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BIR VAKA NEDENIYLE PRUNE BELLY SENDROMU
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OZET
Prune belly sendromunun klasik bulgularina sahip 5 aylik bir erkek bebek, sendromun nadir rast- .

lanilmast nedeniyle takdim edilmistir. Karin duvari ultrasonografik incelemesinin, tipik olmayan |
| prune belly sendromlu hastalarda tanimn konulmasinda yardime: olacag: iizerinde durulmugtur . '

| Anahtar kelime: Prune Belly sendromu.

SUMMARY
Prune Belly Syndrome: A Case Report

We are reporting a 5 months old infant with prune belly syndrome. Ultrasonographic |
investigation of the abdominal wall will be helphul for diagnosing nontypical prune belly syndrome |
cases.

!
|
|

Key word: Prune Belly syndrome.

GIRIS

Prune belly sendromu, karin kaslarinin konjenital yokluju veya hipoplazisi ile
birlikte, genis hipotonik mesane, genis ve kivrimli ureter ve bilateral kriptorsidizm
seklindeki triad i¢in en sik kullanilan isimdir. Bu tip hastalarda rastlanan ve kurumus erige
benziyen ince karin derisi nedeniyle ilk defa Osler tarafindan prune belly ismi .
kullanilmistir (1). Prune belly sendromu i¢in daha az kullamlan baska isimler de vardr.
Omegin bunun bir sendrom oldugunu ilk defa 1950 yilinda bildirilen Eagle ve Barret
isimli yazarlarin ismine izafeten Eagle-Barret sendromu (2), karin adelesi-iiriner
sistem-testis tutulusu nedeniyle triad sendromu (3) ve urethral malformasyon kompleksi (4)
gibi isimler de verilmistir. Bu sendromda ficten fazla anomali bulunulabilmesi ve bu
isimlerin sendromun &zelligi hakkinda bilgi icermemesi nedeniyle son iki isim fazla ilgi
¢ekmemistir. Son zamanlarda prune belly sendromunun anatomopatolojik &zelliklerini
gozden geciren Wigger ve Blanc isimli arastirmacilar (5), fazla miktarda yag birikimi
oldufunda prune belly sendromu yerine pot belly sendromu tabirini kullanmanin daha
dogru olacagim ifade etmislerdir.

Prune belly sendromuna bir arastirmada 29.000 canhi dogumda bir rastlandig:
bildirilirken (6), bir baska calismada 40.000 canli dofumda bir rastlandigr ifade
edilmektedir (7). 1985-1986 yilina kadar yaklasik 850 prune belly sendromu vakasinm
yvaymlanmig oldugu kabul edilmektedir (8). Sendromun nadir rastlanmilmasi nedeniyle
Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghii ve Hastaliklari Anabilim Dalina basgvuran
bir prune belly sendromu vakas1 yaymlanmisur.

* S.UTF. Cocuk Saghg: ve Hastaliklar: Anabilim Dal: Ogretim Upyesi, Dog. Dr.
** SUTF. Cocuk Saghg: ve Hastaliklart Anabilim Dalv Ogretim Uyesi, Prof. Dr.
*** S.UTF. Cocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
¥*** S.U.TF. Radioloji Anabilim Dali Ogretim Uyesi, Yrd. Dog. Dr.
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VAKA TAKDIMI

Hastamiz (Y.B.) 18.9.1989 tarihinde 5 aylik 1ken S.U.T.F. Cocuk Saghg ve
Hastaliklari Anabilim Dalina ishal, zayiflama ve istahsizlik sikayctler: ile getirildi.

Hikayesinden 1 ay énce idrarmin kanli goriilmesin nedeniyle doktora gotiiriilldigi ve
idrar yollarinda infeksiyon oldugu sdylenerek 10 tane gentamisin igne verilmis oldugu
ogrenildi. Daha sonra durumu diizelen hastamizin bize gelmeden iki 6nce tekrar
rahatsizlandifa ve idranmin bulamk bir renk aldigi bu nedenle disarinda tekrar antibiotik
verilmis oldugu saptandi. Oz ve soy gegmisinde 6nemli bir 6zellik saptanmadi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde afirhk 4170 gm, boy 60 cm, bu dlgiilere gore
bebedin boy ve agirh@ 5. persantilin alunda, bas ¢evresi 41.5 cm, 6n fontanel 2x3 cm
acik, ates 36.4 santigrad, nabiz 118/dk ritmik, tansiyon arteriel 80/40 mmHg bulundu.
Genel durum bozuk, toksik ve dehidrate goriiniimiinde idi. Agiz mukozas: kuru, goz kiireleri
¢okiik, turgor bozuktu. Derin asidotik solunum mevcuttu. Karin kurbaga karm
gorimiimiinde, gevsek ve her iki tarafa dogru sarkmis, karin derisi burusuk, bilateral
kriptorsidizm mevcut idi (Resim 1). Diger sistem muayeneleri normal bulundu.

RESIM 1
Prune belly sendromunda karnin tipik goriiniimii ve kriptorgidizm

Yapilan idrar tahlilinde idrar bulanik goriiniimde, dansite 1011, idrar sedimentinde
silme ldkosit goriildii. Idrar kiiltiiriinde proteus tredi, sefaleksin, amikasin ve
ampisilin+sulbaktama hassas bulundu. Hemogramda 15kositoz ve sola kayma disinda bir
6zellik saptanmadi. Kanm biokimyasal incelemelerinde iire %160 mg, seker 114.7 mg,
kreatinin %8 mg, idi, sodium 115 mEq/lt, potasium 6.3 mEq/lt olarak bulundu. Kan Ph 7.2
idi. Bebegin kromozon analizi normal olarak degerlendirildi.
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Hastanin yapilan ultrasonografik incelemesinde her iki bdbrek normalden biiyiik ve
pelvikalisyel sitemleri genis bulundu. Bobrek parankimi normal eko yapisinda oldugu
goriildii. Sol bobregin medialinden mesaneye kadar uzanan kivnimli, keskin simrh kistik
yapilar, dilate sol ureter olarak degerlendirildi. Dalak ve karaciger ultrasonografik
incelenmesi normal bulundu. Sonu¢ olarak ultrasonografik bulgular bilateral
hidroureteronefroz olarak degerlendirildi. Resim-2,3,4 de bobrek pelvis, kaliks ve
ureterdeki genislemeler goriilmektedir.

RIEESIM 2

Dilate sol bibrek. kaliks ve pelvisi, normal ekolu parankim, énde daluk wzleniyor obrek normalden
bidyiiktiir.

RESIM 3

Onde dalak, dilate sol bobrek pelvis ve kaliksi gériiliiyor. Bobrek alt kutbunda lobiile kistik yapi
goriniimiinde hidroureler izlenmektedir.
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Karin duvarmin ultrasonografik incelenmesinde, karin 6n duvarinda gébek hizas1 ve
bunun iist kisminda her iki tarafta rektus kaslan izlendi (Resim 4). Daha asag1 kesitte
pelvik alana: varmadan rektus kaslan sonlamyordu. Rektus kaslanyla kargilastinnea alt
alanda ve \anlirda karin 6n duvar kasimin olmadigi sonucuna vanldi. Karin kaslarinin

ultrasonogralik gdriiniimi resim 4,5,6 da goriilmektedir.

AT N
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RESIM 4

Resmin solunda, bityitk sag bébrek (RR), dilate kaliks pelvis, normal ekolu bibrek parankimi ve dnde karaciger (KC)
géridityor. Resmin saginda, silikon yastk kullarlarak giibegin hemen iistiinden alinan transvers kesiile ince rektus kast,
kaslann ortada birlegme yeri ve kasin arkasinda ince hipoekojen fastya goridlmekiedir.

RESIM 5
Soldaki resimde, solda gébegin daha altindan gegen transvers kesitte rektus %aslari ve birlesim yert izlenmektedir. Sagdaki
restmude. rekie kast boyunca longitudinal alinan kesitte rektus kasinn mesane seviyesine gelmeden sonlang ve agagida karnin
in duvarin: ince hipoekojen fasiyamn kaplayisi izlenmektedir.
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RESIM 6
Soldaki resimde ince fasiya, altta mesane ve mesane arkasinda kistik yap: seklinde genis ureter izlenmektedir. Sagdaki resimde
dilate sol bébrek, bibrekien agagi uzanan hidroureter, Snde ince kanin duvan fasiyas: izlenmekiedir.

Hastamin yapilan intravendz piyelografisinde bilateral hidrourcteronefrotik bobrekler
tespit edildi (Resim 7). Miksiyosistografisinde mesane goriiniimiiniin urakus anomalisine
uyacak sekilde kraniokaudal ¢apimin artmis oldugu ve bilateral V. derecede vezikoureteral
reflu bulundugu saptandi. Solda daha belirgin olmak iizere her iki tarafla ileri derecede
hidroureteronefroz hali mevcuttu. Ureterler genis ve kivrimh idi. Opak maddenin sol
bobrege daha gec eristigi goriildii. Tetkik bitiminde sonda ¢ikartihp radioskopik inceleme
yapildiginda urethrada radiopatolojik bulgu olmadigr anlasildi (Resim T

RESIM 7

Solda 6. saatte prone pazisyonda alinan intraveniz piyelogrofisi ve sagda miksiyosistogrofisi

goridmektedir.

Hastada baslangigta dehidratasyon. asidos ve {irosepsis ile miicadele edildi. iire ve
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kreatinin degerleri 1. haftamin sonunda normale geldi. Tedavinin 23. giiniinde idrar
mikroskobisi normal ve idrar kultiirii steril bulundu. Hasta antibiotik profilaksisi altinda
taburcu edilip kontrole ¢agnildi. Kontrollerde idrar bulgularinin bozulmasi, iire ve kreatinin
degerlerinin yikselmeye baslamasi lizerine, hastanin sadece tibbi tedavi ile kontrol aluna
alinamiyacag1 anlasildifindan iiroloji klinigine sevk edildi.

TARTISMA ‘

Prune belly sendromu denildiginde, kann adelesinin yoklugu veya hipoplazisine bagh
Karmn duvarninin gevsek ve burusuk olmasi, tiriner sistem dilatasyonu ve bilateral
kriptorsidizmin birlikte oldugu bir triad ifade edilmektedir (9). Vakamiz tipik karmn
goriiniimi, bilateral kriptorsidizmi ve iiriner sistem bulgulan ile prune belly sendromunda
goriilen triad bulgularina sahiptir. Ancak triadtaki bazi bulgulara baska hastaliklarda da
rastlanilmaktadir. Ornegin posterior urethral valv ve prune belly sendromunun bir¢ok
miisterek bulgusu mevcuttur. Fakat vakamizin miksiyosistografisinde posterior urethral
valve ait bir bulgu tespit edilmemistir (10). Yine megasistis-mikrokolon-intestinal
hipoperistaltizm ile prune belly sendromu arasinda miisterek 6zellikler vardir (11). Fakat
bu sendromda goériilen distal mikrokolonun sebep oldugu fonksiyonel intestinal tikanma
sonucu gelisen safrali kusmalar hastamizda gorilmemistir. Yukardaki tarismada goriildigii
gibi vakamizin prune belly sendromu oldugu kesindir.

Prune belly sendromunda bulgularin agirhigi degisik olabilmektedir. Bizim vakamiz,
Berdon ve arkadaglarinin simiflandirmasma gére (12), grade I ye uymaktadir. Bu gruptaki
hastalarin yasama kabiliyetleri vardir. Fakat yasam icin siklikla erken ubbi ve cerrahi
tedavi gereklidir.

Aragtirabildi§imiz kadan ile prune belly sendromunda karin kaslarimin eksikligi daha
onceden ultrasonografik olarak gosterilmemistir. Vakamiz bu nedenle de 6nem
kazanmaktadir. Karm kaslarimin ulirasonografik incelenmesinin, bizim vakamiz gibi tipik
bulgulara sahip olmayan prune belly sendromlu vakalarda tamiya yardim olacag:
diigtiniilmiistiir.
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