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Megacystis microcolon intestinal hypoperistalsis syndrome in a newborn
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Sayin Editor,

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis
sendromu (MMIHS), nadir goérilen, mesanenin
mekanik ttkaniklik olmadan ileri derecede genisleme
ve kistlesmesi, barsaklarda hipoperistaltizm — ve
malrotasyon  ile  karakterli,  olduk¢a  koti
prognozlu  dogumsal  bir sendromdur!. Daha
o6nce  otozomal  resesif  oldugu  distnilen
sendromun, otozomal dominat patern gosterdigini
destekleyen calismalar mevcuttut. Islevsel
ttkaniklik  ve  mesanede genislemenin  altinda
néropatik  ve myopatik bozukluklarin  yattig
distnilmekte, ancak  sendrom heterojen
histopatolojik bulgular géstermektedir. Megasistis-
mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sendromunun
prenatal tanimlanmast gereksiz cerrahi
uygulanmamasint  ve hastanin  dogum  sonrast
prognozu hakkinda da fikir olusmasiut saglar!?. Biz
burada prenatal dénemde megasistis saptanan ve
postnatal m egasistis — mikrokolon - intestinal
hipoperistalsis sendromu  tanist alan olgumuzu
nadir olmasi nedeniyle sunduk.

Otuz vyedi yasindaki saglikli annenin dérdiinci
gebeliginden dordiincti yasayan olarak 35. Gebelik
haftasinda 2900 gr agitliginda sezaryen (C/S) ile
hastanemizde dogan kiz olgumuzun Oykisiinde
prenatal megasistis mevcuttu (Sekil 1). Anne ile
baba arasinda akrabalik yoktu ve diger kardesler
saglam sagliklt idi. Hastanemizde yer
olmadigindan disan merkeze sevk edilen hasta

postnatal 4. gininde barsak perforasyonu nedeni
ile Unitemize sevk edildi (Sekil 2). Fizik
muayenede entlibe akciger sesleri dogal batin
distandii  kardiyak muayenesi 6zellik yok idi.
Sendromik yiz gorinimi yoktu, ekstremiteler
normaldi. Karin duvar kaslarinda gevseklik yoktu.
Ayni giin ¢ocuk cerrahisi tarafindan opere edildi.
Operasyonda  mikrokolon  goruntist  goruldd,
anatomik defekt tespit edilmedi. Mesane cikisinda
dathik olusturabilecek tikaniklik gorilmedi. Batin
USG de bilateral hidrotireteronefroz saptandi. O\G
den safrali gelenleri olan, batin distansiyonu devam
eden, uyarisiz gaita cikist olmayan, direk grafide ileus
saptanmayan  hastaya cocuk cerrahisine
dansstlarak  yatgmmn 47, gininde kolon  grafisi
cekildi  ve mikrokolon tespit edildi. Yatistn
143.gtininde rektal biyopsi yapild;; Ganglion
hiicreleri iceren sinir pleksuslarinda sahip barsak
dokusu olarak raporlandi. Hastaya gleostomi +
gastrostomy + vezikostomi  yapilmast planlandi.
Ancak sepsis nedeniyle postnatal 148. Giinde
hasta kaybedildi. Aileye otopsi 6nerildi, aile kabul
etmedi.

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis

sendromu, ik olarak 1976 yilinda Berdon ve
arkadaslart  tarafindan  tanimlanmig’.  Mesane
distansiyonu ve tim gastrointestinal kanalda
hipoperistaltizm ile kendini g6steren, nedeni
bilinmeyen, konjenital bir hastaliktir. Mekanik
tikaniklik  olmaksizin  mesane ve  intestinal

motilitinenin  bozukluguna baglt olarak triner ve
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gastrointestinal sistemde fonksiyonel tikaniklik s6z
konusudur?*. ~ Ultrasonografi ile prenatal tanist
mimkiin, nadir bir konjenital anomalidir. 2016

yiinda ~ Wymer ve arkadaslarn 135  olgu
bildirmislerdit>. Kaynaklarda sendromun kizlarda
dort kat fazla oldugu bilditilmektedir®. Bizim

olgumuzda kiz hasta idi.

Sekil 1. Fetal dsnemde USG’de megasistit.

Sekil 2. Postnatal mide perforasyonuna baglh
pnémoperitoneum

Yenidoganda abdominal distansiyon, ileri derecede

genilemis mesane ve safrali kusma ile kendini

gosterir>®.  Abdominal  distansiyon ve  safralt

kusmanin  nedeni intestinal hipopetistaltizmdir
pop

ve medikal tedaviye cevap vermez, total parenteral
beslenme gerektirir. Olgumuzda mesane ya da
barsak duvarinda sinir iletimini ilgilendirebilecek
bir morfolojik bozukluk  veya  diz  kas
hiicrelerinde 15tk mikroskopisi ile patolojik  bir
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degisiklik  saptanmamustir.  Olgumuzdaki  duvar
elemanlarinin  nicel veya nitel yoénden normal
sinirlarda olmasi, kaynaklarda barsak duvarinda

etken doénemde artmis veya normal sayida
gangliyon  hiicrelerinin = goriilebilecegi,  ancak
ilerleyen doénemde barsakta genislemeye bagl

olarak bu hiicrelerin sayica azalabilecegi savi ile
uymaktadir’.

Megasistis mikrokolon intestinal hipoperistalsis
sendromunda ana tanisal bulgular radyolojik veya
makroskopik olarak anatomik inceleme ile elde
edilmektedir. Hastalarin  cogunda prognoz c¢ok
koti olup oluim ilk 6 ayda gerceklesmektedir®.
Basglica 6lim  nedenleri malniitrisyon, — sepsis,
bébrek  yetmezligi ~ veya  total  parenteral
beslenmeye baglt karaciger yetmezligidir. Olgumuz
da yasammm 5 ayinda sepsis nedeniyle eksitus
olmustur.

Abdominal distansiyon, ileri derecede geniglemis
mesane ve safrali kusma ile bagvuran yenidoganlarda
ayirict  tanida Megasistis-mikrokolon-intestinal
hipoperistalsis  sendromu akilda tutulmalidir.
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