Yarik Damakla Birlikte Bir Prune Belly Olgusu

A CASE OF PRUNE-BELLY SYNDROME WITH CLEFT PALATE
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OZET

Bilateral karin duvar kasi yoklugu, hldronefroz,
inkomplet yarik damak ve Inmemis teslisleri olan 6
giinliik erkek olgu, Prune Belly sendromu ile yarik
damagin birlikteligi bildirilmedigi icin sunulmus ve ilgili
literatiir gézden gegirilmistir.
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Prune Belly sendromu karin duvari kaslarinin kon-
Jenltal yoklugu veya yetersizligi, inmemis testis ve Uro-
genital sistem anomalilerini igeren bir semptom komp-
leksidir. ilk kez Fréhlich 1839 yilinda karin duvar kasi
yoklugunu tanimlamig, 1985 yilinda Parker bu sendro-
ma urogenital anomalilerin eslik ettigini bildirmistir (1-3).
Osler'in 1901 yilinda hastaliga Prune Belly (erik kurusu
karni) sendromu adini vermesinden sonra, dunyanin
cesitli bolgelerinden benzer olgular bildiriimeye baslan-
mistir (4). Bildirilen olgularin sadece %5'i kizdir (2,5).
Kiz hastalarda simdiye kadar uriner sistem patolojisi
¢ok ender bildirilmigtir (6). Erkek olgularda karin duvar
kasi yoklugu ile birlikte, renal Uriner sistem anomalileri
(hidronefroz, hidrolreter, sis ve gergin mesane), konje-
nital renal displazi, kriptorsidizm, pektus ekskavatum,
intestinal malrotasyon ve kardiyak anomalilere rastla-
nabilir (1-3,7). Literatiirde Prune Belly sendromu ile bir-
likte yarik damagi olan olguya rastlanmamistir. Biz de
Prune Belly sendromunun tim 6zelliklerini gésteren ve
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SUMMARY

Prune Belly syndrome Is a complex syndrome
associated with bilateral abdominal muscle defect,
urogenital anomalies and cryptorchidism. There was not
any case reported of Prune Belly syndrome with cleft
palate until now. A 6 days old boy of Prune Belly
syndrome with cleft palate was presented with a review
ofrelevantliterature.
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ek olarak yarik damagi bulunan bir olguyu ilk defa go-
rilmesi nedeniyle sunmayi uygun bulduk.

OLGU SUNUMU

MT (Prot. No:613584/Aralik 1992): alti glnlik er-
kek hasta, sarilik, yarlk damak, emmeme, kusma ya-
kinmalari ile getirildi. Oykisiinden 21 yasindaki anne-
nin 2. gebeliginden, miadinda, spontan vaginal yol ile
bas gelisi ile, evde ebe yardimiyla dogdugu, dogduktan
sonra emmedigi, dort glinlikken sariliginin ortaya ¢iktigi,
hastanemize gelmeden birgin énce kusmaya basladigi
ogrenildi.

Fizik incelemede: Boy 56 cm, agirhk 3500 gr, kafa
gevresi 37 cm, karin gevresi 34 cm, goégus cevresi 35
cm, ates 35.5°C, nabiz 128'dk, solunum 36/dk olarak
Olguldu. Genel durumu kotl, deri turgoru ileri derecede
azalmis, ikterik, karin ve boyunda yer yer soyulmalar,
agiz boslugunda yarik damak ile uyumlu gérinimi olan
olgunun gogis incelemesinde pektus ekskavatum de-
formitesi saptandi. Batin normalden ¢oékik ve kurbaga
karni gérinimiindeydi ve karin kaslari ele gelmiyordu.
Karaciger kosta yayini 2 cm geciyordu, testisler skrotu-
ma inmemisti (Sekil 1).

Laboratuvar bulgularinda Idrar rengi sari, protein
(+) ve mikroskopisinde o6zellik yoktu. Hb 20 gr/dl, BK
9000/mm*®, BUN: 33 mg/dl, serum kreatinin 1.7 mg/dl,
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Sekil 1.  Olgumuzun otopsi bulgusu: Karin adaleleri goriilmedi,
karaciger kosta yayini 2 cm gegiyordu ve teslisler skrotuma in-
memisti.

Na 163 mEq/L, K 5.8 mEq/L, total billrubln 22.5 mg/dl,
konjuge bilirubin 1.0 mg/dl olup, akciger grafisinde sol
akcigerde atelektazl ve sad akcigerde pndmonik infilt-
rasyon, batin ultrasonografisinde bilateral hidronefroz,
kalikslerde dilatasyon saptandi, intravendz pyelografide
slizme gorilmedi.

Olgu sepsis, akciger enfeksiyonu, kernikterus, ikin-
ci dereceden dehidratasyon, yarik damak ve Prune
Belly sendromu tanilari ile yatirildi. Sepsis tedavisi icin
sefotaksim ve netlimisin baslandi, exchange trans-
fizyon yapildi, sivi elektrolit dengesi duzeltildi. Kontrol
serum Na degeri 145 mEq/L ve 135 mEq/L olarak 4l-
guldi, izleminln on ikinci glininde sad akcigerinde ate-
lektazl gelisen, postural drenaj ve parenteral beslenme
ile izlenen hasta yatisinin yirmi altinci giini solunum
yetmezligi nedeniyle kaybedildi.

Olgunun otopsisinde, karin duvari ince olup, karin
duvarindan alinan tam kat pargalardan bir kisminda
cizgili kas dokusu yoktu. Solda daha belirgin olmak
Uzere bobrekler ileri derecede buyuimusti. Bobrek agir-
ligr 90 gr olarak o6lguldu (normal agirligr 25 gr). Kaliksler
genislemis olup, sol Ureler yer yer 2.2 mm c¢ap goster-
mekteydi. Bobreklerin mikroskopik incelenmesinde, ka-
liksler ileri derecede genislemis, korteks yer yer incel-
mis olup, az sayidaki tubllisdeki mevcut dilatasyon

Sekli2. Olgumuzun bdbrek ve bosalti» sisteminin goriinisi.
Hidronefroz ve bosaltici sistemde dilatasyon goriilmektedir.

disinda parankim degisikligi gézlenmedi. Skrotumda
palpe edilmeyen testisler inguinal kanaldaydi.

TARTISMA

Prune Belly sendromunun etyopatogenezini agikla-
mak igin birgok teori 6ne surimusse de, iki teori daha
gok kabul gérmustur. Birinci teoriye goére olusan ano-
malilerin hepsinin Uriner sistemin distalindeki tikanikliga
bagh oldudu, embriyolcjik teoriye ise mezensimal ge-
lisimdeki sapmalar sonucu ortaya ¢ikan mezodermai
defekt nedeniyle, lateral mezodermai yapragin visseral
tabakasindan olusan (reterler, mesane, prostat ve Uu-
retra, orta mezodermden olusan bdbrek gelisimi ve pa-
ra-aksiyel mezodermden olusan alt karin kas tabakasi
normal gelisiminden sapma gostermektedir. Erkeklerde
sik gorilisi ve Turner sendromlu hastalarda bulunabil-
mesi X'e bagh gegisi desteklemektedir (3.8).

Hastaligin en 6énemli bulgusu alt karin duvari kas-
larinin eksikligi ya da yokluguna bagli, karin bdlgesinin
burusmus kuru erik gériiniminde olmasidir. Karin du-
vari kaslarinin yoklugu veya eksikligi sadece umblikusta
(umblikal nemi), paraumblikal duvarda (gastrochisis),
infraumblikal duvarda veya tim abdominal duvarda bu-
lunabilir. Olgumuzda ise karin duvari cizgili kaslarinin
bir kismi yoktu.
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Uriner sistem anomalileri kist'k renal displazi veya
hipoplazi, pelvikalisiyal dilatasyon, vezikolreteral dila-
tasyon, vezikolreteral refli, mesane ve Uretra anomali-
leri olup hastalarin prognozu bulyik oranda renal dis-
plazinin derecesine baghdir (3,7).

Bizim olgumuzda da bilateral hidronefroz ve ileri
derecede pelvikalisiyel dilatasyon saptanmistir (Sekil
2).

Bilateral kriptorsidizm Prune Belly sendromunda
sekonder olarak geligir. Yasayan hastalarda sekonder
seks karakterleri ve libido normal olabilmesine karsin
aspermi nedeniyle hastalar infertildir. Kadin hastalarda
da gebelik bildiriimemistir, inmemis testis sebebiyle
gelisebilecek testis timo&rd riskinin, intraabdominal tes-
tis olgulari ile benzer oldugu bildirilmistir (4).

Hastalarin %20'si fonksiyona olmayan bdbrek do-
kusu veya oligohidroamnioza sekonder pulmoner hipo-
plazi sebebiyle 6li dogar ya da yenidogan déneminde
kaybedilirler, -trrune Belly sendromlu hastalarin %30'u
ilk iki yil iginde bobrek yetmezliginden veya urosepsis
nedeniyle olirler (3,9).

Hastalarin yarisindan fazlasinda ekstremite ano-
malileri ve skolyoz gibi kas iskelet sistemi anomalileri
gorilebilmektedir (6).

Literatirde Prune Belly sendromunda yarik damak
gibi orta hat defektierinin bulunduguna ait bir yayina
rastlanmamistir. Olgumuzda bulunan yarik damak de-
formitesinin ve diger bulgularinin kromozom anomalisi
ile birlikte olabilecedi duslnulerek yapilan kromozom
calismasinda karyotip normal bulunmus, bu nedenle
yarik damak Prune Belly sendromunun bir komponenti
olarak degerlendirilmistir.

Olgumuzda bulunan ve izleminde duzeltilen hiper-
natremi, bir bobrek patolojisinden ¢cok beslenme bozuk-
lugu ve kusmaya bagh gelisen dehidratasyona baglan-
migtir.

Hastalarin tedavisinde olgulara ve anomalinin
sekline gore rekonstriktif cerrahi tedavi yapilmaktadir

4).
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Olgumuzu sendromun komponenti olan yarik da-
mak ve buna baglh gelisen akciger enfeksiyonu ve ate
lektazi sonucu gelisen solunum yetmezIligi ile kaybettigi-
mizi dusunuyoruz.
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