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“MURCS birlikteliginin tesadufi tanisi: olgu sunumu”

Mehmet Keskin, M. Emre Atabek, Selim Kurtoglu, Funda Bastug

Ozet

MURCS birlikteligi Miller kanal aplazisi, renal aplazi ve servikotorasik displazinin beraberligi olarak bildirilmistir. Karin agris1 ile bagvuran
13 5/12 yasinda bir kiz ¢ocugu akut apandisit tanis1 ile opere edildi. Ameliyat esnasinda farkedilen uterovajinal atrezi, sag renal agenezi ve
sonrasinda tespit edilen servikotorasik displazi bulgular ile birlikte MURCS (Millerian, Renal, and Cervical Spine) birlikteligi oldugu tespit
edildi.

Anahtar kelimeler: akut apandisit, MURCS, renal agenezi, servikotorasik displazi, uterovajinal atrezi

Summary

Incidental diagnosis of MURCS association: a case report

The MURCS association consists of Miullerian duct aplasia, renal aplasia, and cervicothoracic dysplasia. A 13 5/12 year-old-girl who suffered
from abdominal pain was operated on with the diagnosis of acute appendicitis. The presence of uterovaginal atrezia and right renal agenezis
which were incidentally discovered peroperatively, with the additional later finding of cervicothoracic dysplasia led to the diagnosis of MURCS
association.
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Giris

Millerian, Renal, and Cervical Spine (MURCS) birlikteligi
ilk olarak 1979 yilinda Duncan ve arkadaglar: tarafindan
30 hastada rastlanti dig1 Miller kanal aplazisi, renal aplazi
ve servikotorasik displazinin birarada olmas: olarak
bildirilmistir (1). Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Genellikle sporadik gecislidir ve eslik eden anomaliler;
servikotorasik vertebral defektler, vajina yoklugu, uterus
hipoplazisi veya yoklugu, renal agenezi veya ektopidir.
Bu hastalar siklikla normal sekonder seks karakterine sahip

olup, primer amenore veya infertilite nedeniyle basvururlar

(D).

Akut apandisit tanistyla operasyona alinan hastada
rastlantisal olarak uterovajinal atrezi ve sag renal agenezi
tespit edildi. Buna ilaveten servikal 3 ve 6. vertebralar
arasinda fuzyon defekti vardi. Bu bulgularla MURCS
birlikteligi tanis1 alan vaka, ilgili literatiir gozden gegirilerek

sunulmustur.
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getirildi. Aralarinda 3. dereceden akrabalik olan anne ve
babanin ikinci ¢ocugu idi. Fizik muayenesinde agirlig1 41
kg (10-25p), boyu 151 cm (25p), nab1z:100/dk,
solunum:16/dk, kan basinc1:120/80 mmHg idi. Bas ve
boyun muayenesinde sa¢ ve sacli deri dogal, ense sa¢
cizgisi dusuk, boyun kisa ve yelelenme mevcuttu (Resim
1). Boyun hareketlerinde kisithilik yoktu. Batin normal
bombelikte, sag alt kadranda hassasiyet, defans ve rebound
pozitif idi. Pubertal degerlendirmede, telars evre 4, pubars
evre 4 iken menarsin gergeklesmedigi o0grenildi. Diger
sistem muayeneleri normal idi. Hemogram ve biokimyasal
degerler (FSH, LH, ostradiol dahil) normaldi. PA Akciger

grafisi ve ayakta batin grafisi normaldi. Kemik yags1 13

6/12 yas ile uyumlu idi.

Resim 1: Olgunun boynunda kisalik ve yelelenme izlenmektedir

Hastanin servikal vertebra grafisinde C3-C6 arasindaki
vertebralarda fuzyon mevcuttu (Resim 2). Batin
ultrasonografisinde sag bobrek izlenmedi ve ileocekal
bolgede apandisit ile uyumlu goruntii izlendi. Sol bobrek
ise normal olarak degerlendirildi. Pelvik ultrasonog-
rafisinde uterovajinal atrezi saptandi. Her iki over ise
normal olarak izlendi. Kromozom analizi 46,XX idi.
Laparoskopik eksplorasyon yapilan hastada utero vajinal
atrezi ve sag over kisti oldugu goruilldu ve ayni anda
apendektomi de yapildi. Hasta uterovajinal atrezi, servikal
vertebralarda fuzyon defekti ve sag renal agenezi bulgular:
ile MURCS birlikteligi tanist ald1.
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Resim 2: Yan servikal grafisinde C3-C6 arasinda fiizyon defekti

goriilmektedir

Tartisma

Mayer Rokitansky-Kuster-Hauser sendromu vajina ve
uterusun parsiyel veya tam agenezisi ile karakterizedir. Disi
cinsiyette gorilme sikligr 1/4000 ile 1/5000 arasinda
bildirilmektedir (2,3). Bu hastalar normal kromozom yapisina
sahiptirler. Muller yapilarinda agenezi, gonadal disgeneziden
sonra ikinci siklikla goriilen amenore nedenidir. Rokistansky
sendromunda vajinal atrezi, primer amenore, normal vulva,
uterus duplikasyon anomalisi, normal disi genotip ve fenotip,
normal overler, renal ve iskelet anomalileri goriilebilmektedir.
Renal anomaliler olgularin %15 ile % 40’1nda, iskelet
anomalileri ise olgularm % 12’sinde gorilmektedir. Hastalar
46 XX karyotipinde ve normal disi fenotipindedir. Overlerde
hormonal fonksiyon normaldir. Sekonder seks karakterlerin
gelisimi normaldir fakat menars gerceklesmez (4,5). Bu
anormallik renal ve iskelet anomalileri ile birlikte oldugunda
MURCS birlikteligi olarak adlandirilir. MURCS

birlikteliginin ayirici tanisinda vertebral defektler dikkate



alindiginda Klippel-Feil sendromu ve vertebral defekt; renal
agenezi ve uterovajinal displazi agisindan ise VATER
birlikteligi dusunulmelidir. MURCS birlikteliginde
servikotorasik vertebral defektler beklenirken VATER
birlikteliginde torakalumbar ve sakral vertebralarda defekt
gozlenir. MURCS birlikteliginde gozledigimiz renal agenezi
ve uterovajinal displazi VATER birlikteliginde nadir
gozlenmektetir. VATER birlikteliginde imperforate anus,
radial displazi gibi uriner ve genital sisteme ait diger
anomaliler ve Ust ekstremite anomalileri gozlenir (6).
Hastamizda ayrica ekstremite ve solunum sisteminde
anormalliklerin olmayis1 VATER birlikteligi tanisindan
uzaklagtirdi.

Olgumuzda fizik muayenede boyun kisalig1 olmasi nedeniyle
yapilan radyografik incelemede C3 ve C6 vertebralar arasinda
fuzyon defekti tespit edildi. Bu bulgu ile dnce Klippel - Feil
sendromu dusunulebilir. Klippel - Feil sendromu servikal
vertebralarda fuzyon sonucunda kisa boyun, dusiik ense-
sag cizgisi ve boyun hareketlerde kisitlilik ile karekterizedir.
Spina bifida okkulta yaygindir. Skolyoz ve hemivertebra
ile birlikte servikal kosta ve Springel deformitesi de bulunur
(7,8). Olgumuzda Klippel -Feil sendromuna uyan bulgular
olmakla birlikte ozellikle uterus yoklugunun olmasi bu
sendromu diistindirmemektedir.

Primer amenorenin 6nemli bir nedeni olan Turner sendromu
da ayirici tamda akla getirilmelidir. Hastamizda yele boyun
ve bobrek anormalligi olmast sebebi ile Turner sendromu
ile ayiric1 tani i¢in kromozom analizi, FSH ve LH duzeyleri
aragtirilarak Turner sendromu olmadig: da anlagilmistir.
Sonug olarak, fizik muayenede boyun kisalig1 farkedilen
kiz ¢ocuklarinda MURCS birlikteligi olasilig1 akla
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getirilmelidir. Abdominal ultrasonografi, laparotomi ve

endokrin tetkikler yapilarak kesin taniya varilmalidir.
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