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Ebstein anomalisi, seyrek goriilen bir konjenital kalp hastaligi olup, normalde anulus fibrosus’a tutunmasi gereken tri-
kiispid kapak kiispislerinden septal ve arka kiispislerin asa8iya dofru yer deZistirerek sag ventrikiii duvarina apekse
yakin bir yerden tutunmus olmasi ile karakterizedir. Bu anomaliye ASD, pulmoner atrezi. PDA, Fallot tetralojisi,
Aorta koarktasyonu gibi anomaliler de eslik edebilir.

H.D. 26 yasinda, G1PQO, 32. gebelik haftasinda fetus kalbinin ileri derecede genislemis olarak goriilmesi tizerine bolii-
miimiize gonderildi. Yapilan malformasyon USG ve Doppler tetkiklerinde, sag atriumun agin sekilde genigledigi, tri-
cuspid kapagin sag ventrikiil igine dogru yer degistirdigi, sol atriumun hipoplastik oldugu, sol ventrikiilden aorta ¢i-
kiginin normal oldu§u saptandi. Fakat tiim ugragilara ragmen pulmoner arter gdriilemedi. 36, gebelik haftasinda
gebelik C/S ile sonlandirildi. Yogun cabalara ragmen dogumdan 6 saat sonra bebek kalp damar cerrahisi tarafindan
operasyona alinamadan eksitus oldu. Patolojik incelemede trikiispid kapakta Ebstein Anomalisi, patent foramen ovale
ve pulmoner arter atrezisi saptand.
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Achondrogenesis 0.23/10.000 oraninda gbriilen nadir bir konjenital sendromdur. Otozomal resesiv kalitim gostercn
bu sendromda siddetli micromelia, gdvdenin kisahify, buna karsilik kafanin oransiz gekilde biytik olusu dikkati geken
ozelliklerdir.

G.K., 26 yasinda, G1P0, o zamana kadar yapilan kontrolleri normal olarak degerlendiriien hasta 27 hafialik gebe iken
fetal anomali kuskusu nedeni ile refere edildi. Yapilan malformasyon USG'sinde kafa ve vicut derisinde yaygin
ddem, polyhydramnios, normal intracranial ve okuler Sl¢limleri olan hyper extansiyonda bag goriildi. Fetal extremi-
telerin uzun kemiklerinin ileri derecede kisa oldugu ve uvzun eksenlerinin egilmis oldugu saptandi. Uzun kemiklerin
mantar ghivdesi bigiminde olduklart ve kisa olan kostalarda kirklarin olmamas: dikkati ¢ekti. Kordosentez ile yapilan
karyotip sonucu 46,XX olarak geldi. Konsey karari ve hastamin da istegi ile gebelik sonlandiildi. Radyolojik ve pa-
tolojik incelemeler ile prenatal olarak taminan biitiin deformiteler gosterildi.

v 79
ENCEPHALOCELE; PRENATALK SONOGRAFIK TANISI
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Encephalocele, meninkslerin ve siklikla da beyin dokusunun craniumdaki bir defektten disariya protriizyonu ile ka-
rakterizedir. 2000 canli dogumda 1 oranmnda goriiliir.

N.U. 28 vasinda, ilk gebeligi, 24, gebelik haftasinda fetal anomali kuskusu ile boliimiimiize gonderildi. Yapilan mal-
formasyon USG'sinde bilateral hydrothorax, tiim viicut derisinde dem. servikal blgede 75x85 mm boyutlarinda yer
yer kistik alanlar da igeren solid bir kitle saptandi. Prenatal tani'ensefalosel olarak dligliniildii, Ayiricr tanuda neuro-
blastoma ve servikal teratom olabilece§i de diisiinien hastada, kendisinin de istedi ile gebelik sonlanduild. Patolojik
tant ensefalosel olarak saptandu
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