
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.
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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.
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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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