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iNKOMPLET PRUNE - BELLY SENDROMU

Mesiha Ekim* Necmiye Tiimer** Sadettin Kiipeli*** inci Nebigil****

Prune Belly Sendromu (PBS), bilateral inmemis testis, karin 6n
duvar: kaslarmin yoklugu ve iriner sistemde degisik derecelerde obs-
truktif anomalilerden olusan konjenital bir sendromdur. Abdominal
kas yoklugu sendromu, triad sendromu, Eagle-Barrett Sendromu gibi

isimler bu sendromu tanimlamakta kullaniimigsa da, PBS bugin en
cok kabul goren isimdir. X’e bagh ya da otozomal resessif kalitimin
rol oynayabilebeginden 56z edilmektedir (1). Bazi erkek gocuklarmnda
karmn kaslarmda komplet yokluk yerine, parsiyel yokluk séz konusu-
dur. Bu durum «pseudoprune» olarak adlandiriimaktadir (2,9).

Sendromun insidansi 40.000 dogumda bir olarak bildirilmistir
(2,4). Onceleri sendromun sadece erkek ¢ocuklarinda gorildigu ileri
stirilmusse de, % 3 oraninda kiz cocuklarda da olabilecegi bildirilmis-
tir (4). g

Sendroma, gogis kafesi deformiteleri ,ekstremite anomalileri,
kalga cikig gibi gesitli anomalilerin eslik edebilecegi gosterilmistir (3).

Tan1 stklikla yenidogan déneminde konulmaktadar. Mortalitenin
yiiksek olmasi nedeniyle karinda kitle saptanan her yenidogan PBS
acisindan dikkatle arastiriimalidir.

Hastamiz, karin én duvari kaslarinda parsiyel yokluk vetiretral
darlik saptanmaswmna karsimn, testislerin skrotumda bulunmasi nede-
niyle inkomplet PBS olarak tanimlanmig ve ender olmasi nedeniyle
sunulmas1 uygun bulunmustur.
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VAK'A :

7 yvasindaki erkek gocuk, idrar yapmada gigclik, yanma ve karin
sisligi nedeniyle getirildi. Bu sikayetlerinin uzun siireden beri devam
ettigi, ilk kez 1.5 yasinda iken idrar yapamadigl i¢in hastaneye goétii-
rildigi ve sonra konarak idrar yaptigl belirtildi. Dogdugundan beri
karnmin gis oldugu, idrar kesesi dolu iken bu sisligin karnin sag ta-
rafinda daha belirgin hale geldigi bildirildi. Zaman zaman idrar ya-
parken agri ve yanma tanumlandi.

Fizik muayenede arteriel kan basimnci 100/60 mmHg, kalp tepe ati-
mi 84/dak., solunum sayis1 25/dak. bulundu. Boy 112.5 cm (% 3), agir-
Iik 21 kg. (% 25) idi. Hasta ayakta durdugunda karmn belirgindi (Re-
sim 1). Yatar durumda ise karin gevsek ve yer yer kirisik goériniim-
deydi. Karin 6n duvar kaslarinda parsiyel yokluk ve rekti diastas
dikkati ¢ekiyordu (Resim 2,3). Idrar kesesi dolu oldugunda, pubis tize-
rinden sag lst kadrana dogru uzanan, palpasyonda yumusak, kenar-

: : PSRN i Ty ao v Sl
Resim 1 : Hasta ayakta dururken karnin Resim 2 : Yatar durumda karnin gevsek ve
gériinlima. yer yer kirisik gériiniimu.
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lar: net belirlenemeyen yaklasik 10x15 cm. boyutlarinda sislik gbz-
lendi. Her iki testis skrotumda palpe ediliyordu. Hastanm fizik mua-
yenesinde dikkati geken bagka bir anomali saptanmadi.

Hemoglobin 12 gr/dl., hematokrit % 38, beyaz kire 9000/mm?® bu-
lundu. Periferik yaymada tim seriler normal smirlar icindeydi. Idrar
muayenesinde dansitenin 1005 olmasi disinda patolojik bulgu yoktu.
Tekrarlanan idrar kultirlerinde treme olmadi.

BUN : 16 mg/dl., serum kreatinin 0.6 mgr/dl., kreatinin klirensi
103 ml/dak/1.73 m? Na : 135 mEq/Lt., K : 3.4 mEqg/1t., Cl : 105 mEq/It,,
Ca : 9 mg/dl, inorganik P : 5.1 mg/dl, alkalen fosfataz 56 U/1t (N :
20 - 150 U/1t) bulundu.

Abdominal ultrasonografide her iki bobrekte hidronefroz, para-
kimde incelme saptandi. Her iki tireter ileri derecede dilate ve kivriml
bulundu. Mesane kapasitesinin arttigi, duvarlarnmin kalinlastgr ve
miksiyon sonrasi fazla miktarda idrar kaldigr belirlendi.

Intravenoz pyelografide (IVP), bilateral hidronefroz ve tireterler-

de genisleme saptandi (Resim 4). Voiding sisteuretrografide (Vsuy
-~

Resim 3 : Hasta otururken karnin belirgin- Resim 4 : Operasyon o6ncesi IVP de sap-
ligi ve kirigikligr. o s ) tanan bilateral hidronefroz.
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mesane boynu ve posterior liretranin dar oldugu goriildii. Normalden
bluyiik ve saga deviye olmus mesane dikkati ¢cekiyordu (Resim 5). Ref-
luks saptanmadi.

Hastaya ilk operasyonda bilateral double J kateteri konuldu ve
sistostomi yapildi. Dért ay sonraki kontrol IVP de sagda daha belirgin
olmak tlizere hidronefrozda diizelme gorilerek double J kateteri alin-
d1 (Resim 8).

Hasta halen sistostomili olup bobrek fonksiyonlar1 normaldir ve
fizik gelismesinde belirgin diizelme goérilmiistiir.

Resim 5 : Operasyon Oncesi vaiding sistou- Resim 6 : Operasyon sonrasi IVP de sagda
retrografide normalden bilyiik ve saga devi- daha belirgin olmak i{izere hidronefrozda
ye olmus mesane. diizelme.

TARTISMA

PBS ilk tanimlandiginda karin én duvar kaslarmin yoklugu, tri-
ner sistemde darlik ve iki yanli inmemis testis bulgularmi iceren tri-
ad sendromu olarak isimlendirilmistir. Daha sonra bu klasik bulgu-
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larin yamsira hipoplastik akciger, ¢esitli toraks deformiteleri, alt ekst-
remite anomalileri, dogustan kalga qiki1 ve intestinal malrotasyon
saptanan hastalar yaymnlanmig, sendromun triad sendromu olmadigl,
birgok sistemin tutulabilecegi bildirilmistir (3). >

Diger kardinal bulgulan ile PBS’una uyan, ancak karm on du-
var: kaslarinda degisik derecelerde yokluk sdz konusu olan erkek ¢o-
cuklara «pseudoprune» ismi verilmistir (2,9).

Hastaligin etyopatogenezi halen tartismalidir. Karm kaslari ve ge-
nitotiriner sistemi i¢ine alan hatali mezoderm gelismesi sonucu send-
romun ortaya ¢iktig: ileri strilmustir (7). Pagon ve ark. (8) ise ya-
yinladiklan hasta grubunda gonadlarin normal histolojik yapida ol-
duklarmn: belirlemisler, gonad ve uriner sistemin mezodermden gelis-
mesine ragmen gonadlarn saglam kalarak sadece triner sistemin et-
kilenmesinin miimkiin olmiyacagimi bildirerek, ilk teoriyi reddetmis-
lerdir. Baz1 hastalarda degisik derecelerde karmn kaslari yokluguna da
dikkat cekerek, olayda intrensek kas hastahgmn degil, lokal bir etki-
nin s6z konusu olabilecegini vurgulamislardir. Aymi yazarlar karin
kas1 gevsekligi «prune belly »etyopatogenezindeki temel nedenin intra-
uterin erken donemde karn igi basincini arttiran herhangi bir olay
oldugunu ileri stirmiislerdir. Sendromun uretral obstriiksiyon sonucu
erken mesane distansiyonu ve buna bagh olarak karmn igi basimcinin
artmas ile gelisen malformasyonlar kompleksi oldugu sonucunsa var-
muslardir. Sendromun erkeklerde kizlara oranle sik gorilmesi ise er-
kek uretrasinin daha kompleks yapist nedeniyle obstriiksiyon olasili-
gmn artmis olmasl ile agiklanmstir.

Nakayama ve ark. (7), intrauterin dénemde dekompresyon yapi-
lan hastalarinda, ileri derecede tiriner sistem obstriiksiyonuna ragmen
tam bir «prune belly» goériniiminiin olmamas: ve testislerin skrotum-
da olmasi nedeniyle etyopatogenezde intrauterin basin¢ artig: teori-
sini desteklemektedirler.

Moerman ve ark. (8), intrauterin basing artisi teorisini destekle-
migler, ancak primer olayn prostatik hipoplaziye bagh fonksiyonel
uretra obstrilksiyonu oldugunu bildirmiglerdir. Pediatrik otopsi serile-
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rinde, komplet yokluktan tist ve dig kaslarmn normale yakin olmasina
kadar degisik derecelerde karin 6n duvar! kaslarinin bulundugu vak'a-
lar tanimlanmistir (8).

Hastalizin tanisi genellikle yenidogan déneminde konulmakla bir-
likte, 2 ay - 9 yas arasinda tani konan vak'alar bildirilmistir (9). Has-
tahigin prenatal ultrasonografik tanisi mimkundiir (5). Koti prognoz
riski nedeniyle prenatal bakimin dikkatli yapilmast, yenidogan dé-
neminde karmda biiyiik kitle saptanan hastalarin ézenle arastirilma-
s1 ve erken tan1 konmas: énemlidir.

Woodhouse ve ark. (9), PBS tamsi alan hastalan li¢ gruba ayir-
mislardir. I. grup, hipoplastik ya da atrezik uretrasi olan ve perinatal
dénemde élen gocuklardir. II. grup; énemli derecede iiriner dilatasyo-
nu olan ve neonatal dénemde bulgu veren gocuklardir. Bunlara erken
cerrahi girisim onerilmektedir. III. grup ise, neonatal donemde bulgu
vermeyen, anormal radyolojik bulgulara ragmen bébrek fonksiyonla-
r1 normal olan prognozu iyi hastalardir. Bu seride, 34 yaginda halen
yvagsayan hasta tanimlanmaktadir.

Mortalite siklikla bobrek yetmezligindendir. Yasayan hastalarda
% 23 oraninda 8 =+ 55 yilda son evre bobrek yetmezligi gelismektedir
€9).

Bizim vakamiz tiretra darligi, hidronefroz, karin kaslarinm parsi-
yel yoklugu, testislerin skrotumda olmas! nedeniyle inkomplet PBS
olarak kabul edilmistir. Prognoz agisindan Woodhouse ve arkadasla-’
rmin 3. grup hastalarma benzerlik gostermektedlr

Hastalarda tekrarlayan iiriner enfeksiyonlar sik rastlanan prob-.
lemdir. Bu nedenle diizenli aralarla idrar kiiltiirii yapilmas1 ve bob-
rek fonksiyonlarmm denetlenmesi gerekmektedir. Karn kaslarmm ol-
mamasl bu ¢ocuklarda dnemli bir sorun kabul edilmemekte ve diger
kas gruplarmca kompanse edilecegi bildirilmektedir. Bu nedenle karin
kaslarmda onarm 6nerilmemektedir (9). Kriptorsidizmin dtzeltilme-
si gereklidir. Testis histolojisi normal olan bu c¢ocuklar diger kriptor-
sidizm vak’alarina gore daha iyi prognoz godstermektedir (9). Uretral
darhgin giderilmesi ve hidronefroz icin cerrahi tedavi esastir. Nefros-
tomi, kiitandz tretrostomi ve sistostomi uygulanabilir (2).
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PBS'unda baska bir neden yoksa iyi bir tedavi ile gelismenin nor-
mal oldugu bildirilmistir (9).

SUMMARY

Incomplet Prune - Belly Syndrome

An eight year old boy was admitted to our clinic because of abdo-
mina)l distention. He had partial absence of abdominal wall muscula-
ture, bilateral hydronephrosis and urethral obstruction. No other ab-
normalities were identified. Cryptorchidism was not present. Because
of this and partial absence of abdominal wall musculature our patient
was accepted as incomplet PBS.
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