. Aile kabul etmedigi i¢in fetal otopsi yapilamadi.
HPE’nin tanust primer olarak monoventrikiil yapismin, fiizyo-
ne talamuslarin ve cavum septum pellusidinin izlenmemesi ile
konulmaktadir. Cesitli beyin anomalileri ve yiiz anomalileri
siklikla eglik etmektedir. Bu olgumuzda biz monoventrikiil ya-
pisinin varligy, fiizyone talamuslarin, vermian agenezi ve yarik
dudak varhigi ile tan1 alan bir alobar holoprozensefali olgusunu
sunduk.

Anahtar sézciikler: Alobar holoprozesefali, yarik dudak, ver-
mian agenezi.
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Amag: Fetal safra kesesi tagt olduk¢a nadir goriiliir. Goriilme
siklig1 ortalama 1/2000’dir Obstetrik ultrasonografinin klinik
pratikte kullaniminin artmast ile birlikte fetal safra kesesi tagt
tanust alan olgu sayisinda artig olmugtur. Amacimiz prenatal
safra kesesi tag1 tanisi alan olguyu sunmaktir.

Olgu: 20 yaginda, yabanci uyruklu, prenatal takibi olmayan, su-
lar1 gelen sancili gebe olarak klinigimize bagvurdu. Yapilan obs-
tetrik USG’de; Ortalama 38 hafta, 1. gebeligi olan hastanin
plasentast anteriorda, amnion mayisi yeterli, prezentasyon bag
gelisi olarak tespit edildi. NST reaktf olarak degerlendirildi.
AC transvers planda 6lctimiinde safra kesesi icinde hiperekejen
bir adet tagla uyumlu gériintii izlendi. Hastaya spontan vajinal
yolla 3230 g, 9/10 apgarl: bir kiz bebek dogurtuldu. Postpar-
tum 1. giinde problemi olmayan anne ve bebek taburcu edilidi.
Anamnezinde etyolojik risk faktorleri saptanmayan olgu idiyo-
patik fetal safra kesesi tagi olarak kabul edilip takibe alindu.

Sonug: Fetal safra kesesi taginin etyolojisi tam olarak bilinme-
mekle beraber maternal ve fetal nedenler suglanmaktadir. Ma-
ternal nedenler arasinda ablasyo plasenta, artmis dstrojen sevi-
yesi, narkotik kullanimi, diabetes mellitus, ila¢ kullanimu (sef-
triakson, furosemid, prostoglanadin E2) yer almaktadir. Fetal
nedenler ise Rh veya ABO uyusmazligi, konjenital anomaliler
(kardiyovaskiiler, gastrointestinal, iirogenital), genetik anoma-
liler (Trizomi 21), gelisme geriligi, oligohidroamnios, hepatit,
prenatal l6komoid reaksiyon ve idiyopatik nedenler olarak si-
ralanabilir. Fetal safra kesesi taglar1 genellikle benign bir du-
rum olup siklikla dogumdan sonraki ilk aylarda veya en gec bir
yil i¢inde bityiik cogunlugu kendiliginden kaybolmaktadir.

Anahtar s6zciikler: Prenatal tani, fetal safra tagi.
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Fryns sendromu ¢ok nadir goriilen, otozomal resesif gegisli
multipl konjenital anomaliler ile karakterize bir sendromdur.
Yaklagik olarak gorilme sikligr 10.000 dogumda 0.7°dir. Ama-
cimuz prenatal Fryns sendromu tanisi konulan olguyu sunmak-
r. 25 yaginda, yabanci uyruklu olan hasta sularinin gelmesi ve
sancilarmin baglamasi nedeniyle klinigimize bagvurdu. Tlk ge-
beligi olan hastanin antenatal takibinin diizenli olarak yapilma-
dig1 tespit edildi. Yapilan fetal ultrasonografik muayenede dii-
siik kulak ve mikrognati mevcuttu. Abdominal ¢evre transvers
kesitte incelenirken normal diizenli yapida olmayip 6n duvar-
da ¢okiiklik izlendi. AC’nin diger 6l¢timlere gore ortalama 4
hafta kiiciik oldugu tespit edildi. Abdominal organlarin toraks
kavitesine dogru gecis gosterdigi diyafragma hernisi izlendi.
Ekstremitelerinde sag ayakta pes ekinovarus deformitesi, sol
ayak bagparmakta ileri derecede fleksiyon deformitesi mevcut-
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tu. Ellerde parmaklar fleksiyonda kontrakte olarak izlendi.
Hastanin sancilarmm artmasindan dolay1 makat gelis nedeniy-
le sectio ya alind1. Sectio ile 1450 g, 41cm dogan bebek, dogar
dogmaz entiibe edildi. Postnatal 13. giintinde olan bebek yeni-
dogan yogun bakim tinitesinde entiibe olarak takip ve tedaviye
devam edilmektedir. Dogum sonrasi yapilan muayenede pre-
natal tespit ettigimiz bulgulara ek olarak, yiiksek damak, hiper-
telorizm, inmemis testis, mikropenis el parmaklarinda kisalik
ve trnaklarinda hipoplazi izlendi. Fryns sendromunun en
onemli klasik bulgusu konjenital diyafragmatik herni, pulmo-
ner hipoplazi, kraniofasiyal dismorfizm, yartk damak dudak,
ekstremite anomalileri, tirnak hipoplazisi ve cesitli internal
varyasyonlar ile karakterizedir. Genelde fatal seyreden bir sen-
dromdur. Ayirici tanisinda Pallister-Killian sendromu, trizomi
18, Cornelia de Lange sendromu ve izole diyafragmatik herni
diistintilmelidir. Diyafragma hernisi veya ekstremite anomalisi
saptanan olgularin ayiric1 tanisinda, Fryns sendromu unutul-
mamali ve eglik edebilecek ek anomaliler taranmalidir.

Anahtar sozciikler: Prenatal tani, Fryns sendromu.
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Amniotik band sendromu (ABS), amnion zarinin erken riip-
tiird ile olugan konstriktif bantlar sonucu meydana gelen, tu-
tulan organa bagh olarak farkli bozukluklara yol acabilen bir
sendromdur. Ozellikle ektremitelerde deformasyon, malfor-
masyon, amputasyon ve kraniofasiyal anomaliler ile karakte-
rizedir. Gortilme sikhig1 degisik serilerde 1/1234- 1/15.000
canli dogumda bir degismektedir. ABS'nun etyopatogenezi
tam olarak bilinmemekle birlikte bir¢ok teori 6ne siirtilmiis-
tir. Etyolojide enfeksiyon, iskemi, travma, amniosentez,
uterin kan akimini azaltan vazokonstriktif madde kullanima,
gebeligin ilk ti¢ ayinda antimitotik ila¢ alimi ve bag dokusu
hastaliklar1 suglanmaktadir.

Olgu; 20 yaginda ilk gebeligi olan hastanin birinci derecede ak-
raba evliligi mevcuttu. Ozgecmisinde herhangi bir hastalik veya
ameliyat tarif etmeyen hasta sigara ve alkol kullanmiyor. Soy
ge¢miginde herhangi bir 6zellik yoktu. Haricte hidrosefali 6n
tanusi ile klinigimize refere edilen hastanin yapilan fetal obstet-
rik USG muayenesinde ortalama 24 haftalik gebeligi mevcuttu.
AFI normal, plasenta anteriorda, amnion zarinin riiptiire ve ser-
best bir sekilde fetal dokularla direk temas halinde oldugu izlen-
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di. Fetal bag muayenesinde hidrosefali, frontal ensefalosel ve ya-
rik damak dudak tespit edildi. Her iki ayakta pes ekinovarus de-
formitesi mevcuttu. Hastaya gerekli bilgiler verildikten sonra
gebeligin devamina karar veren hasta tersiyer bir merkeze yon-
lendirildi. Hastanin harigteki takibinde miada yakin sezeryan ile
dogum yapugi ve postpartum 15. dk yenidogan bebegin ex ol-
dugu bilgisine ulagildi. Sonug olarak extremite anomalisi ve kra-
niofasiyal defektleri olan hastada ABS unutulmamalidir.

Anahtar soézciikler: Amniotik band, ensefalosel, yarik da-
mak dudak, pes ekinovarus.
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Ensefalosel; kraniyal kemiklerin kaynama defekti sonucu in-
trakranial yapilarin kalvaryal ve dural bir defektten kranium di-
sina “kese” biciminde protriize oldugu konjenital bir anomali-
dir. Orta hat defektidir ve siklikla oksipital bolgede goriiliir “se-
falosel” olarak da adlandirihr. Kese igeriginde sadece beyin-
omurilik svist (BOS) ile dolu meninksler var ise meningosel-
den kesede meninksler ve BOS’dan bagka beyin dokusu da var-
sa ensefaloselden bahsedilir. Ensefalosellerin goriilme sikligt
5000 canli dogumda birdir. Biiyiik ¢ogunlugu (%85) oksipital
yerlesimli ve %701 erkek cinsiyete sahip fetuslardir. Ensefalo-
seller biiyiik ¢cogunlugu spontan abortusla sonuglanir. Kranial
defektlerin erken donem fetal muayenede tanist rahatlikla ko-
nulup aileye prenatal danmigmanlik verilebilir. Olgu; 28 yasinda,
6 gebeligi 4 yasayan ve 1 abortusu olan hastanin prenatal taki-
bi yapilmamist. Birinci derecede akraba evliligi meveuttu. Oz-
geemisinde 6zelligi olmayan hastanin aile hikayesinde anense-
falili bebek dogurma Gykiisii tespit edildi. Tlag kullanim yoktu.
Yapilan fetal muayenede ortalama 17 haftalik gebeligi mevcut
olan hastanin, oksipital bolgeden kaynaklanan posteriora dog-
ru protriize olan 14*12 mm. boyutlarinda sefaloselle uyumlu
goriiniim mevcuttu. Ek anomali izlenmedi. Hastaya olasi risk-
ler anlatilds, hasta gebeligin devamina karar verdi. Takiplerin-
de sefaloselin gittikge biiytidigii izlendi. 36. gebelik haftasinda
sancilarinin baglamasindan dolayr tersiyer bir merkezde sezar-
yen ile dogum yapan hastanin bebegi postpartum 12. saatte ex
oldu. Ensefalosellerin ilk trimester USG ile tanisini koymak
miimkiindir. Erken tani konulup aileye gerekli danismanlik ve-
rilebilir.

Anahtar sdzciikler: Oksipital ensafalosel.





