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Prune-Belly Sendromu sporadik olarak gdrii-
len ve abdominal kaslann yoklugu. iinner
traktiis anomalilen ve kriptorgidizm ile ka-
rakterize bir triaddir.  Sendrom
1/35000-1/50000 dofumda ve daha gok
erkeklerde gorilir. Trisomi 15 olgulanmda
v kokain kullanan anne bebeklerinde daha
sikur. Qlgulann %20'si neonatal dénemde
gtdr (L-4),

Willner ve Kramer tpik tiad disinda, iskelet
sistemi ve GIS anomalisi bulunan ve son evre
bidtrek yeumezligi gelisen 35 vasindaki hir
erkek hastanin temelde Prune-Belly sendro-
mu pldugunu bildimmiglerdir (53,

Prenatal olarak wlirasonograli incelemesinde
dilate mesane ve dreter saptanan bir felds di-

sitk yapunidiktan sonra, yaplan incelemede

EX0. 27-31 Ekim 1993 rarihleri arasindaks XL Blosal Patolop Sempoeyumuo'nds poster olarak sunulmug-

ur.
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Prune-Belly Sendromu tamisi alnug ve bu
olgu nedeniyle, nadir giirifen bu sendroma
dikkat ¢ekilmek istenmistir,

OLGU

Ddrdiineil gebeliginin 29, hallasmda dogum
afnlanmm baslamas) nedeniyle hastanemize
bagvuran, 29 yasindaki annenin yapian ult-
rasonogralisinde (USG) oligohidroamnios ve
bebekte GIS anomalisini disiindiirehilecek
intestinal yoZun siyi saptandi. Bunun iize-
ring, vajinal yolla gergeklestiriien dogumdan
sanra, spentan solunumu olmayan behek,
vapilan resusitasyona da cevap vermedi.
Olguya oligohidroamnios, prematirite,
Prune-Belly Sendromu ve intrauterin enfek-
siyon Ontanlanyla posimoriem inceleme
anerildi.

Annenin Sykisinden; akraba evliligi olma-
chifs, gebelipi sirasinda sigara ve bilinmeyen
miktarda alkol kullandigi, demir preparatlan
diginda ilag kullanmach g1, radyolojik incele-
me yapurmadigs ve dneeki gebeliklerinin

nomial oldudu Girenildi.

Yapilan posimorntem incelemede bebein
dofum agirhift 1700 gram, boy 41 cm, bas
gevresi 21 cm idi, Amnion sivisi ve behek
kéitii kokulu olup, vesil-kabverenkli bir sivt
ile boyanmisti, On fontanel 1X1 em,
kutaklar dilgiik ve "Poter facies” meveuttu.
Kann kaslan atrofik ve suprapubik bilgede

umblikusun Tem dizerine kadar uranan 3X3
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¢m boyutlannda bir Kitle meveuttu, Sag
Biitek palpe edilemedi ve skrotumda testisler
saptanamadi, Sol tarafta daha belirgin olmak
tizere, bilateral pes ekinovarus ve yine alt
ekstremitede "bowing” deformitesi vards

Makroskopik incelemede, her iki bibregin
multikistik oldufu ve iireterde 1.5-2 cmuye va
ran dilatasyon (megaiireter), izlendi (Sekil 1),
Mesane dilate gériintimindeydi. Testisler

abdominal kavite iginde gonildd,

Sekil 1. Dilate mesanz

Ve megaiireter

Mikroskopik olarak biibrek kesitlerinde,
glomeriil ve wbulus yapilannda disorganizas-
yon oldufu, baz tubuluslann kistik gemsle-
me ghsterdi@i ve kiibik epitelle doseli oldugu
izlenmekteydi (Sekil 2). Tubuluslar ¢evre-
sinde libromuskuler bandlar vardi, Kann de-
risine ail kesitlerde derin alanlarda kas tabaka-
stnin yerini cofu alanda yad dokusunun ald-
& gorilmekteydi (Sekil 3).
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Sekil 2. Bihreklerde
detigiklikler, HE X 200

izlenen  kistik

Sekil X Abdomunal hilge deri alt has atrotisi,
HE X 20}

TARTISMA

Prunc-Belly Sendromu abdominal kaslarda
hipoplazi, biiyiik hipotonik mesane, dilate ve
tortudz dreterler, hidronelroe ve erkeklerde
bilateral kriptorgidizm ile karakterize hir
sendromdur. Sikhikla oligohidroamniosla
hidiktedir (1.2).

Abdominal duvar ince ve burusuktur, Bu
defektin nedeni, gebelizin 6-10 |, haltasmdaki
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erken mezenkimal gelisim Kusurudur, Bu
hipotee, sirkiiler ve longitiidinal diteransiyas-
yon olmadan didz kas elemanlanmn kollajene
dintymesi seklinde agklamisur (2). Burton
ve Dilard abdominal duvardaki aynimlasmay:
masil mesane dilaiasyonuna baglanyislardir.
Kas deformitelerine sekonder olarak umbli-
Kusla yer defigtinme, kosta kenarlaninda diga
dénme. pektus deformiteleri geligir,  Pes
ekinovarus sik olarak bu sendroma eslik eder
(1-3}. Olgumuzda da var olan pes ekinovarus
deformitesinin oligohidroamnios nedent

oldugu distintdimektedir,

Olgularda twz kaybettiren nefrit, bishreklerde
kistik degisiklikler ve gesitli dilzeyde displa-
zik degtisiklikler goniliir, Tortudiz ve ince du-
virl megatireterler barsaklann bovuluna eri-
sebilir ve dreterik orilizler kapanmanus ola-
bilir. Siklikla mesune boyun obstritk- siyonu
vardhr, Uretrada posterior kismin dilatasyu-
nuna bugh fonksiyonel bozukluk geligir

(1.2). Boibreklerin tubuluslanndaki kistik pe-
nigemeler renal displag ile birlikie olan cok
sayida antitede gérillrse de, saptadifimiz

abdominal kas yoklugu, kriptorsidizm ve di-

AHer diriner sistem anomalilerin varhiy ile,

olgumuzy bu antitelerden kolaylikla avint ede-

biliriz.

Erkeklerde prostatik hipoplazi sikur. Testis-
lerde azalmiy spermatogenezis ve spermato-

goniz yoklufu gérilebilir (3).
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intraabdominal idrar birikimi sonucu abdo-
minal distansiven ve pulmoner hipoplaei

gelisir (6).

Olgular prenatal ddneimde ultrasonik incele-
me ile tammnabilir (7.8). Infantlann %20'si
neonatal dinemde Glir. Uzun siireli yagam
renal hasare olmayan olgularda géniilebilir

(2.9-12) Temelde prognozu belirleyen,
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togumida bijbrek displazisinin olusu ve dere-
cesidir (4), Olgumuzda var olan polikistik
hiibrek, megatireter, kriptorsidizm ve ahdo-
minal kaslann yvoklugu nedeni ile, olgumuz
Prune-Belly Sendromunun tipik bir Smegidir
ve herediter gegisi konusunda farkh raportar
bildirilmekle birdikte, X'e bagl resesil gecis
ilen siirilmekiedir (1,2,13),
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