
Prune-Belly sendromu, ilk olarak 1850 yılında Eagle ve Barrett tara-
fından tanımlanmıştır.1 Klasik olarak abdominal kasların yokluğu,
inmemiş testis ve üriner sistem anormalliklerini içeren bir triad ola-

rak tarif edilmiştir, bu nedenle “Triad Sendromu” ve “Eagle-Barrett Sen-
dromu” olarak da bilinmektedir.1,2 Toplumda 1/35 000-50 000 oranında,
erkeklerde kadınlara göre 18-20 kat daha sıklıkta görüldüğü bildirilmiştir.1

Sendrom sık olarak pulmoner, kardiyak, iskelet ve gastrointestinal sistem
defektleriyle ilişkili olduğundan anestezi uygulaması açısından özellik taşı-
maktadır. Bu olgu sunumumuzda, ürolojik cerrahi planlanan ve genel anes-
tezi uygulanan 10 ay ve 9 yaşında Prune-Belly sendromlu iki hastada
anestezik yaklaşım tartışılmıştır.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Prune-Belly sendromlu 10 ay, 10 kg, erkek hastaya, bilateral inmemiş tes-
tis nedeniyle laparoskopik orşiopeksi planlandı. Hastanın klinik incelen-
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Prune-Belly Sendromlu Hastada
Anestezi Yaklaşımı

ÖÖZZEETT  Prune-Belly sendromu, bilateral kriptorşidizm, karın kasları yokluğu, alt üriner sistem obs-
trüksiyonları ve diğer üriner anormallikler ile karakterize nadir görülen bir sendromdur. Pulmo-
ner hipoplazi, karın kaslarının yokluğu postoperatif solunum sıkıntısına neden olabilmekte ve
anestezi açısından risk oluşturabilmektedir. Bu olgu sunumumuzda, çocuk cerrahisi tarafından üro-
genital anomaliler nedeniyle opere edilmesi planlanan iki Prune-Belly sendromlu çocuk hastada
anestezi yönetiminin değerlendirilmesi amaçlandı.
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AABBSSTTRRAACCTT  Prune-Belly Syndrome is a rare syndrome which is characterised by bilateral cryp-
torchidism, abdominal wall deficiency, lower urinary system obstructions and other urinary ab-
normalities. Pulmonary hypoplasia, lack of the abdominal muscles can create a risk for anesthesia
and may cause respiratory distress in the postoperative period. In this case report we aimed to pres-
ent two cases with Prune-Belly syndrome whom was planned to operate urogenital abnormalities
and review the anaesthetic management of this syndrome.
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mesinde bilateral inmemiş testis, vezikoüreteral
reflü, abdominal kaslarda hipoplazi, hafif motor
mental retardasyon tespit edildi. Hastanın medikal
anamnezinde sık üriner ve akciğer enfeksiyonu öy-
küsü bulunmaktaydı. Fizik muayenesinde Prune-
Belly sendromuna ait bulgulardan; karın kaslarında
hipotoni, pili görünümü, pes equinavarus, mikrog-
nati, düşük kulak kepçesi saptandı. Laboratuvar de-
ğerleri ve klinik muayenesi normal olan hastaya
ameliyathanede EKG, noninvaziv arter monitöri-
zasyonu uygulandı. Anestezi indüksiyonu sevoflu-
ran ile sağlandı, remifentanil infüzyonu 0,25-0,35
mcg kg-1 dk-1 ile devam edildi. Nöromusküler blo-
ker uygulanmayan hastanın entübasyonunda güç-
lükle karşılaşılmadı, senkronize aralıklı zorunlu
ventilasyon ve basınç destekli modda (SIMV+PS)
frekansı 20 dk-1-1, Ppik 15cmH2O, PEEP 5 cmH2O
parametreleriyle ventile edildi. Cerrahi sırasında
ortalama arter basınçları 50-55 mmHg, kalp atım
sayısı 100-110/dk-1, toplam idrar çıkışı 80 mL olarak
saptandı. Cerrahi 120 dakika sonrasında sorunsuz
olarak tamamlandı. Hasta basınç destekli moda alı-
narak yeterli tidal volüm ve frekans sağlanarak so-
runsuz olarak ekstübe edildi. Derlenme ünitesinde
maske ile oksijen verilen hasta iki saat sonrasında
servise, 24 saat sonrasında da evine sorunsuz gön-
derildi.

OLGU 2

Prune-Belly sendromu tanılı, dokuz yaşında erkek
hasta, bilgilendirilmiş onam alındıktan sonra bila-
teral vezikoüreteral reflü ve abdominal kas defekti
nedeniyle sistoskopi, üreteroüreterostomi ve abdo-
minoplasti yapılmak üzere elektif olarak ameliyata
alındı. Fizik muayenesinde mikrognati, hipertelo-
rizm, burun kökü basıklığı, abdominal kas ano-
malisi saptandı (Resim 1,2). Anamnezinde sık
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlarının olduğu
öğrenildi. Motor ve mental gelişimi yeterli olan
hastanın solunum ve kardiyovasküler sistem de-
ğerlendirmelerinde bir özellik saptanmadı. Ameli-
yat öncesi rutin biyokimyasal değerlerin normal
sınırlarda olduğu gözlendi.

Premedikasyonda midazolam (0,05 mg kg-1) ve
ketamin (0,5 mg kg-1) intravenöz uygulandı. Ame-
liyathanede elektrokardiyogram, periferik oksijen

satürasyonu, endtidal karbondioksit, invaziv arter
monitörizasyonu takibi yapılarak anestezi indüksi-
yonu için tiopental (5 mg kg-1) ve roküronyum (0,6
mg kg-1) intravenöz olarak kullanıldı. Zor hava yolu
ile karşılaşılabileceğinden laringeal maske, farklı la-
ringoskop seçenekleri hazır bulunduruldu..  Hasta-
nın preoksijenizasyonu sonrasında ventilasyona
başlandı ve orotrakeal entübe edilerek basınç kont-
rollü modda; frekansı 18 dk-1, basınç desteği 10-12
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RESİM 1: Olgu 2’nin yüz görünümü.

RESİM 2: Olgu 2’nin karın kaslarının görünümü (Lateral Pozisyon).



cmH2O ile tidal volüm 8-10 mL kg-1 sağlanacak şe-
kilde, inspirasyon-ekspirasyon oranı 1:1.5, PEEP 5
cmH2O ve FiO2 %40 parametreleri ile ventile
edildi. Postoperatif ağrı kontrolü sağlamak için to-
rakal 12. vertebra ve lomber birinci vertebra aralı-
ğından epidural kateter takıldı. Peroperatif ve
postoperatif dönemde epidural kateterden de-
vamlı %0,125 bupivakain,,  5 mL saat-1 infüzyonu
ile analjezi sağlandı. Cerrahi süresi 510 dakika olan
hasta hemodinamik açıdan stabil seyretti (ortalama
arter basınçları 70-85 mmHg, kalp atım hızı 95-110
dk-1). Peroperatif hastaya 70-80 mL saat-1 kristal-
loid solüsyonu (%2 dekstroz ringer laktat), 12,5
mL kg-1 kolloid solüsyonu verildi. Hastanın 100
mL saat-1 idrar çıkışı oldu. Toplam 100 mL kadar
kanaması olan hastada kan transfüzyonuna gerek
duyulmadı. Anestezi sonlandırıldıktan sonra yeterli
spontan solunumu oluşturamayan hasta orotrakeal
entübe olarak yoğun bakım ünitesine alındı. Ame-
liyat sonrası altıncı saatte yeterli şuur düzeyi ve
spontan solunum sağlandıktan sonra kontrollü ola-
rak ekstübe edildi. Yirmi dört saat sonunda da
problemi olmayan hasta servise transfer edildi.

TARTIŞMA

Prune-Belly sendromunun klasik triadı; abdomi-
nal kasların yokluğu, üriner sistem anomalileri ve
inmemiş testistir.1 Sendrom adını karın duvarın-
daki değişikliklerden almaktadır.3,4 Sık olarak
pulmoner,  kardiyak, iskelet ve gastrointestinal
anormallikler eşlik etmektedir.5 Patogenezi kesin
olarak bilinmemekle birlikte, enfeksiyöz ve/veya
teratojen nedenlerin multifaktöriyel etkisine bağlı
inutero embriyolojik gelişimdeki değişiklikler se-
bebiyle meydana geldiği düşünülmektedir.6 Eti-
yolojisinde yer alan oligohidroamniosun tipik yüz
görünümü, abdominal duvar hipoplazisi, inmemiş
testis, pulmoner hipoplazinin nedeni olduğu dü-
şünülmektedir. Üriner sistem anomalileri, üreter
dilatasyonu, megakist ve hidronefroza kadar de-
ğişiklik gösterebilmekte, anomaliler; vezikoüre-
teral reflü ve üriner sistem enfeksiyon sıklığını
arttırabilmektedir. Prune-Belly sendromunda
prognozu belirleyen renal sistem bozukluğunun
derecesi ve pulmoner hipoplazidir. Bu grup hasta
var olan renal sorunları nedeniyle ilerleyen dö-

nemde diyalize ihtiyaç duyabilmektedir. Abdomi-
nal kasların yokluğu kozmetik bir sorun olması-
nın yanı sıra hastanın öksürük refleksinin
azalmasına, diyafragmanın yeterince kullanılma-
ması ise atelektazi ve sık akciğer enfeksiyonlarının
görülmesine neden olmaktadır. 

Prune-Belly sendromunda daha çok üriner ve
solunum sistemi anomalileri ile karşılaşıldığı için
preoperatif, peroperatif ve postoperatif dönemde
anestezi yönetimi sırasında karşılaşılabilecek so-
runlara karşı hazırlıklı olunmalıdır.7 Preoperatif
dönemde hastanın hipertelorizm, mikrognati, Pot-
ter yüzü, burun kökü basıklığı, epikantusta kıv-
rımlar, abdominal kas güçsüzlüğü, düşük kulaklar,
talipes ekinovarus deformitesi, konjenital kalça dis-
lokasyonu, ekstremite ve parmakların yokluğu, po-
lidaktili gibi fenotipik özelliklerinin olup olmadığı
dikkatlice incelenmelidir.8 İkinci olgumuzda hi-
pertelorizm, mikrognati, burun kökü basıklığı epi-
kantal kıvrımlar, düşük kulaklar ve belirgin
abdominal kas güçsüzlüğü olduğu gözlenmiştir.
Prune-Belly sendromlu hastalarda larinksin po-
zisyonunun sefale yönlenmesi ve yüzdeki anato-
mik değişikliler nedeniyle zor hava yolu olguları
bildirilmiştir.9 Hastalarımızda hava yolu yönetimi
açısından bir zorlukla karşılaşılmamıştır, fakat
Prune-Belly sendromlu hastalarda zor hava yolu
ile ilgili tüm hazırlıklar yapılarak anestezi indük-
siyonuna başlanılmış, nöromusküler kullanılmadan
hava yolu açıklığı kontrol edilmesinin önlem ola-
bileceği düşünülmüştür. Bu nedenle birinci olguda
nöromusküler bloker kullanılmamış, ikinci olguda
ise kısa etkili ve sugammadex ile antagonize edile-
bilen roküronyum tercih edilmiştir. Barış ve
ark.nın olgu sunumlarında, üç saati geçmeyen ol-
gularda laringeal maske kullanımının güvenli ol-
duğu bildirilmiştir.9 Prune-Belly sendromlu
hastalarda, var olan anatomik güçlüklerin yanı sıra
anestezi sırasında ve sonrasında da fonksiyonel re-
zidüel kapasite, total akciğer kapasitesinin azalma-
sının, ek olarak, pnömoperitonyum ve trendelen-
burg pozisyonu gibi etkenlerin atelektazi riskini
arttırdığı bildirilmiştir.10 Sunulan ilk olguda, lapa-
roskopik cerrahi olması açısından postoperatif so-
lunumsal komplikasyon görülme olasılığının
artabileceği düşünülmüş, aynı zamanda bu dö-
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nemde rezidüel nöromusküler bloker etkisini orta-
dan kaldırmak, akciğer volümlerinin daha az etki-
lenmesini sağlamak amacıyla nöromusküler
bloker kullanılmamıştır.. Remifentanil infüzyonu
ve sevofluran kombinasyonu anestezi idamesi ve
cerrahi için yeterli olmuş, hemodinamik açıdan
stabil olan hastanın ek medikasyona ihtiyacı ola-
mamıştır. Hastada SIMV+PS modu kontrole mod-
lara oranla daha iyi ventilatör uyumu sağlayacağı
düşünüldüğü için tercih edilmiştir. İşlem sırasında
ventilasyon ve cerrahi konfor açısından bir sorun
yaşanmamış, nöromusküler bloker ihtiyacı olma-
mıştır. Hasta PS modu kullanılarak başarı ile eks-
tübe edilebilmiştir. Fakat ikinci olgu sunumunda,
cerrahinin uzun sürmesi, abdominoplasti yapılması
ve cerrahinin akciğer fonksiyonlarına olumsuz et-
kisi nedeniyle hasta, postoperatif dönemde yoğun
bakım desteğine ihtiyaç duymuştur. Uygulanan
cerrahide, insizyon hattının büyük ve geniş olması,
peroperatif ve postoperatif dönemde kullanılacak
opiod miktarının azaltılması, solunum kasla-
rının daha etkin kullanılabilmesi amaçlanarak epi-
dural analjezi yöntemi uygulanmıştır. Bu yolla cer-
rahi sırasında da analjezi sağlanması ve yeterli
analjezi düzeyi elde etmek  için epidural infüzyon
peroperatif dönemde başlanmış, fakat erken posto-
peratif dönemde ekstübasyonu kolaylaştırmamış-
tır. Bu sonuçta, abdominoplasti sonrasında birinci
olguya oranla artan intraabdominal basınç ve bo-
zulmuş diyafragma fonksiyonlarının da etkisi ol-
duğu düşünülmüştür.

Prune-Belly sendromlu çocuklarda akciğer
problemleri intrauterin pulmoner hipoplazi ile baş-
larken, ilerleyen dönemlerde tekrarlayan akciğer
enfeksiyonları ile seyredebilmektedir.7 Bu hasta
grubunda, karın kaslarının olmaması nedeniyle ök-
sürük ve akciğerlerin kendini koruma mekanizma-
ları yetersizdir. Özellikle postoperatif dönemde
pulmoner enfeksiyona daha yatkındırlar. Ekstü-
basyon için yeterli solunum eforunun sağlanması
daha uzun zaman alabilir ve mekanik ventilatör
desteğine ihtiyaç duyabilirler. Henderson ve ark.,
1959-1984 yılları arasında Prune-Belly sendromlu
36 hastayı içeren bir seri sunmuş, hastalardan se-
kizi postoperatif dönemde solunum yolu enfeksi-
yonu nedeniyle tedaviye ihtiyaç duymuştur.

Tekrarlayan cerrahi girişimler sırasında, %50’sine
spontan solunumda anestezi idamesi sağlamış,
%75’ine mekanik ventilasyon uygulanmıştır.11

Bu sendromda böbrek fonksiyonları sıklıkla
etkilenmektedir, bu nedenle verilen anestezik
ajanların böbrek yolu ile eliminasyonu göz
önünde bulundurulmalı ve sıvı yönetiminde dik-
katli olunmalıdır.8 Her iki hastada sıvı yöneti-
minde, idrar çıkışı, hemodinamik parametreler göz
önünde bulundurulmuş, ikinci olguda ek olarak alı-
nan kan gazları ile ozmolarite de takip edilmiştir.

Sunulan olgularda vezikoüretro reflü nede-
niyle böbrek fonksiyonları azalmasına rağmen, üre
ve kreatinin değerleri normal sınırlarda idi ve yet-
mezlik tablosu bulunmamaktaydı buna rağmen
anestezi idamesinde özellikle eliminasyonu karaci-
ğerden olan tiyopental, ester hidrolizine uğrayan,
kısa etkili bir opioid olan remifentanil ve kısa et-
kili bir nöromusküler bloker olan roküronyum ter-
cih edildi. Roküronyumun temel atılım yolu
karaciğer olmasına rağmen idrar yoluyla da atıl-
maktadır. Renal yetmezlikli hasta grubunda rokü-
ronyumun klirensinin azaldığı, etki süresinin ve
derlenmenin uzadığını bildiren çalışmalar mevcut-
tur.12 Son dönem renal yetmezlikli çocuk hasta gru-
bunda 0,3 mg kg-1 roküronyumun sağlıklı çocuk
grubuna oranla etki süresini uzatmadığı, fakat baş-
lama süresini uzattığı; renal atılımının uygulanan
doza bağlı olarak arttığı düşünülmüştür. Bunlara ek
olarak, böbrek yetmezliğinin süresi, hastanın kul-
landığı ilaçlar, diyaliz uygulaması da eliminasyonu
etkileyen faktörler olarak bildirilmiştir.13

Prune-Belly sendromu, pek çok sistemi etki-
leyen kompleks bir sendromdur; zor entübasyon
riski taşıyan anatomik değişiklikler, konjenital kar-
diyak defekt olasılığı, renal fonksiyon bozukluğu,
pulmoner hipoplazi ve ön batın duvar defekti has-
taların anestezi uygulaması açısından riskli grupta
olmasının nedenlerindendir. Bu nedenle preopera-
tif dönemde, muhtemel sorunlar düşünülerek tüm
sistem değerlendirilmeleri yapılmalı ve her olgu-
nun taşıdığı klinik özelliklere, uygulanan cerrahiye
göre anestezi sonrasında yoğun bakım desteğine ih-
tiyaç duyulabileceği göz önünde bulundurulmalı-
dır.
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