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Prune-Belly Sendromu: Olgu Sunumu
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& Prune belly sendromu abdominal kaslarm yoklugu, kriptorsidizim ve obstruktif tropati tri-
adindan olusur. Bu yazida nadir gériilmesi nedeniyle prune belly sendromlu bir hasta su-
nulmus, literattr bilgileri gézden gecirilmistir.

Anahtar kelimeler: Prune belly sendromu, infant.

¢/ The Prune-Belly Syndrome: A Case Report
The Prune belly syndrome consists of the triad absence of abdominal muscles, cryptorchidism
and obstructive uropathy. A rare case of Prune belly syndroms was presented and

the literature was reviewed.

Key words: Prune belly syndrome, infant.

GIRIS

Prune belly sendromu abdominal kaslarin
yoklugu, kriptorsidizin ve obstruktif tropati
triadi ile karakterizedir. Goérilme siklhig:
1:40.000'dir'Y). Karn sisligi, solunum sikintisi
sikayeti ile klinigimize basvuran Prune belly
sendromu tanis1 koydugumuz hasta nadir go-
rilmesi nedeniyle sunulmus ve literatiir bilgi-
leri gézden gecirilmistir.

OLGU BIiLDIRIMI

Yirmibes yasmdaki annenin 5. gebeligin-
den zamanimnda, 3000 gr olarak, normal spon-
tan vajinal yolla 5. canli dogan erkek bebek,
bir aylik iken solunum sikintis: ve kann sisli-
g1 nedeniyle klinigimize basvurdu. Anne baba
arasmnda akrabalik yoktu. Fizik muayenesinde
VA :3000 gr, boy:46 cm, bas ¢evresi :35 cm idi.
Genel durumu kotd, solunumu takipneik, in-
terkostal ve subkostal ¢ekilmeleri vardi Kalp
sesleri sagda daha iyi duyuluyordu. Kamnn kas-
lan palpe edilemeyen hastanin batin distansi-
yonu mevcuttu ve barsak anslarn ele geliyordu
(Sekil -1). Testisler skrotumda ve inguinal ka-
nalda palpe edilemedi. Bilateral talipes varus
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deformitesi mevcuttu. Diger sistem muayene-
leri normaldi. Prune-belly sendromu ve bron-
kopnoémoni tamsiyla servise kabul edilen has-
taya antibiyotik tedavisi baslandi. Cekilen PA
akciger grafisinde sag akeiger iist ve orta lob-
lan atelektatik gorintimdeydi (Sekil 2). Serum
BUN, kreatinin degerleri yiiksek olan hastanin
renal fonksiyonlarn takip edildi. Uriner sistem
patolojilerini tespit etmek icin yapilan batin
USG'de sag bobrek renat pelvisi grade II ekta-
zik, sag lireter mesane giris yerine kadar boy-
lu boyunca dilate, mesane duvar kalinlig: art-

Sekl 1. Prune belly sendromlu yenidoganin dismorfik &zel-
likleri goriluyor.
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Sekil 2. Sad akciger Ust ve orta zonlarda havalanma kayby,
hafif déniik olmakla birlikte trakea, kalp ve ana da-
mar yapilarinda saga sift izleniyor. Abdomen late-
ral capinin artmis oldugu dikkati cekiyor.

misg, sol bdbrek toplayic: sistemi grade I1-111 ek-
tazik izlendi. Voiding sistotliretrogramda sagda
daha belirgin olmak tizere her iki treter genis
ve kivrintih gérintimde ve yine sagda daha be-
lirgin olmak tlizere pelvikaliksiyel yapilar kiint
ve ektazik izlendi (grade IV vezikotreteral ref-
14) (Sekil 3). ﬁretrogramda herhangi bir ano-
mali saptanmadi. Yapilan intravenoz pyelogra-
fide her iki bobrek fonksiyone, ozellikle sag
bébrek pelvisi ve her iki tireter genis olarak iz-
lendi.Yatisinin 11. gintnde PA akciger grafi-
sinde atelektazik akciger alanlarimin diizeldigi
goérialdi. Takibinde solunum sikintisi diizelen,
bobrek fonksiyon testleri normale dénen, oral
alimi artan ve kilo almaya baslayan hastaya
profilaktik antibiyotik tedavisi baslandi, mesa-
ne drenajiru saglamak i¢in gecici silikon sonda
takildi ve vezikostomi planlanarak taburcu
edildi.

$ekil 3. Sistogram incelemesinde sagda daha belirgin olmak
izere bilateral VUR izleniyor. Ureter distal kesimle-
ri daha genis tortiyéz gérinimdedir.

TARTISMA

Prune belly sendromu ilk olarak 1839 yi-
Iinda Frolich tarafindan tammlanmstir. Pato-
genezi tam olarak bilinmemektedir. Vakalarn
cogunun sporadik ve normal karyotipte olma-
sma karsin hastalarin %90'mindan fazlasinin
erkek olmasi bazi arastirmacilara X'e bagh ka-
htim diistindtrmuis, fakat genetik gecisi gos-
teren bir kanit bulunamamistir. Bugiin igin
kabul edilen en yaygm géris bu sendromun
enfeksiydz ve/veya teratojen ajanlarin multi-
faktoriyel etkisi ile ya distal tiriner sistemin
inutero obstruksiyonu yada mezenkimal geli-
simin embiriyolojik aberasyonu sonucu gelis-
tigi seklindedir®.

Siddetli tiriner sistem anomalileri ve pul-
moner hipoplazi perinatal o6liimlerin énemii bir
sebebidir. Yasayan cocuklar renal yetmezlik
acisindan ytiksek risklidirler, %30unda co-
cukluk ve adélesan dénemde renal yetmezlik
gelisir. Yapilan mikronekropsi ve otopsi mater-
yallerinde ileri derecede renal displazi gésteril-
mistir®. Reinberg ve ark.® infansi déneminde -
yasayan prune belly sendromlu hastalarda re-
nal yetmezlik insidansinin reflu, obstruksiyon
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ve uriner sistem enfeksiyonlarmin dikkatli te-
davisiyle azaltilabilecegini, yasayan c¢ocuklar-
da renal yetmezligin piyelonefrit ve obstruksi-
yon sonucu oldugunu belirtmislerdir. Noh ve
ark.® da tirosepsisi renal yetmezlik ile iliskili
bulmuslar, ultrasonografi ya da sintigrafide
bébreklerin bilateral anormal olmasi, serum
kreatinin diizeyinin 0.7 mg/dl'den ytiksek ol-
mas1 ve klinik pyelonefrit gelisiminin renal yet-
mezlik acisindan olumsuz prognostik faktorler
oldugunu bildirmislerdir. Hastamiz bize bas-
vurdugunda uriner sistem enfeksiyonu yoktu,
yapilan batin ultrasonografisinde her iki béb-
rekte ektazi saptandi. Noh ve ark.®'na gére
hastamizda Urosepsisin olmamas: iyi, fakat
her iki boébrekte ektazinin tespiti kéti prog-
nostik faktoérd.

Ureterlerin anatomik gértiiniima genellikle
anormaldir. Ureterlerin uzamis, segmental
olarak dilate ve kivrintilh gidisi alt uc¢ta daha
belirgindir. Vezikotreteral reflu olgularin %75’
inde bulunur®®. Bizim olgumuzda voiding
sistouretrogramda sagda daha belirgin olmak
lzere grade IV vezikotreteral reflu ve tireterle-
rin ézellikle distal kesimlerinin kivrintili ve di-
late oldugu dikkati ¢ekmistir.

Uretra bu sendromda siklikla normal ol-
masina ragmen, posterior tiretral valv, dilatas-
yon, atrezi ve stenoz, mikrotiretra ve megalo-
tiretray1 iceren cesitli anomaliler gorilebilir®.
Olgumuzda cekilen tirotrogramda herhangi bir
anomali saptanmamistir.

Hastamizda da mevcut olan kriptoorsidizm
vakalann buyiik bir kisminda vardir ve uzun
siire yasayan hastalarda infertilite nedeni ola-
bilir. {lk y1l icinde yapilan orsiopeksinin uzun
dénem sonuclanmn iyi oldugu bildirilmekte-
dir®,

Prune belly semdromlu cocuklarda renal
anomaliler disinda gastrointestinal, gelisimsel
ve ortopedik problemler bulunabilir”-®. Prune
belly sendromunda oligohidramniozun intra-
uterin g¢evreyi simirlandirip, fetal basiya ve so-
nui; olarak deformitelere yol ag¢tifina inamil-
maktadir. Smith? ilk kez obstruktif tiropati ile
birlikte olan kas-iskelet sistem anomalilerini
bildirmistir. Olgularm yaklasik %40'1mmda kas-
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iskelet sistemi anomalileri bulunmaktadir.
Green ve ark.® prune belly sendromlu serile-
rinin %30'unun ortopedik anomalilere sahip
oldugunu bildirmistir. Talipes, konjenital kal-
ca dislokasyonu, ekstremite ve parmaklarn
yoklugu, polidaktili ve artrogripozis gibi orto-
pedik problemler bildirilmistir. Bizim olgu-
muzda her iki ayakta talipes varus deformite-
si tespit edilmistir.

Prune belly sendromlu ¢ocuklarda pulmo-
ner problemler dogumda oligohidramnioza se-
konder akciger hipoplazisi ve daha sonraki do-
nemlerde tekrarlayan akciger enfeksiyonlari-
dir. Karin kaslarmin olmamas: nedeniyle, 6k-
stirtik ve akcigerlerini temizleme yetenekleri-
nin simirli olmasi1 bu ¢ocuklart pulmoner en-
feksiyonlara duyarl hale getirmektedirl9. Bi-
zim olgumuz da bronkopnémoni ve buna bag-
I1 respiratuar distres nedeniyle bize basvur-
mustu.

Yasayan hastalarda cesitli medikal ve cer-
rahi tedavi yontemleri denenmistir. Abdominal
duvar rekonstruksiyonu, orsiopeksi, vezikos-
tomi, nefrostomi, nefro-tireteroktomi ve kas-
iskelet anomalilerine yonelik diizeltici operas-
yonlar bunlardan bazilandir®. Ayrica triner
sistem enfeksiyonlarina karsi profilaktik anti-
biyotik kullaumi énerilmektedir!). Biz de
hastamiza profilaktik olarak antibiyotik teda-
visi bagladik ve vezikostomi planlayarak ta-
burcu ettik.

Prune belly sendromu nadir gérilmesi ne-
deniyle sunulmus ve literatiir bilgileri gézden
gecirilmistir.
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