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OZET: Oli doan bir fetusta anensefali ve omfalosel anomalisi gdriimistiir. Bu majér anomalilerin birlikteligi literatiirde “schisis association” olarak tanimlanmigtir. Nadir

gérillmesi nedeniyle literatiir laramas! yapilarak sunulmustur.
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SUMMARY: Anencephaly and omphalocel anomalies have been detected in a stillborn fetus. In the literature this malformation syndrome has been described as "Schisis
association”. The case has been reported because of its rarity and discussed with the literature findings..
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GIRIS

"Schisis association" ilk kez Czeizel (1) tarafindan
1981'de tanimlanan bir malformasyon sendromudur. Litera-
tirde "association" olarak tanimlanan diger malformasyon
sendromlan "VATER, NURCS ve CHARGE association"dir
(2).

OLGU

Erken dogum tehdidi ile bagvuran annede ultrasonogra-
fik incelemede anensefalili fetus tespit edilerek gebelik son-
landinimistir. immatirite ve disik dogum adirhidi gosteren
fetusun otopsisinde muitiple kongenital anomaliler oldugu
gorilmustir (Anensefali, omfalosel, bilateral siirrenal apla-
zisi).

Makroskopik olarak 590 gr. agirhginda, 20 cm uzunlu-
gunda kiz fetusta kalvarium gérilmemistir. Oksipital bolge-
de ince fibroz cidarh 2 cm. ¢apinda beyin dokusu igeren ge-
lisme mevcuttur. Umblikal bélgede édemli cidari dokular ile
disan agilmis (barsak, mide, karaciger, dalak) organ yapilan
goralmastar (Her iki adrenal gland mevcut degildir) (Resim
1,2).

Organlarin mikroskopik incelenmesinde immatiirite bul-
gular diginda patolojiye rastlanmamistir. Plasentada hemo-
raji alanlari ve gobek kordonu kesitinde iki arter bir vena
varligi saptanmistir.
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TARTISMA

1993'de Recrink ve arkadaslarinin (3) 2151 ¢ocuk tara-
masiyla yaptiklan bir calismada % 29 oraninda konjenital
malformasyon saptamislardir. Bu malformasyonlann 3/
4'linden fazlasi ilk kez 3 ay icinde gdzlenmistir. Major de-
fektlerin goérilme sikhigina bakildiginda, dolasim sistemi on-
binde 67, ventrikiiler septal defekt onbinde 29, santral sinir
sistemi onbinde 14, Down sendromu onbinde 14 ve Schisis
onbinde 14 oraninda oldugu goéralmuastar.

Schisis anomalisi genel olarak gesitli kapanma defektle-
rini ifade edebilirken, bu defektlerin diger bazi anomalilerle
birlikte gérildagia sendromlar tanimlanmistir (1,2,5). Bunlar
icinde en iyi tanimlanmis olan Czeizel tarafindan ilk kez ra-
por edilen "Schisis association'dir (1).

Bu "association'nda primer malformasyon néral tip de-
fektleridir. Bunlar baslica ensefalosel, meningomyelosel ve
anensefali olarak gérilmektedir. Noral tip defektlerine eglik
eden malformasyonlar ise oral yariklar, omfalosel ve diaf-
ragma hernileridir (1). Olgumuzdaki anensefali ve omfalosel
seklindeki anomali birlikteligi "Schisis association" olarak
degerlendirildi.

"Schisis association" genellikle hayatla bagdasmayan
bir malformasyon sendromudur. Kiz bebeklerde ve ikizlerde
daha fazla (% 4.6) gorilir. Bu bebekler siklikla disiik do-
gum agirhkh olur ve miyadindan énce dogarlar. Kongenital
kalp anomalileri, extremite bozukluklar ve renal agenezi
seklinde driner sistem bozukluklar da birlikte bulunabilir
(1,2,3).

iiging olarak literatiirde "schisis association" ile birlikte
karacigerde noduler regeneratif hiperplazi ve syringomyeli-
nin gorildiga iki olgu rapor edilmistir (4). Ayrica 6zofagial
atrezilerle ilgili bir calismada yarik dudak-damak, omfalosel



Resim 1: Anomalili fetusun makroskopik géorvinimii.

ve hypogenitalism ile birlikte atrezi de bulunan iki olgu, né-
ral tip defekti olmadigi halde "schisis association” olarak ta-
nimlanmigtir (5).
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