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¢/ Sirenomeli alt ekstremitelerin fiizyonu ve sakral agenezis ile karakterize nadir bir
gelisimsel anomalidir. Biz, diyabetik olmayan annede sirenomeli olgusunu literatir

1s18ida tartistik.
Anahtar kelimeler: Sirenomeli

¢ The Case of Sirenomelia

Sirenomelia is rare developmental anomaly that characterized by fusion of the lower limb
buds and sacral agenesis. We presented a case at sirenomelia in the non-diabetic mother

and discussed the light of literature.
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GIRiS

Alt ekstremitelerin flizyonunu tarif etmek
icin kullanilan sirenomeli terimi ya da mer-
maid sendromu, kaudal regresyon send-
romunun en siddetli seklidir. Degisen oran-
larda alt ekstremite flizyonu, sakral ve pelvik
kemik anomalileri, dis genital organlarin
yoklugu, imperfore anis, renal agenezis ya
da disgenezis ile birliktedirl). Mitolojik olarak
Homeros'un Odysseus Destani'ndan beri bi-
linmektedir®. Bu anomali 60.000 dogumda 1
gortilmekte olup, erkek/kiz oram 2.7:1'dir.
Monozigotik ikizlerde 100 kat daha fazla
gorularl:34, Olgularnn %16'sinda annede di-
yabet mevcuttur®. Literatiirde bugitine kadar
yaklasik 300 olgu bildirilmistir(.

Departmanimmizda ilk kez karsilastigimiz
sirenomeli olgusunun otopsi bulgularim li-
teratiir esliginde tartistik.

OLGU BILDIRIMI

Gebeligi sirasimda oligohidramnios ve int-
rauterin gelisme geriligi saptanan 23 yasinda
annenin 30 haftalik gebeligi indiiksiyonla

sonlandinldi. Vajinal yoldan canli dogan
1050 gr. agirhginda, APGAR skoru 2 olan
bebek dogumu izleyen dakikalarda eksitus
oldu. Otopsi amacwyla departmanimiza goén-
derildi.

Direkt radyografik incelemede sakrum
mevcut degildi (Resim 1). Sag ve sol femur
korpus diizeyinde parsiyel flizyon gosteri-
yordu, fibulada komplet flizyon mevcuttu.
Her iki ayak flizyon gosteriyordu ve toplam 7
parmak izlenmekteydi.

Otopside bas cevresi 24 cm., gogus
cevresi 25 cm., kann cevresi 25 cm., oturma
mesafesi 31 cm., trokanter major-diz me-
safesi 6.5 cm., diz-topuk mesafesi 7 cm. olan,
tizerinde 4 cm. uzunlugunda, kesitinde 2
arter yapist secilebilen gobek kordonu bu-
lunan bebegin dis muayenesinde anisin
anormal lokalizasyonda ve atrezik oldugu, dis
genital organlarin mevcut olmadigi, ancak
penis oldugu distintlen yapimn gluteal
bolgede yerlestigi izlendi. Alt ekstremiteler
birbirine bitisikti ve ayak bélgesinde 7 adet
parmak segilebiliyordu (Mermaid gortntamy).
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Burun sivri, ¢ene geriye dogru cekik, ku-
laklar dustikti, hipertelorizm mevecuttu (Pot-
ter yliz(i) (Resim 2).

Kafa boslugu acildiginda sagital sintis bo-
yunca beyin ytlizeyinin kanamali ve beynin
6demli oldugu gozlendi. Gogiis boslugu acil-
d1, organlarin say1 ve yerlesimlerinde bir ano-
mali goézlenmedi. Kalp acildiginda foramen
ovalenin ac¢ik oldugu izlendi. Karmn boslugu
acildifinda barsaklann rektum seviyesinde
kér ucla sonlandifl, koér ucun proksima-
lindeki 5 cm. uzunlugundaki béltimiin dilate
ve mekonyum ile dolu oldugu izlendi. Bobrek
ve surrenaller hemen diyafragmaya bitisik lo-
kalizasyonda idi. Ureter ve mesane mevcut
degildi. Diger organlar ve plasentanin in-
celenmesinde makroskopik bir anomali sap-
tanmadi.

Mikroskopik incelemede akcigerlerin ye-
tersiz havalanma gosterdidi izlendi. Gobek
kordonuna ait kesitlerde 2 arter yapisi mev-
cuttu. Bobrekler histolojik olarak normal
yapida idi. Bunun disindaki organlarda an-

lamh bir patoloji saptanmad.

Resim 1. Sirenomelik bebekte sakral agenezis.

Resim 2. Sirenomelik bebekte alt ekstre-

mite fizyonu ve Potter yizii.
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TARTISMA

Sirenomeli gebeligin ilk haftalarinda ka-
udal blastemin posterior aksimn gelisim de-
fekti sonucu alt eksiremite flizyonu, sakral,
lomber hatta alt torakal vertebra defekti,
tirogenital anomaliler, kardiyovaskiiler, res-
piratuar ve ust gastrointestinal sistem mal-
formasyonlar ile seyreden gelisimsel bir ano-
malidir. Antis hemen her zaman imperfo-
redir. Etiyolojisinde annede diyabet, genetik
predispozisyon, vaskuler hipoperfuzyon, mi-
nér embriyonal travma, ani 1s1 degisiklikleri,
vitamin yetmezligi, lityum tuzlan ve retinoik
asit suclanmaktadir35-7. Oligohidramnios
nedeni ile bu infantlarnn ¢cogunda Potter ytizi
ve pulmoner hipoplazi bulunur(l). Renal age-
nezis ya da kistik renal displazi hemen her
vakada gozlenir®. Ancak bizim sundugumuz
olguda renal agenezis ya da kistik renal disp-
lazi mevcut degildi.

Sirenomelinin "kaudal regresyon send-
romu" ndan ayn olarak smniflandirilmasi ko-
nusu tartismalidir. Erken embriyolojik geli-
sim sirasinda aksiyal mezoderm yapisinn
anlasilmas: konusundaki son gelismeler si-
renomelinin kaudal regresyon spekirumunun
en siddetli ucu oldugunu desteklemektedir®.
Bununla birlikte son zamanlarda elde edilen
kamtlar 1si@inda bu iki durumun ayn an-
titeler oldugunu vurgulayan arastirmacilar
da vardir®.

Bizim olgumuzda sirenomelinin karakte-
ristik 6zelliklerinden alt ekstremitelerin [tizyo-
nu, sakrum agenezisi, imperfore antis, dig ge-
nital organlarin yoklugu saptandi. Sag ve sol
femur korpus dtizeyinde parsiyel flizyon
gosteriyordu, fibulada komplet {lizyon mev-
cuttu. Ayrica Potter yitizii, treter ve mesane
agenezisi, barsak agenezisi mevcuttu. Bébrek
ve stirrenaller anormal lokalizasyonda idi.

Sirenomeli radyografik olarak 7 tiptir. Tip
I' de alt ekstremitelerin tim kemikleri mev-
cuttur, Tip [I' de fibulada flizyon mevcuttur,
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Tip III' de fibula yoktur, Tip IV' de femurda
parsiyel flizyon, fibulada komplet flizyon
mevcuttur, Tip V' de femurda parsiyel fizyon
vardir, fibula yoktur, Tip VI' da her iki femur
ve tibiada fiizyon mevcuttur, Tip VII' de fe-
tibia yoktur®.
Bizim olgumuzda femurda parsiyel, fibulada
komplet fizyon bulundugundan Tip IV ola-
rak kabul edilmistir.

murda flzyon mevcuttur,

Literatiirde sunulanlar ile morfolojik aci-
dan pek cok benzerlik gosteren olgumuz li-
terattirde bahsedilen etiyolojik faktorlerden
hicbirisini tasimamaktadir. Ozellikle diyabet
yéniinden yapilan klinik ve biyokimyasal
calismalarda annede diyabet tespit edi-
lememistir. Aile ve kardes 6ykiisti alimdiginda
da bir dustk ile sonug¢lanan gebelik disinda
patolojik bulgu mevcut degildir.
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