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Ozet

Sirenomeli olarak da adlandirilan denizkizi (mermaid) sendromu oldukga nadir gérilen dogumsal bir bozukluktur. Bu sendromda bebege denizkizi
gorinimund veren yapisik bacaklarin yani sira, agir ireme-bosaltim, mide- bagirsak, kalp-damar ve merkezi sinir sistemi bozukluklari bulunur. Bu
yazida yapisik bacaklarin yani sira gébek kordonunda tek arter, bébrek yoklugu, akciger hipoplazisi, 6zofagus atrezisi, ventrikiler septal defekt, anal
atrezi, bagirsak atrezisi saptanan ve dogumunun besinci saatinde kaybedilen denizkizi sendromu olgusu sunulmustur. (Tirk Ped Ars 2013; 48: 65-7)
Anahtar sézctikler: Denizkizi, kaudal disgenezi, sirenomeli

Summary

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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Giris

Sirenomeli olarak da adlandirilan denizkizi (mermaid)
sendromu oldukga nadir gérllen dogumsal bir bozukluktur. Bu
sendromda bebege denizkizi gérinumini veren yapisik
bacaklarin yani sira, agir ireme-bosaltim, mide- bagirsak, kalp-
damar ve merkezi sinir sistemi bozukluklar bulunur (1,2). Bu
bebekler cogunlukla 6l dogarlar veya dogumdan kisa siire sonra
kaybedilirler (3). Bosaltim sistemi bozukluklarinin derecesi yasam
sansini belirler ve literatirde cok az sayida yasayan olgu
bildirilmistir (4,5). Burada denizkizi sendromu tanisi alan bir olgu
nadir gérilmesi nedeniyle sunuldu.

Olgu

On dokuz yasindaki annenin birinci gebeliginden sezaryen
ile 38. gebelik haftasinda dogan bebek, kendiliginden

solunumunun olmamasi Uzerine entiibe edilerek hastanemize
gonderilmisti. Gebelik déneminde oligohidramniyos 6ykusU
disinda herhangi bir 6zellk saptanmadi. Anne ile baba
arasinda akrabalik yoktu. Genel durumu iyi olmayan bebege
mekanik ventilatdr ile solunum destedi baslandi. Sag
akcigerde pndmotoraks saptanmasi Uzerine toraks tipU
takildi. Vicut agirigi 2675 g (%25-50), boyu 38 cm (<%10),
bas cevresi 34 cm (%50-75) 6lguldi. Kalpte dinlemekle 3/6
sistolik Gfurim duyuluyordu. Ozofagus atrezisi (Resim 1)
ve anal atrezisi vardi. Gobek kordonunda tek arter
bulunmaktaydi. Dis genital yapi erkek gérinimdeydi, ancak
skrotum belirgin degildi ve testisler ele gelmiyordu. Her iki alt
ekstremite yapisikti (Resim 2, 3, 4), ancak radyolojik
incelemelerde kemik yapilarda yapisiklik yoktu (Resim 1).
Ekokardiyografik incelemede ventrikliler septal defekt
saptandi. Karin ultrasonografisinde bdbrekler ve idrar torbasi
goruntulenemedi. Bebek yasaminin besinci saatinde
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Resim 1. Her iki bacak kemikleri ayri yapilar olarak segiliyor ve
6zofagusa verilen radyoopak maddenin olugturdugu
6zofagus atrezisi ile uyumlu gériinim izleniyor

Resim 2. Denizkizi sendromu tanisi alan olgunun énden
gorinim

Resim 3. Denizkizi sendromu tanisi alan olgunun arkadan
gorinumii

kaybedildi. Otopside her iki akcigerin tek lobdan olustugu ve
hipoplazik oldugu saptandi. Ozofagus atrezisi ile birlikte anal
girimde ve buradan yedi cm yukarida iki alanda atrezi
saptandi. Bobrekler, idrar torbasi ve Ureterler yoktu. Sag testis
pelviste izlenirken sol testis saptanmadi. Bu bulgularla
bebekte denizkizi sendromu oldugu dusinildu. Yapilan
kromozom incelemesinde kromozom yapisinin 46 XY oldugu
ve yapisal bir bozuklugun olmadigi gériilda.

Tartisma

Denizkizi sendromu yaklasik olarak 60 000 dogumda bir
goérulmektedir (4,6-8). Kaudal disgenezinin bir tipi mi yoksa
tamamen ayr bir durum mu oldugu halen tartisma konusudur
(3,6,9-13). Patojenezi tam olarak aciklanamamakla birlikte
bazi teoriler ileri sOrdlmustir. Bir duslnceye gore
mezodermal hicre gdéginin uygun sekilde yapilamamasi
sorumlu tutulmustur (9,11). Daha yaygin olan bagka bir
dustnceye gore ise gdbek kordonunda tek arter bulunmasi
nedeniyle embriyonal dénemde alt taraf doku ve organlarinin
yetersiz kanlanmasi bacaklarin yapisikhgina ve diger
bulgulara neden olur (6,10,11,14,15). Sendromun nedenleri
tam olarak bilinmemekle birlikte anne yasinin 20’nin altinda
veya 40'in izerinde olmasi, tek yumurta ikizi olma, gebelikte
cesitli zararl etkenlere maruz kalma, diyabetik anne bebegi
olma ve erkek cinsiyet risk etmenleri olarak bildirilmigtir
(3,4,15). Olgumuzun anne yas! 19 ve cinsiyeti erkekti, diger
risk etmenleri ise yoktu.

Denizkizi sendromunda bacaklarin yapisikigi en dikkat
cekici zelliktir ve bacaklar kemik yapilarla birlikte veya kemik
dokuda yapisiklik olmadan sadece deri ile birlesmis olabilirler

Resim 4. Yapisik bacaklar ve iyi gelismemis dis genital yapi
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(4,15). Olgumuzda bacaklar sadece deri ile birlesmisti.
Bacaklarin yapisikligi yaninda en sik bildirilen bulgular gébek
kordonunda tek arter bulunmasi ve bébrek gelisim bozuklugudur
(1,12,13). Bizim olgumuzda da gébek kordonunda tek arter vardi
ve bébrekler, idrar torbasi, Ureterler yoktu. Diger sik bildirilen
bulgular, anal atrezi ve bagirsak tikanikligidir (10). Olgumuzda
da anal atrezi vardi ve otopsi incelemesinde anal girimden yedi
cm yukarida bagirsak tikanikligr saptanmisti.

Denizkizi sendromuna daha az siklikta 6zofagus atrezisi,
dodustan kalp hastalidi, polidaktili, anansefali, holoprosansefali,
miyelosizis gibi bozukluklar da eslik edebilir (9,10,16). Olgumuzda
polidaktili ve merkezi sinir sistemi bozuklugu yoktu ancak
6zofagus atrezisi ve ventrikiler septal defekt vardi.

Denizkizi sendromunda genellikle dis ve i¢ cinsiyet organlari
tam olarak gelismez (3,9-12,14). Bizim olgumuzda penis
g6rinimll bir yapi bulunmakla birlikte, skrotum gelismemisti ve
testisler ele gelmiyordu. Otopsi incelemesinde ise sag testis
pelviste izlenirken sol testis bulunamadi.

Denizkizi sendromu genellikle yasamla bagdasmaz.
Bebegin yasam suresini bdbrek gelisimindeki bozuklugun
derecesi belirler (13). Bebegin bdbrek gelisiminde agir
derecede bozukluk varsa oligohidramniyos ve akciger
hipoplazisi gelisir, 6li dogum veya erken dénemde &luimle
sonuglanir (3,11). Literatirde ¢ok az sayida yasayan olgu
bildirilmistir ve bunlar genellikle islev gdsterebilen bdbrekleri
bulunan olgulardir (4,5). Olgumuzun ise dogum &ncesi
Oykisinde oligohidramniyos vardi ve otopsi incelemesinde
bobrekler yoktu, akcigerler hipoplazikti. Bebege mekanik
ventilasyon ile solunum deste@i uygulanmasina ragmen erken
dénemde kaybedildi.

Gebeligin erken déneminde yapilan ultrasonografi ile dogum
6ncesinde tani konulabilir ancak gebeligin ilerleyen dénemlerinde
oligohidramniyos nedeniyle tani giiclesir (14,15). Erken dénemde
tani konulan a@ir olgularda gebeligin sonlandiriimasi dnerilebilir.
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