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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.





