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Denizkızı sendromu  
Mermaid syndrome
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Ol gu Su nu mu Ca se Re port

Özet 
Sirenomeli olarak da adlandırılan denizkızı (mermaid) sendromu oldukça nadir görülen doğumsal bir bozukluktur. Bu sendromda bebeğe denizkızı
görünümünü veren yapışık bacakların yanı sıra, ağır üreme-boşaltım, mide- bağırsak, kalp-damar ve merkezi sinir sistemi bozuklukları bulunur. Bu
yazıda yapışık bacakların yanı sıra göbek kordonunda tek arter, böbrek yokluğu, akciğer hipoplazisi, özofagus atrezisi, ventriküler septal defekt, anal
atrezi, bağırsak atrezisi saptanan ve doğumunun beşinci saatinde kaybedilen denizkızı sendromu olgusu sunulmuştur. (Türk Ped Arfl 2013; 48: 65-7)
Anah tar söz cük ler: Denizkızı, kaudal disgenezi, sirenomeli 

Sum mary
Sirenomelia, also known as the mermaid syndrome, is a very rare congenital anomaly characterized by lower limb fusion and severe urogenital,
gastrointestinal, cardiovasculer, central nervous system malformations. We report a case of sirenomelia who had a single umblical artery, renal
agenesis, pulmoner hypoplasia, esophageal atresia, ventricular septal defect, anal atresia, intestinal atresia and who was lost at fifth hour of life. (Turk
Arch Ped 2013; 48: 65-7)
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Gi rifl 

Sirenomeli olarak da adlandırılan denizkızı (mermaid)
sendromu oldukça nadir görülen doğumsal bir bozukluktur. Bu
sendromda bebeğe denizkızı görünümünü veren yapışık
bacakların yanı sıra, ağır üreme-boşaltım, mide- bağırsak, kalp-
damar ve merkezi sinir sistemi bozuklukları bulunur (1,2). Bu
bebekler çoğunlukla ölü doğarlar veya doğumdan kısa süre sonra
kaybedilirler (3). Boşaltım sistemi bozukluklarının derecesi yaşam
şansını belirler ve literatürde çok az sayıda yaşayan olgu
bildirilmiştir (4,5). Burada denizkızı sendromu tanısı alan bir olgu
nadir görülmesi nedeniyle sunuldu.

Olgu 

On dokuz yaşındaki annenin birinci gebeliğinden sezaryen
ile 38. gebelik haftasında doğan bebek, kendiliğinden

solunumunun olmaması üzerine entübe edilerek hastanemize
gönderilmişti. Gebelik döneminde oligohidramniyos öyküsü
dışında herhangi bir özellik saptanmadı. Anne ile baba
arasında akrabalık yoktu. Genel durumu iyi olmayan bebeğe
mekanik ventilatör ile solunum desteği başlandı. Sağ
akciğerde pnömotoraks saptanması üzerine toraks tüpü
takıldı. Vücut ağırlığı 2 675 g (%25-50), boyu 38 cm (<%10),
baş çevresi 34 cm (%50-75) ölçüldü. Kalpte dinlemekle 3/6
sistolik üfürüm duyuluyordu. Özofagus atrezisi (Resim 1) 
ve anal atrezisi vardı. Göbek kordonunda tek arter
bulunmaktaydı. Dış genital yapı erkek görünümdeydi, ancak
skrotum belirgin değildi ve testisler ele gelmiyordu. Her iki alt
ekstremite yapışıktı (Resim 2, 3, 4), ancak radyolojik
incelemelerde kemik yapılarda yapışıklık yoktu (Resim 1).
Ekokardiyografik incelemede ventriküler septal defekt
saptandı. Karın ultrasonografisinde böbrekler ve idrar torbası
görüntülenemedi. Bebek yaşamının beşinci saatinde



kaybedildi. Otopside her iki akciğerin tek lobdan oluştuğu ve
hipoplazik olduğu saptandı. Özofagus atrezisi ile birlikte anal
girimde ve buradan yedi cm yukarıda iki alanda atrezi
saptandı. Böbrekler, idrar torbası ve üreterler yoktu. Sağ testis
pelviste izlenirken sol testis saptanmadı. Bu bulgularla
bebekte denizkızı sendromu olduğu düşünüldü. Yapılan
kromozom incelemesinde kromozom yapısının 46 XY olduğu
ve yapısal bir bozukluğun olmadığı görüldü.

Tartışma 

Denizkızı sendromu yaklaşık olarak 60 000 doğumda bir
görülmektedir (4,6-8). Kaudal disgenezinin bir tipi mi yoksa
tamamen ayrı bir durum mu olduğu halen tartışma konusudur
(3,6,9-13). Patojenezi tam olarak açıklanamamakla birlikte
bazı teoriler ileri sürülmüştür. Bir düşünceye göre
mezodermal hücre göçünün uygun şekilde yapılamaması
sorumlu tutulmuştur (9,11). Daha yaygın olan başka bir
düşünceye göre ise göbek kordonunda tek arter bulunması
nedeniyle embriyonal dönemde alt taraf doku ve organlarının
yetersiz kanlanması bacakların yapışıklığına ve diğer
bulgulara neden olur (6,10,11,14,15). Sendromun nedenleri
tam olarak bilinmemekle birlikte anne yaşının 20’nin altında
veya 40’ın üzerinde olması, tek yumurta ikizi olma, gebelikte
çeşitli zararlı etkenlere maruz kalma, diyabetik anne bebeği
olma ve erkek cinsiyet risk etmenleri olarak bildirilmiştir
(3,4,15). Olgumuzun anne yaşı 19 ve cinsiyeti erkekti, diğer
risk etmenleri ise yoktu.

Denizkızı sendromunda bacakların yapışıklığı en dikkat
çekici özelliktir ve bacaklar kemik yapılarla birlikte veya kemik
dokuda yapışıklık olmadan sadece deri ile birleşmiş olabilirler

Resim 1. Her iki bacak kemikleri ayrı yapılar olarak seçiliyor ve
özofagusa verilen radyoopak maddenin oluşturduğu
özofagus atrezisi ile uyumlu görünüm izleniyor

Resim 2. Denizkızı sendromu tanısı alan olgunun önden
görünümü

Resim 3. Denizkızı sendromu tanısı alan olgunun arkadan
görünümü Resim 4. Yapışık bacaklar ve iyi gelişmemiş dış genital yapı
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(4,15). Olgumuzda bacaklar sadece deri ile birleşmişti.
Bacakların yapışıklığı yanında en sık bildirilen bulgular göbek
kordonunda tek arter bulunması ve böbrek gelişim bozukluğudur
(1,12,13). Bizim olgumuzda da göbek kordonunda tek arter vardı
ve böbrekler, idrar torbası, üreterler yoktu. Diğer sık bildirilen
bulgular, anal atrezi ve bağırsak tıkanıklığıdır (10). Olgumuzda
da anal atrezi vardı ve otopsi incelemesinde anal girimden yedi
cm yukarıda bağırsak tıkanıklığı saptanmıştı. 

Denizkızı sendromuna daha az sıklıkta özofagus atrezisi,
doğuştan kalp hastalığı, polidaktili, anansefali, holoprosansefali,
miyeloşizis gibi bozukluklar da eşlik edebilir (9,10,16). Olgumuzda
polidaktili ve merkezi sinir sistemi bozukluğu yoktu ancak
özofagus atrezisi ve ventriküler septal defekt vardı. 

Denizkızı sendromunda genellikle dış ve iç cinsiyet organları
tam olarak gelişmez (3,9-12,14). Bizim olgumuzda penis
görünümlü bir yapı bulunmakla birlikte, skrotum gelişmemişti ve
testisler ele gelmiyordu. Otopsi incelemesinde ise sağ testis
pelviste izlenirken sol testis bulunamadı.

Denizkızı sendromu genellikle yaşamla bağdaşmaz.
Bebeğin yaşam süresini böbrek gelişimindeki bozukluğun
derecesi belirler (13). Bebeğin böbrek gelişiminde ağır
derecede bozukluk varsa oligohidramniyos ve akciğer
hipoplazisi gelişir, ölü doğum veya erken dönemde ölümle
sonuçlanır (3,11). Literatürde çok az sayıda yaşayan olgu
bildirilmiştir ve bunlar genellikle işlev gösterebilen böbrekleri
bulunan olgulardır (4,5). Olgumuzun ise doğum öncesi
öyküsünde oligohidramniyos vardı ve otopsi incelemesinde
böbrekler yoktu, akciğerler hipoplazikti. Bebeğe mekanik
ventilasyon ile solunum desteği uygulanmasına rağmen erken
dönemde kaybedildi. 

Gebeliğin erken döneminde yapılan ultrasonografi ile doğum
öncesinde tanı konulabilir ancak gebeliğin ilerleyen dönemlerinde
oligohidramniyos nedeniyle tanı güçleşir (14,15). Erken dönemde
tanı konulan ağır olgularda gebeliğin sonlandırılması önerilebilir. 
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