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MECKEL GRUBER SENDROMUNDA DANDY WALKER MALFORMASYONU

Eyiip EKICI*, Elif Giil YAPAR**, Nuri DANISMAN**, Giiner ORBAY**, Oya GOKMEN**
Doktor Zekai Tahir Burak Kadin Hastanesi, Ultrasonografi* ve Yiiksek Riskli gebelik Uniteleri, Ankara

Meckel Gruber Sendromu, 1/10000 oranminda goriilen, otozomal resessiv gecisli, posterior enscfalosel, bilateral kistik
bobrekler, postaksial polidaktili ile karakterli bir sendromdur. Postaksial polidaktili, olgularin % 90'inda tetrameliktir.
Sendromda karacigerin de kistik bébreklerdekine benzer sekilde tutulum gostermesi siktir. Dandy Walker malformas-
yonu ve siklikla malformasyon ile birlikte olan hidrosefali Meckel Gruber Sendromu'nda rastlanmayan bir bulgudur.

1992-1994 yillan arasinda Doktor Zekai Tahir Burak Kadm Hastanesi, Ultrasonografi ve Yiiksek Riskli Gebelik
Uniteleri'nde Dandy Walker malformasyonu ile birlikte Meckel Gruber Sendromu tanisi konan 2 ayrt olgunun klinik
ozellikleri, antenatal tanisindaki sonografik ve Doppler degerlendirmelerin 6nemi tartigilacaktir.
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FETAL INTRAABDOMINAL KITLELERDE PRENATAL SONOGRAFININ ONEMI

Elif Giil YAPAR*, Eyiip EKICT**, Nuri DANISMAN*, Seyhun KARAKAYA*, Oya GOKMEN*
Doktor Zekai Tahir Burak Kadin Hastanesi, Ultrasonografi* ve Yiiksek Riskli gebelik®* Uniteleri, Ankara

AMAGC: Sonografik olarak konan fetal abdomende kitle tanisi ile postnatal bulgular arasindaki korelasyonun karsilas-
tirilmast amaglandi.

MATERYAL ve METOD: 1992-1994 yillar arasindaki 2 yillik stirede ultrasonografik olarak fetal intraabdominal
kitle tanis1 konan 31 olgu retrospektif olarak degerlendirildi. Ultrasonografik incelemelerde Kretz Combison 320/5
(Kretz Teknik Zimpf, Austria) 3.5-4 MHz ve Toshiba SSH-140 A(Toshiba Cooperation, Tokyo, Japan) 3.75-5 MHz
konveks problar kullanildi. Ultrasonografik fetal intraabdominal kitle tanist olgularin 17'sinde 11. trimesterde, 14'linde
HI. trimesterde kondu. Fetal intraabdominal kitlelerin 20'sinin tirogenital sistemden (8 Tip II multikistik displazik bo-
brek, 5 Tip I infantil polikistik bobrek, 4 konjenital hidronefroz ve 1 mesane ¢ikig obstriiksiyonu ve 2 over kisti olgu-
su), 9'unun gastrointestinal sistemden (intestinal obstruksiyon 7, mekonyum ileusu 2), birinin hem iirogenital ve hem
de gastrointestinal sistemden (Meckel Sendromu), birinin noréektodermden (Tip II teratom) kdken aldigi saptandi.
Fetal intraabdominal kitlelerle birlikte 4 hastada ventral indiiksiyon defekti, 5 hastada intrauterin gelisme geriligi, 4
hastada club-foot deformitesi, 2 hastada noral tiip defekti, 2 hastada iskelet displazisi, 1 hastada situs inversus totalis,
1 hastada atrial septal defekt ve 2 hastada hidrops fetalis bulgular1 mevcuttu. Polihidramnios 7 olguda, oligohidramni-
os 13 olguda mevcuttu.

BULGULAR: 20 iirogenital sistem kokenli fetal abdominal kitlenin 18'inde, 9 gastrointestinal sistem k&kenli fetal
abdominal kitlenin 7'sinde, Meckel Sendromu'nda ve Tip I1I teratomda lokalizasyon ve kitle natiiru belirlendi. Hemo-
rajik over kisti ve iskelet displazisi olan tanimlanan bir olguda postmortem incelemede resessiv gegisli mukometro-
kolpos ve Ellis van Creveld Sendromu, mesane ¢ikis obstritksiyonu tanisi alan bir diger olguda megasistitis mikroko-
lon intestinal hipoperistaltizm sendromu saptandi. Mekomyum ileusu ve intestinal atrezi ayrim iki olguda
yapilamadt.

SONUC: Ultrasonografi fetal abdominal kitlelerde kitlenin lokalizasyonu ve natiiriinti dolayist ile de fetal prognozu
belirler; hastaya uygun damisma verilmesini saglar. Yenidogana uygulanacak acil cerrahi girisimlerin tnceden plan-
lanmasi ve yapilabilmesinde son derece yararl1 bir yontemdir.
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