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Fetal Alcohol Syndrome with Hydrocephalus

Hidrosefali ile Birliktelik Gosteren Fetal Alkol Sendromu
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ABSTRACT

Exposure to alcohol in the fetal period leads to various structural
abnormalities and is called as fetal alcohol syndrome. Cranial and
facial anomalies are the common features of fetal alcohol syn-
drome. Microcephaly is frequently associated with fetal alcohol
syndrome, but hydrocephalus may be rarely seen.

The female baby at a gestational age of 33 weeks and with a weight
0f2000 g was born prematurely at our hospital from a mother of a
foreign nationality. The baby had dysmorphic features and macro-
cephalus. The mother drank 1 L alcohol per day during pregnancy.
‘The baby was admitted to the neonatal intensive care unit for pre-
maturity, hydrocephalus, and fetal alcohol syndrome.

In our country, alcohol use in women, particularly pregnant wom-
en, is a very rare condition because of community rules and beliefs.
In this report, we highlighted fetal alcohol syndrome and its coex-
istence with hydrocephalus.
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Girig

OzZET

Fetal dénemde alkole maruz kalma cesitli derecelerde yapisal
anomalilere neden olur ve bu durum fetal alkol sendromu olarak
adlandirilir. Fetal alkol sendromunda siklikla kraniyal ve fasiyal
anomaliler goriiliir. Fetal alkol sendromuna bagli olarak hasta-
larda siklikla mikrosefali beklenir fakat az oranda hidrosefali de
goriilebilir.

Yabanci uyruklu anneden 33. gebelik haftasinda 2000 gram olan
kiz bebek hastanemizde dogdu. Bebegin dismorfik bulgulari ve
makrosefalisi vardi. Annenin gebeligi boyunca giinde 1 litre alkollii

sendromu tanilartyla yenidogan yogun bakim iinitesine yatirild:.

Ulkemizde toplum yapisi ve 6zellikleri bakimindan kadinlar
arasinda 6zellikle de gebelerde alkol kullanimi nadir griilen bir
durumdur. Bu vakayi fetal alkol sendromu ve nadir bir birliktelik
olan hidrosefaliye dikkat ¢ekmek icin sunuyoruz.

Anahtar Sézciikler: Fetal alkol sendromu, hidrosefali, prema-

tiirite

Son yillarda kadinlarda alkol kullanimi artmistir (1). Amerika Birlesik Devletleri’'nde (ABD) gebelerde ve dogurganlik
cagindaki kadinlarda alkol kullanimi énemli bir halk sagligi sorunudur (2). Burada yasayan kadinlarda planli gebelik azdir
ve ¢ogu kadin gebe oldugunu bilmeden alkol kullanmakrtadir. Gebelerde alkol kullaniminin prevalanst son yayinlarda
%12-15 olarak bildirilmistir. Prenatal alkol maruziyeti gelisimsel bozukluklar, dogum defektleri ve mental hastaliklarin sik
teratojenik nedenidir (3).

Olgu Sunumu

Yirmi yasindaki annenin 1. gebeliginden 1. canli dogan1 olarak 33. gebelik haftasinda 2000 gram kiz bebek normal spontan
vajinal yol ile dogdu. Bag makrosefalik goriintimde, bas cevresi 45 cm (>95persentil) idi. Yiizii dismorfik olup mikrognatisi,
diiz filtrumu, ince Gist dudag vard: (Resim 1). Hasta hipoaktif ve yenidogan refleksleri zayifti. Goz kapaklari kapanmiyor-
du, kornea bulaniku. Yabanci uyruklu olan annenin gebelik 8ncesi ve gebelik siiresince giinde yaklagik 1 litre votka tiiket-
tigi 6grenildi. Bebek prematiirite ve fetal alkol sendromu (FAS) 6n tanilari ile yenidogan yogun bakim iinitesine yatirildi.
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Resim 1. Fetal alkol sendromlu hidrosefalik bebegin
ylz gorinimu

Resim 2. Fetal alkol sendromlu hidrosefalik bebegin
kraniyal bilgisayarli tomografi gorintisi

Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi1 ve biyokimya deger-
leri normaldi. Intrauterin viral enfeksiyonlar (TORCH) agisin-
dan yapilan tetkikler normal saptandi. Kromozom analizinde
(46 XX) say1sal ve yapisal bir kromozom anomalisi bulunmadi.
Kranial bilgisayarli tomografide ventrikiiller ileri derecede dila-
te izlendi, korpus kallosum goriintiilenemedi. Kismen frontal
alanda beyin parankimi izlenebildi (Resim 2). Ekokardiyogra-
fik inceleme normaldi. Beyin cerrahisi ile konsiilte edildi ve
transepandimal ponksiyon yapildi. Anne ventrikiiloperitone-
al sant takilmasint kabul etmedi. Goz hastaliklari tarafindan
yapilan incelemede bilateral maruziyet keratopatisi, bilateral
santral korneal opasite ve kornea 6demi saptandi. Takibinin
17. giiniinde hasta kardiyak arreste girdi ve eksitus oldu.

Bebegin resimlerini kullanmak icin anneden izin alindu.
Tartigma

Annede alkol bagimliligi, anormal fetal gelisime neden olur
ve bu durum FAS olarak tanimlanir. Fetal alkol sendromu,
santral sinir sistemi disfonksiyonu, pre ve postnatal biiytime
geriligi, kraniyal ve fasiyal anomaliler ve bircok organ ano-
malileri ile karakterizedir. Santral sinir sistemi tutulumunda

en ciddi olarak mental retardasyon, motor disfonksiyon ve
ataksi goriilmektedir. Intrauterin donemde alkole maruz kalma
ABD’de mental retardasyonun bilinen en sik nedenidir. Fetal
alkol spektrum bozukluklarinin prevalanst 1000 canli dogum-
da 9,1dir (4). Yakin zamanda, prenatal alkol maruziyetinin
fetal, infant ve cocukluk ¢ag1 mortalitesinde énemli bir etken
oldugu saptanmisur (3).

Fetal alkol sendromu ilk defa 1973 yilinda Jones ve Smith tara-
findan tanimlanmistir (5). Prenatal alkol maruziyeti konjenital
beyin anomalilerinin nedenidir (6). Hidrosefali FAS'da sik rast-
lanan bir anomali degildir daha siklikla vakalarda mikrosefali
goriiliir (7). Hidrosefalinin nedeni ve néropatolojik yonleri
cok iyi bilinmemektedir. Hidrosefalinin en sik ve en iyi tanim-
lanmigs tipi X’e bagli olanidir ve L1 gen kodlama bolgesindeki
mutasyona baglidir. Fetal alkol sendromuna bagli beyin dis-
fonksiyonu ve malformasyonlarinin da bu bélgede mutasyonu
olan kisilerde oldugu saptanmistir. Etanol teratojendir ve beyin
tizerine L1’in diizenledigi molekiiler etkilesimi bloke ederek
etki ettigi gosterilmistir (8). Fetal hiicrelerin etanole maruzi-
yeti dismorfik ozelliklere (diiz filtrum, ince st dudak, kiigiik
palpebral fissiirler, burun deliklerinin iiste bakmasi, mikrosefali
gibi), diger dogumsal anomalilere, norogelisimsel anomalilere
ve néroanatomik defektlere neden olabilmektedir (4).

Fetiis i¢in en zararli icme sekli agir epizodik igmedir. Gebelik
strasinda alkol almaya devam eden hatta fazla tiiketen gebele-
rin bebeklerinde agir dismorfik ozellikler gosteren fetal alkol
sendromu goriilmesi yiiksek olasiliklidir. Fetal alkol sendromu
gelisimine anne yagi, sosyal durum da etki etmektedir (9). Fe-
tal alkol sendromlu gocuklarda néropatolojik anormalliklerden
noronal-glial heterotopiler, cerebellar displazi, korpus kallosum
agenezisi ve mikrosefali gdriiliir (10). Bizim vakamizda da an-
nede gebelik boyunca ve agir bir sekilde alkol titketimi 6ykiisti
vardi ve bebekte siddetli derecede FAS bulgulari saptandt.

Sonug

Ulkemizde gebelik doneminde kadinlar arasinda alkol tiiketi-
mi stk kargilagilan bir durum degildir. Bu konuda tilkemizde
yapilmis bir caligmaya literatiirde rastlayamadik. Hidrosefali
ile birliktelik gdsteren FAS vakalari da literatiirde az sayidadir.
Bu vaka ile iilkemizde hidrosefali nedenleri arasinda nadir olan

FAS’na dikkat cekmek istedik.
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