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OZET

Konya Dogum ve Cocuk Bakim Evinde 1988 yilinin Ocak-Ekim aylar: arasinda 28 gebelik haftas:
ve uzerinde dogan tiim yenidogan bebekler majir malformasyonlar varlig: yoniinden incelenmistir. Bu
siire iginde 3762 kiz ve 4106 erkek olmak iizere toplam 7868 bebek dogmugtur. 95 kiz ve 123'i er-
kek toplam 218 bebek 6lii dogmugstur. Gozlenen bebeklerin 75'inde (%0.9) majer malformasyon bu-
lunmugstur. Major malformasyonlu bebeklerin 66's: (%88) tek anomali, 9'u (%12) ¢ogul anomali
gostermigtir. Malformasyonlu 22 kiz ve 6 erkek toplam 28 bebek 6lii dogmustur. Tek malformasyon
gosteren bebeklerin 20'sinin santral sinir sisteminde, 1'inin dolagim sisteminde ve 1'inin lirogenital
sisteminde malformasyon gérilmiigtiir. Tek malformasyon goriilen bebeklerin 35°i kuiz, 31'i erkektir.
Tek malformasyonlu 18 kiz ve S erkek toplam 23 bebek ol dogmugtur. Cogul malformasyon
gosteren bebeklerden 4'iiniin santral sinir sisteminde, 3'iiniin santral sinir sistemi ve kas iskelet siste-
minde, 1'inin santral sinir sistemi ve sindirim sisteminde malformasyon goriilmiistiir. Cogul malfor-
masyon gorilen bebeklerin 6's: kiz, 3'ii erkektir. Cogul malformasyonlu 4 kiz ve 1 erkek toplam 5
bebek oli dogmugstur. Calismamizda Konya ve yéresinde bulunan bu bulgularin populasyon
igerisindeki olma ihtimalleri ile malformasyonlu dogumlarin sistemlere gére dagilimi, anne yas gru-
bu, anne gocuk sayist ve anne kan grubu arasinda bir iligkinin olup olmadig: aragtiridmgtir.

Anahtar Kelimeler: Major Malformasyonlar

SUMMARY

The Incidence of Congenital Major Malformations in Central Anatolia:
A Study of 7868 Newborns.

Major malformation screening was made in 7868 mewborns at Konya Maternity and Children
Care State Hospital, Turkey, January through October in 1988. Newborns, 28 weeks old and over
were subjected to physical examination and the blood type determinations when needed. Blood type
determinations were made for all mothers who gave birth. During 10 months period, of the 7868
babies born 3762 were female and the remaining 4106 babies were males. Among the 218 stillborn
babies, 95 of them were female and 123 were males. 75 babies born with major malformations, and
66 (88%) of 75 had single and the remaining 9 (12%) had multiple malformations. The overall
incidence is found to be 0.9% and 0.11% for single and multiple malformations, respectively. About
51% of 66 newborns had musculo-skeletal system, 30% central nervous system, 14% digestive
system, 1,5% circulatory system, 1,5% urogenital system malformations, respectively. Also,
musculo-skletal system malformations were found more often in males than female infants. Similarly,
pes equino-varus was predominant among the males whereas polydactylism among the females. In
musculo-skeletal malformation system, stillbirth Jrequency is rather low (3 females and 1 male out of
33 malformed cases). The most stillbirths were seen in central nervous system (13 fermale and 3 male
out of 20 cases). Anencephalus seemed to appear more often in female infants than the male ones,
and anencephalus and hydrocephalus females were stillborn infants. Multiple major malformations
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appeared to be fatal (4 female and 1 male stillborn infants). Musculo-skeletal system malformations |
appeared to have strong relation with the consanguineoue marriagesz in Konya. On the other hand,
the evidences suggesl that central nervous system malformations were strogly influenced by the |
environmental causes, bul we were unable to pinpoint any factors that could be the attribute. Our |
work, also includes demographic findings of malformations in Konya and the distribution of |
malformations according lo the system that are found, and the relationship between delivery |
numbers, maternal age and maternal blood groups.

Key words: Major Malformations.

GIRIS

Konya ve yoresinde siirdiriilen konjenital major malformasyon calismalan Tiirkiye'de
buna benzer yapilan ¢ahismalan (1,2) tamamlayici nitelikte oldugu gibi bu bilgilerin yurt
sathinda tamamlanmasiyla da major malformasyonlarn cografik bolgelere gére dagilimy,
genetik ve cevre faktdrlerinin tamimlanmasinda yardimer olacakur. Ayrica bdyle bir
kaydin tutulmas: ile gebelik aninda malformasyonlu c¢ocuklarin olasilig1r da

tamimlanabilecektir. Saghklh bir aile i¢in bu bilgilerin genetik damigmanhiinda yardimci
olacagi kanaatindeyiz.

MATERYAL VE METOD

Konya Dogum ve Cocuk Bakim Evinde 1 Ocak 1988-7 Ekim 1988 tarihleri arasinda
gecen 41 haftahik siire i¢inde dogan ve gebelik siireleri 28 haftadan bilyiik, agirhg 1000
gram ve iizerinde olan (3), 7868 yenidogan bebek major konjenital malformasyonlarin
varh1 agisindan degerlendirildi ve kayitlandi. Yasam tehdit edici, estetik kusur yaratan
ve cerrahi miidahele gerektiren anomaliler major malformasyonlar olarak tammlanmigtir
4, 5, 6, 7, 8). Major malformasyonlar herhangi bir olguda tek olarak ya da diger
malformasyonlar ile birlikte goriilmeleri yoniinden simiflandirilmistir. Mc Intosh ve
arkadaslannin  (9), Marden ve arkadaslarinin (10), Yiiksel ve arkadasglannin (2)
simiflandirma yontemleri esas alinarak miisahede edilen malformasyonlar belgelenip (11)
istatistiki bir anlamda degerlendirilmeye ¢ahsilmistir (12). Gruplar aras1 farkin oneminde
Khi-kare analizi uygulanmistir.

SONUC

Taramanin yapildig1 devreler i¢inde Konya Dogum ve Cocuk Bakimevine gelen anne
adaylarindan %38'i ilk gocuga sahip olurken, bunu %25, %15 ve %9'luk payla ikinci,
iigiincii, dordiincil ve daha fazla ¢ocuga sahip anneler takip etmcktedir (Sekil 1).
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Sekil 1Konya Dogumevin'de Ocak-Ekim 1988 aylan arasinda dogum yapan annelerin cocuk sayilarina gére dagiimi.
Figare 1. The distribution of mothers according to the number of delivery from January 1988 through October 1988 :
Konya Matemity Hospital.
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Sekil 2. Konya dojumevinde dogum yapan annelerin yas-gruplarina gére dagilim.
Figure 2. The distribution of mothers according to their age groups at the Maternity Hospital.

Annelerin yas grubuna goére dagilimi da, annelik yas grubunun genc oldugu (Sekil 2)
ve Sekil 2'de annelerin %43 tnii ve %24'inti sirasiyla 20-24 ve 25-29 yas grubunu teskil
ettigi, 20 yasmdan kiiciik ve 30 yasindan biiyiik annelerin oranlarmin ise %15'in altinda
kaldig1 goériilmektedir. Annelerin c¢esitli yas gruplan icerisine giren dogum sayisi ve kan
grubu dagilim: Tablo 1'de verilmektedir. Bu tabloya gére 20-24 yas grubu ile 20 yasindan
kiiciik annelerin ¢ofunlugunu ilk dogumunu yapan anneler olustururken, 25-29 yas grubu

ea

3% <

25 4

The number of malformations (n)

Malformasyon sayisi (n)

1 1 s

Dogum Sayisi (n)
The number of delivery (n)

Sekil 3. Malformasyoniu ¢ocuk dogumu yapén annelerin ocuk sayilarina giére dagilimi.
Figure 3. The distribution of mothers having malformed's babies at birth according to mother’s delivery number.
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Sekil 4. Malformasyonlu gocuk dogumu yapan annelerin yas gruplanna gore dagihimi.
Figure 4. Maternal age group distribution of mothers who had malformed babies at birth.

anneler arasinda bir ve birden fazla dogum sayilar esit oranlarda dagilmg ve 30 yasindan
bityiik annelerde 3 ve daha fazla dofum sayis1 hakim olmustur. Annelerin yas grubu ile kan
grubu mukayese edildiginde yag grubunun kan grubu dagilimmni etkilemedigi, sirasiyla A
Rh+, 0 Rh+ ve B Rh+ kan gruplarimin ¢ogunlugu teskil ettigi bulunmustur (Tablo 1).

TABLO | Konya Dogumevinde Ocak-Ekim 1988 aylan arasinda dogum yapan annelerin, anne yas grubu, dgum sayilari
ve kan gruplanina gére dagilimi.
TABLE 1. The distribution of mothers who had given birth at Maternity Hospital between Jan. through Oct. in 1988,
according to their maternal age group, the delivery number at the time of giving birth and their blood groups.

Dogum sayilarna gore anne sayisi Kan gruplarma tekabiil eden anne sayis
-~ (The # of mothers cooresponded to their delivery#)  (The distribution of mothers according to their blood groups)
grubu
(Matermal 1 2 3 4 Taplam A(+) A(-)  B(H B(-) AB(+) AB() 0(+) 0C-)
agegroup) () () (n) (n) (Total) (n) (m () m M@ (m) (n) (m)
<20 507 88 6 5 606 268 25 78 9 33 6 168 19
20-24 890 645 215 86 1836 800 78 225 19 105 13 540 56
25-29 184 250 283 254 1011 446 43 134 14 65 5 270 34
30-34 51 53 92 283 479 211 16 57 4 34 4 139 14
35-39 10 15 25 174 224 101 2 31 1 17 2 67 3
402 - 2 a 42 48 19 2 6 1 2 - 14 4
Toplam 1642 1093 625 844 4204 1845 166 531 48 256 30 1158 130
(Total)
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Malformasyonlu bebeklerin dagilimi, dogum sayisina ve doum esnasindaki yas
grubuna gore incelendiginde (Sekil 3 ve 4), malformasyonlu bebcklerin dogumu 20-24 yas
gruplan arasinda ve ilk dogumlar ile 35 yasindan biiyiik, dordiincii ve daha fazla dogum
yapan annelerde goriilmektedir. Malformasyonlu gocuk sayisi iki farkli durumda yani, ilk
hamilelik ve gen¢ annelerde, ve cok hamilelik gecirmis yash annelerde artmaktadir. Sekil
3 ve 4, sekil 1, 2 ve Tablo 1 ile mukayese edildifinde 20-24 yas grubu annelerde
malformasyonlu dogumun yiiksek olusu, bu yas grubu anne sayisinin populasyonunun
cogmnlugunu teskil etmesinden ileri geldigi, dért ve daha fazla dogum yapan annelerde ise
malformasyonun, azalan anne sayisina ragmen artuig: goriilmektedir. Tablo 2'deki degerleri
kulianarak, malformasyon sayis: tesadiif ettifi anne yas grubu sayisina oranlandiginda,
malformasyonlu ¢ocuk dogma ihtimali 20 yagindan kiigiik, 20-24 yas grubu, 25-29 yas
grubu ve 30-34 yas grubu arasinda bir benzerlik gésterdigi ve oraninda %0.92 ile %1.8
arisinda degistigi goriilmektedir. Malformasyonlu ¢ocuk sahibi olma ihtimali 35-39 yas
grubu (%3.2) ile 40 yasindan biiyiik annelerde (%7.3) énemli oranda artmistir (Tablo 2).

TABLO II. Bebek dogumiarinin ann eyas grubu, dodan bebeklerin durumu ve annelerin kan grubuna gére dagiimi.
TABLE Il. The distribution of healthy and malformed babies according to maternal age groups and matemnal blood

groups.

D bebeklerin dagidim ; =

ffoh?:ofbabi:s) g Amnelerin kan gruplanna gire dagilim.

Arme

yas Al+) Al-) B(+) B(-) AB(+) AB(-) 0(+) 0¢-)

grubu {n) (n) (n) (n) (n) (n) (m) (n) (n

<20 S 603 268 25 78 9 33 6 168 19
™ 7 3 1 2 - - B 1 -
o™ 1 1 a =

20-24 S 1841 779 77 225 19 105 13 540 56
™ M4 15 - 6 1 1 - 9 2
o 3 3 - - -

25-29 S 1017 446 43 134 14 65 5 271 M
™ 12 8 - 1 1 - - 2 -
o™ 2 1 - 1

30-34 S 488 210 15 57 3 A 4 139 14
™ 5 2 - - 1 - - 1 1
o™ . =

35-39 s 226 105 2 31 1 17 2 67 3
™ 5 3 1 - 1
™ 2 1 s 1

4 S 48 19 2 5 1 2 14 4

. ™ 4 2 1 - 1
L w i ] :

| S= Saglkh dogan bebekler (Healthy babies at birth); TM= Tek malformasyonlu dogan bebekler
(lingly malformed babies); GM= Cok malformasyonlu dogan bebekler (Multiple malformed babies)

Kas-Iskelet sistemi, santral sinir sistemi, agiz ve sindirim sisteminde goriilen
nalformasyonlar, majér malformasyonlarin ¢ogunlugunu teskil etmektedir (Tablo 3).
Eas-iskelet sistemindeki malformasyonlar, erkck dogan bebeklerde kiz bebeklere nazaran
caha fazla goriilmiistiir. Ozellikle pes-ckino varus erkek bebeklerde sik goriilmesine
larsilik, polidaktili kiz bebekler arasinda duha fazla poriilmistir. Kas-iskelet sistemi
nalformasyonlu bebeklerin 6liimciil dofumlar oldukea nadirdir. Oliimeiil dogum veya
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dogumdan kisa bir miiddet sonra olan sliimler santral sinir sistemi malformasyonuna bagh
malformasyonlu bebeklerde daha siklikla gorillmiistiir. Anensefali, kiz bebeklerde erkek
dogan bebeklere nazaran daha sik olarak goriilmiistir ve anensefali ve hidrosefali kiz
bebekler 6lii dogmustur. Konya'da kas-iskelet major malformasyonlu bebeklerin dogumu
yakin akraba evliligi ile ¢ok yakm iligki gdstermesine karsilik, elimizdeki veriler santral

sinir sisteminde goriilen major malformasyonlar {izerinde akraba evlilifinin etkisinin zayif
oldugunu vurgulamaktadir. Halbuki noral tip anomalileri iizerinde Istanbul'da yapilan bir
caligmada (13) birinci kuzen evlilikleriyle anomalinin ortaya ¢ikmasi arasinda yakin iligki
oldugu gosterilmigtir. Akraba evliliginin noral tiip anomalileri iizerine etkisi, otozomal
rosesiv karekter(ler)in etkisiyle sekonder olarak ortaya cikug ihtimalini dogurmaktadir

Malformasyonlu bebekler arasinda tekli malformasyon (%0.88), cogul malformasycna
nazaran (%0.12) daha siklikla gériilmiistir (Tablo 2, 3 ve 4).
TABLO Il Malformasyonlu dogan bebeklerin malformasyonun goruldiga sistemlere gore dagiimi.
TABLE 3. The distribution of malformed babies according to the systems.

Sistemler Bebek sayisi PBIGS MBIGS Olu dogum (Stillbirth) Canli dogum (Liverbirth)
(The systems) # of babies (k) (E) (K) (E) YAE
(n) (%) (%) (0 (n) (n) (n) (n)
Santral sinir sistemi (Toplam) (Total) 20 025 26.6 13 3 1 3 2
(Central nervous system)
Anensefali 1 014 148 9 2b - - i
Asimetrik kafa 1 001 13 - - - 1b .
Hidruselafali 5 006 66 2 1 - 2 E
Mikrosefali 1 001 13 1 4 - - 1
Spina bifida 2 003 26 1 - 1 -
Agiz ve sindirim (Toplam) 9 010 120 - 1 4 4 6
(Oral and digestive system) :
Yarik dudak 4 005 53 - - 1 3 2
Yarik dudak + damak 3 004 40 - 1 2 - 3
Anal atrezi 1 00 13 - - - 1 1
Omfalosel 1 001 13 - - 1 - .
Kas-iskelet(Toplam) 33 042 440 3 1 12 17 8
(Musculo-skelatal)
Adaktili 1 001 13 - - - 1 1
Brakidaktili 3 004 40 - - 1 2 2
Pas-ekino varus 19 024 253 3 - 5 1 2
Polidaktili 8 010 106 - - 6 2 2
Kisa eklemler 2 003 26 - 1 - 1 1
Dolasim (Toplam) 1 001 13 . . - 1 -
(Circulatory system)
Patent ductus arteriosus 1 001 13 - - - 1 -
Urogenital (Toplam) 1 001 13 - . - 1 -« |
(Urogenital) '
Hipospadias 1 001 13 - - - 1
Sinflandirilamayan diger
malformasyonlar (Others) 2 003 26 2 . - - -
Yapisik ikizler 2« 00326 2 - - - -
(Converged twins)
Toplam 66 082 878 18 5 17 26 16

PGS: Populasyondaki bebekler iginde gordlme sikhgi (The incidence among the total babies born), MGS: Maiformasyoniu bebek-
ler iginde gdrilme sikiigi (The incidence among the malformed babies born), E: Erkek bebek (Male), K: Kiz bebek (Female), YAE:
Yakin akraba eviiligi (Consanguinity) b: Cinsiyeti belirsiz bebek (Babies with ambigious genitalia).
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Cogul malformasyonlu bebekler genellikle anensefali (santral sinir sistemi) ile birlikie
kas-iskelet sistemi anomalinden biriyle dogmaktadir (Tablo 4). Cogul malformasyonunun
Sliimeiil olanlan kiz bebeklerde daha sik goriilmiistiir (Tablo 4).

Anne yag grubu, dogum sayisi, anne kan grubu ve anne yas grubuna bagh kan grubu
dagilimlan incelendiginde (Tablo 2, 5), 20-24 yas grubu anneler arasinda ve 40 yagindan
bilyilk anne yas grublari arasinda malformasyonlu bebek dogumu artmugtir. 20-24 yas
grubunda bu fazlalik 0 Rh+ kan grubu annelerde goriilen malformasyonlu bebeklerden ileri
gelmektedir. 40 yasindan bilyiikk A Rh+ kan grubuna giren annelerde malformasyonlu
bebek sayisimin artugi gérillmektedir (Tablo 2, 5). Tablo 6'ya gore kas-iskelet sistemi ve
santral sinir sistemine bagh malformasyonlu bebek dogumu, tablo 3 ve 4'de goriilldigi
gibi diger sistemlere nazaran daha sik¢a ortaya ¢ikmusur. Ayrica O Rh+ kan grubu ve

TABLO IV. Malformasyonlu dodan bebeklerin malformasyonun gérildoga sistemlere gére dagiimi.
TABLE 4. The distnbution of malformed babies according o the systems.

Sisiemler (Systems) Ol dogum Canl: dogum
K E K E YAE
Santral sinir Sindirim Kas-Iskelet BS PGS MGS (n) (n) (n) (n) (n)
(Central nervous) (Oral digestive) (Musculo-Skeletal)
Anenscfali + spma bifida - . 3 03 4 3
Ancnscfali Yark dudak- - 1 0.1 1 - 1
darmak
Anenscfali - Polidaktili 1 0.1 1 - - - 1 1
Anensefali - Brakidaktili-pes- 1 0.1 1 - = 1
ekino varus
Spina bifida - Pes-ckino varus 1 0.1 1 - - 1
Hidrosefali-meningo - - 1 0.1 1 1 - - - -1
miyelosel
Yark dudak Adakali . 0.1 1 - - - 1
damak
Toplam 9 0.9 12 4 1 2 2 1

BS= Bebek sayis! (# of babies); PGS= Populasyonda gdriime sikiigi; MGS= Malformasyoniu bebekler arasinda goriime sikhg;
K= Kizbebek; E= Erkek bebek; YAE= Yakin akraba eviiligi
TABLO V Malformasyoniu bebek dogumu yapan annelerin yag grubuna, dogum sayisina ve anne kan grubuna gére dagiimi.
TABLE 5. The distribution of mother of multiple malformed babies at birth for their age group, number of delivery, and biood group.

Amne yag Dogum sayisi Malformasyonlu dogum yapan anne sayismun kan gruplarna gore dagdum
= 1 2 3 > w  Toplam A#) AL B(+)  B(-) AB(+) AB() 0+4) 0(-)
<20 6 1 - 1 8 4 1 1 2 . . - 1
0% 2 13 1 . 37 18 . 6 1 1 . . 9 2
2529 7 . 4 3 14 9 . 1 1 . . 3
3034 2 . 1 2 5 2 - . . . 1 . 1 1
35-39 - - - 7 7 3 1 1 1 - - - 2
a . . - 4 4 2 . - 1 . . - 1

Toplam 38 2 2 1 2 2 . 17 3
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TABLO VI. Malformasyonun gorildigu sistemlere gore dogum yapan annelerin yas grubuna ve kan gruplarina bagl
dagiimiart.
TABLE 6 The distribution of mothers for their age and blood group and their malformed babies according to sys-
tems that were found.

Malformasyo Anne Yay Grubu Anne Kan Grubu
nun
G.wdlﬁé‘* 520 2024 2529 30-3% 3530 M0 A(+) A() B(+) B()  AB+) AB() 0 00
s % (n) (n) (m) (m) (n) (m} (m) (n) (o) (m) (n) (n) (n) (n)
Santral Sinir 3 12 8 2 2 2 16 - 4 2 1 E s 1
Sindirim 3 4 1 1 2 1 3 1 1 2 - . 4
Dolagim - = . 1 - . = - 1
Kan [skelet 2 20 3 3 3 3 18 I 5 - 1 - 8 1
Urogenital E - 1 - - - - 1
Yapigik
Ikizler - 1 . . 1 . - -1
Toplam 8 37 13 6 g 4 38 2 1 3 2 i 17 2

20-24 yas grubuna giren annelerin 51 santral sinir sistemine, 4'ii de sindirim sistemine
bagh malformasyonlu bebek dogumu yapmis (Tablo 2, 6) ve 20-24 yas grubunda goriilen
%1.8'lik artisa neden olmustur (Tablo 2).

TARTISMA

Malformasyonlar, anatomik veya yapisal bozukluklar olarak dogusta ortaya cikan,
viicudun disinda veya icinde makroskopik veya mikroskopik olusumlardir (14). Baz
malformasyonlar kromozomal yapidaki bozukluklardan veya mutasyonlardan gelebildigi
gibi (4, 14), baz1 malformasyonlarda infeksiyon, ilag ve kimyasal gibi teratojenik ajanlar
sebebiyle olmaktadir (4, 14). Fakat malformasyonlarin cogu multifaktoriyel olup, genetik
ve cevre kosullarimin 6zellikle i1lk 1ki haftalik prenatal gelisme tizerinde arzu edilmeyen
etkilgrinden ortaya ¢ikar (14). Embriyonun erken safhalarinda olan anormal gelisme major
mal[ﬁrmasyonlara yol acmakta ve agir seyreden anormal embriyolarda gebeligin altinci
veya sekizinci haftasinda genellikle diigiik olmaktadir (14). lkinci ve sckizinci haftalar
arasinda organogenetik devrede teratojenik ajanlar major malformasyonlara sebep
olmaktadir (14). Fetal devrede ise teratojenik ajanlar ‘beyin ve goz gelisiminde morfolojik
ve fonksiyonel bozukluklara yol agcmaktadir (14).

Major malformasyonlardan santral sinir sistemi kusurlar1 cogunlukla multifaktoriyeldir.
Bazen ailesel egilim gostermesine ragmen, Ingiltere'de yapilan bir calismada annclerin
gebelik esnasinda multivitamin diyet kullanmasi néral tiip anomalisini 6nemli derecede
azaltmigtir (15). Hidrosefali nadiren X'e bagl resesiv karakter olarak bulunmus ise de
cogunlukla Cytomegalovirus ve/veya Toxoplasma gondii gibi fetal virus enfeksiyonlan
etkin olmaktadir (4). Behrman ve Voughan (4), Emery (6) ve Moore (14)1n ifade g(igi
gibi anensefali kizlarda, erkeklere nazaran 3 veya 4 defa daha sikhikla goriilmiig ve
Konya'da da aymi oran goézlenmistir.

Kas ve iskelet sistemi icerisinde goriilen anomalilerden brakidaktili ve politakdili
otozomal karakterli olup (14), pes-ekinovarus'a scbep olan faktorler Warkany'e (15) gore
bilinmemekte, Thompson'a (17) gore multifaktoriyel bir kaliim gostermektedir.
Pes-ekinovarusun erkeklerde goriilme orami kizlara nazaran takriben iki mislidir ve bu oran
diger yerlerde yapilan calismalara benzerlik gostermektedir (14). Hala-dayr cocuklan
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arasindaki akraba evliliklerinde kas-iskelet sistemi anomalileri lizerine etkinligi takriben
8/33=%25 olup kalitsal bir karakter gibi goziikmesinin scbebi anlasilmamakla birlikte
amniotik sivimin azh@ ile kas-iskelet sistemi anomalisi arasinda bir iliski oldugu
bildirilmistir (18).

Agiz ve sindirim sistemi anomalilerinden yank dudak, yarik dudak ve damak, santral
sinir sistemi anomalileri gibi multifaktoriyeldir (14). Konya'da genc¢ annelerin
¢ocuklarinda sik goriilmesi sagliksiz beslenme veya kafi olmayanbeslenme ile ilgisi
oldugu sdylenilebilir. Omfalosel gecikmis mutasyon neticesinde ortaya ¢ikan (17) bir
anomali olup bu ¢aliymada sadece bir kiz ¢cocugunda goriilmiistiir (Tablo 3). Anal atrezi cok
nadir goriilen ve anal zarmin sekizinci hafta sonunda delinememesinden ileri gelen bir
anomalidir (14) ve bu ¢aligmada bir erkek ¢ocugunda goriilmiistiir (Tablo 3).

Patent ductus arteriousus ¢ogunlukla maternal kizamik virusu infeksiyonu (rubella
virusu) neticesinde (14) ve diisiik agirhiklhi premature bebeklerde goriiliir ve bu anomali
Konya'da bir erkek bebekte gozlenmistir.

Kan grubu kalium ile major malformasyon yéniinden anne yasi ve gebelik sayisi
arasinda bir iliski bulunamamstir. Gebelik sayis1 artukc¢a yas grubu da artmakia fakat
hamile olan anne sayis1 da azalmaktadir. Kan grubu ve Rh fakt6riiniin kan uyusmazhg
gibi durumlarin disinda major malformasyonlara etkisi heniiz bilinmemektedir.

Sonug olarak, Konya Dogum Evinde majér malformasyonlu bebekler arasinda santral
sinir sistemine bagli malformasyonlar gencllikle 6liimeiil ve/veya sakat bebeklere
sebebiyet vermekte ve bu malformasyonun hamilelik sirasinda cevresel kosullarin
ctkinligi ile birlikte polijenik karakterle olma ihtimali, kalitsal karakterli ve akraba
evliliginden ileri gelmesi ihtimalinden daha yiiksek goéziikmektedir. Fraiser (7)1n
vurguladig: gibi Kas-iskelet sistemi malformasyonlarda ise akraba evlilifi &nemii bir
faktor olarak ortaya ¢ikmaktadir. Genel olarak, dogum yapan annclerin hepsi tam saghkh
olduklarindan yeni dogan bebeklerde goriillen major malformasyonlarin ortaya ¢ikmasimna
sebep olan faktdrlerin heterojen ve kompleks bir yapiya sahip oldufu kanaatine
vanlmistir.

TESEKKUR

Konya Dogum ve Cocuk Evi Hastanesi Bashckimi Jinekolog Op. Dr. Zeki SAYMAN,
Bebek Servisi Pediatri Doktorlarindan Dr. Mustafa DEMIR, Dr. Hacer CALISKAN, Dr.
Dilek ARGON ve hastanede ¢alisan tiim Hemsire arkadaglara, Hastane Miidiirliifiine ve
personeline, meslektaglarimiza, Dr. M.E. Ferguson-Smith, Clinical Cytogenetics, Level 2,

Addenbrookse’s Hospital, Hills Road, Cambridge, U.K., yaptiklan tavsiye ve gésterdikleri
ilgiye, yazim iglerinde yardimci olan Hasan OZTURK, Mustafa DEVELI ve Nihal KALFA'ya

tesekkiir ederiz.

KAYNAKLAR

1. Say B, Tungbilek E, Bali S ve Yalgin Z. Tiirk halkinda cesitli konjenital malformasyonlarin

219



S.U.Tip Fakiiltesi Dergisi A. Arslan, F. Paydak, A.B. Turhan, E. |. Yorulmazoglu, A. Argon, E. Ozkal
1990

10.

L1,

12.

13,

14.

15.

16.

17.
18.

goriilme siklii Hacettepe Universitesi Yayinlari, Ankara 1971: ¢ 12: 1-105.

. Yiksel M Aydinhi K ve Karaliler §. Konjenital malformasyonlann genetik analizi Jinekoloji ve

Obsttetrik Dergisi 1989; 2: 111-116.

. Paydak F, Turhan A B ve Arslan A. Konya Dogum Evinde Ocak - Ekim 1988 arasinda dogan 78678

yenidogan'in majoér malformasyon yéniinden gozlenmesi Birinci Ulusal Prenatal Teghis ve
Anadolu'dan Genetik Yapisi Sempozyumu. Teblig Ozetleri Anadolu Universitesi Yaymlan No:
349, 1989; 224-225.

- Behrman RE and Vaughan VC Nelson Textbook of Pediatrics. Philadelphia WB Saunders Co 1987

243-2717.
Carter CO Genetics of common single malformations Br Med Bul 1976; 32: 21-26.

. Emery AEH Elements of Medical Genetics Edinburgh Churchill Livinstone Co 1983: 142-144.

. Fraser FC Relation of animal studies to the problem in man. In Wilson IG, and Fraser FC, eds.

Hanbook of tretology. New York: Plenum 1977; 75-96.

. von Regormorter N Dodion J, Druart C et al. Congenital malformations in 10.000 consecutive

births in a university hospital: Need for genetic counseling and prenatal diagnosis. The Journal
of Pediatrics. 1984; 104 (3): 386-390.

. Mc Intosh R Merritt K K Richards M Samuels M and Bellows M T. The incidendce congenital

malformations. A study of 5964 pregnancies. Pediatrics, 1954: 14: 505-521.

Marden MP Simith DW and Mc Donald M J. Congenital anomalies in the newborn. The Journal
of Pediatrics 1964; 64(3): 357-371.

Turhan A ve Paydak F. Konya'da yeni doganlarnn el ve ayaklanndaki min6r malformasyonlarn
insidansi. I¢ Anadolu Tip Dergisi Konya, 1989; C 1 (4): 48-50.

Stimbiiloglu K ve Siimbiiloglu V. Biyoistatistik Ankzra: Cag Matbaas: 1987: 125-147.

Saini6 M Ogur G Yiiksel-Apak M Bulut A ve Neyzi O. Noral tip defektlerinin
epidemiyolojisindeki deneyimlerimiz. Birinci Ulusal Prenatal Teshis ve Anadolu'nun Genetik
Yapisi Sempozyumu Teblig Ozetleri, Anadolu Universitesi Yayinlan1 No: 349, 1989; 244-245.

Moore K L. The Developing Human; Clinically Oriented Embryology. Philadelphia: W?B.
Saunders Co 1988: 334-399.

Conor JM and Ferguson-Smith MA. Essential Medical Genetics Oxford: Balckwell Secientific
Publications 1984: 198.

Warkany J. Congenital Malformations: Notes and Comments. Chicago: Year Book Medical
Publishers, Enc. 1971.

Thompson MW. Genetics in Medicine Philadelphia, WB Saunders Co, 1986: 153.
Dunn PM. Congenital postural deformities. Br Med Bullu 1976; 32: 65.

220





