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OZET

Bu makalede driner sistem anomalilerinin yani sira abdominal kas ve um-
bilikal arter anomalisi olan 15 haftalik bir erkek fetus sunulmaktadir. Uriner
sistem anomalileri ve abdominal kaslanin hipoplazisi/agenezisi ile karakteri-
ze Prune belly sendromunun multikistik renal displazi ile birlikteligi bilinmek-
tedir. Olgu, bu sendrom ile at nali bdbrek birlikteliginin bildirilmemis olmasi
nedeniyle sunulmaktadir.
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SUMMARY

Association of Prune belly syndrome and horse shoe kidney (case
report)

A male fetus with a gestational age of 15 weeks with abdominal muscular
and umbilical cord vessel anomalies in addition to urinary system anoma-
lies is presented in this article. The association of Prune belly syndrome
characterized with urinary system anomalies and abdominal muscular
hypoplasia/agenesis with multicystic renal dysplasia is well known. This
case is presented because the association of horse shoe kidney with this
syndrome has not been reported before.
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Giris

Prune belly isimlendirmesi, fetusun karin 6én duva-
rinin burusmus kuru erik benzeri (“wrinkled prune-
like”) gorinimiinden kaynaklanmistir (1). Bu send-
rom ayni zamanda Eagle-Barrett triad (ticli) sendro-
mu ve Uretral obstriiksiyon malformasyon kompleksi
seklinde de adlandirilmaktadir. Prune belly sendromu
(PBS) 35000-50000 dogumda bir ve erkeklerde kizlar-
dan daha ytiksek oranlarda (18-20 kat) gortilmektedir
(1-3). PBS abdominal kaslarin yoklugu, inmemis testis
ve iliriner anomalileri iceren triad seklinde ilk olarak
1950’de Eagle ve Barrett tarafindan tanimlanmaistr.
Eagle ve Barrett’in tanimladigi tiriner anomaliler i¢in-
de megasist (mega mesane), megaloiireter, hidronef-
roz ve renal displazi yer almaktadir (1,6-8). Sonraki
calismalarda bu iriner anomalilere ek olarak alt tiri-
ner obstriiksiyon (genellikle posteriyor iretral valv
seklinde) tanimlanmuistir (1,4). PBS ile birlikte ekstre-
mite deformiteleri, pulmoner hipoplazi ve oligohid-
ramnios bildirilmistir (1-3). PBS’de genellikle normal
karyotip bulunmasina ragmen, trizomi 13, 18, 21 ve
monozomi X ile birlikteligi de bildirilmistir (2,3,5).
Bu makalede, PBS’da bugiine kadar tanimlanmas ri-
ner sistem anomalilerinden farkli bir anomalisi olan
ve ayni zamanda bilateral multikistik renal displazi
de gosteren at nali bobrekle beraber PBS saptanmuis 15
haftalik bir fetus sunulmustur.

Olgu Sunumu

Aralarinda akrabalik dykiisii bulunan 29 yasindaki
erkek ile 27 yasinda saglikli bir kadinin ikinci gebeli-
ginin takibi sirasinda 15. haftada fetal ultrasonografi-
de oligohidramnios ve mega mesane (megasist) sap-
tanmustir. Prenatal sitogenetik tan1 amaci ile amniyo-
sentez yapilmistir. Antenatal takiplerinde laboratuvar
tetkikleri normal olarak degerlendirilmistir. Ailenin
de onayi alinarak gebelik sonlandirilmistir.

Fetusun otopsisinde dis muayenede abdominal
distansiyon digsinda belirgin bir patoloji saptanmadi.



Fetus 300 gr agirliginda ve ayak taban uzunlugu 22 mi-
limetre (15-16 hafta ile uyumlu) olarak olcildii. Kafa
acildiginda; kafa kemikleri, beyin zarlar1 normal olup,
herhangi bir patoloji saptanmadi. Beyin, beyincik ve
beyin sap1 normal lokalizasyonlarinda ve goriintimde
idi. Gogus boslugu agildiginda; akcigerler, kalp ve diger
yapilar normal olarak degerlendirildi. Karin boslugu
acildiginda; mesanenin ileri derecede genislemis oldu-
gu, duvarinin inceldigi ve gogiis kafesinin altina kadar
uzandig1 dikkati cekmekteydi (Sekil 1). Mesane kaldi-
rildiginda bobrekler at nali seklinde idi ve sol kisminin
saga gore hipoplazik gortiniimde oldugu izlendi. Sol
ureter de sag lretere gore hipoplazikti. Mesane 4x3x3
cm boyutlarinda olup, acildiginda iiretral ¢ikisinin ka-
pali oldugu dikkati cekti. Daha sonra bu bolgeden me-
sanenin alt boliimiini, liretranin ve rektumun tist bo-
limind icerecek sekilde bir 6érnek alindi. Bu 6rnegin
histolojik seri kesitlerinde iiretranin ne mesane ile, ne
de rektumla herhangi bir iliskisinin oldugu gosterile-
medi. Mesane ile tiretra arasinda 1 milimetreden ince
zar seklinde bir yap1 bulunmakta idi (Sekil 2). Testisler

Sekil 2. Alt Uriner obstriiksiyon ve posteriyor valv olusumu (ktguk ok:
ureter, yildiz: mesane, biyik ok: olugan valv yapisi) (HEx25)
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inguinal kanalin giris deliginin tistiinde idi. Anis agik-
t1 ve mekonyum goriilmekte idi. At nali seklindeki
bobregin kesit ylizeylerinde en biiytigii 0.3 cm capinda
cok sayida kistik yap1 izlenmekte idi. Histopatolojik in-
celemede lobar disorganizasyon ve rudimenter mediil-
ler piramidler goriilmekte idi. Medullada indiferansiye
epitelle doseli primitif duktus yapilar1 ve bu yapilar
etrafinda konsantrik lamellasyon gosteren fibromiis-
kiler doku artis1 dikkati cekmekte idi (Sekil 3). Gobek
kordonunda tek umbilikal arter bulunmaktayd: (Sekil
4). Amniyosentez materyalinden yapilan sitogenetik
incelemede normal karyotip (46,XY) saptandu.

Sekil 3. A: Multikistik renal displazi (HEx100). B: Fibromiskdler
hiperplazi (HEx100)

Sekil 4. Umbilikal kord damar anomalisi (HEx25)

Tartisma

PBS erkeklerde daha sik olarak goriiliir. Uriner sis-
tem anomalileri, kriptorsidizm ve abdominal kaslarin
agenezisi veya hipoplazisi seklindeki ti¢ 6nemli 6zel-
ligi ile tanimlanan PBS, ayni zamanda triad sendro-
mu olarak da bilinmektedir. Bu sendromun en dikkat

leridir ve bunlarin icinde de en basta mega mesane
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(megasist) gelmektedir. Bu anomali hemen daima bu
sendrom ile birlikte goriilen bir 6zelliktir. Diger iri-
ner sistem anomalileri icinde renal displazi (multikis-
tik renal displazi), hidrotireter ve hidronefroz oldugu
bildirilmistir (1-3,6). PBS'na ekstremite anomalileri,
akciger hipoplazisi, Potter yiiz gortintimi gibi 6zellik-
ler de eslik edebilmektedir (1-3). Bizim olgumuzda bu
tir anomaliler izlenmemistir. Oligohidramnios sik-
Iikla bulunur. Genellikle bu anomaliler 20. haftadan
sonra belirlenebilmektedir (2). Ancak kaynaklarda 13.
haftada da saptanan olgular bildirilmistir (2,3). Bizim
olgumuzda 15. haftada megasist ve oligohidramnios
saptanmasi lizerine, ailenin de izniyle gebelik sonlan-
dirilmistir. PBS'nda genellikle normal karyotip sapta-
nir. Ancak trizomi 13, 18, 21 ve Turner sendromu ile
birlikteligi de bildirilmistir (2,3,5). Bizim olgumuzun
gebelik sonlanmadan 6nce alinan fetal materyalinin
sitogenetik incelemesinde normal Kkaryotip (46,XY)
saptanmustir.

PBS'nun etiyopatogenezinde farkhi gorisler bildi-
rilmistir. Abdominal kaslardaki yetersizligin, 6.-7.
gebelik haftalar1 arasinda lateral mezoblastlarin go-
clindeki bir defektten ya da {iretral obstriiksiyonun
neden oldugu mesanenin mekanik dilatasyonundan
kaynaklandigi distintlmektedir (2). Mega mesane,
dretral atrezi ya da stenozun neden oldugu mekanik
dilatasyonun bir sonucudur. PBS ile birlikte olan iiret-
ral atrezi olgular1 nadirdir. Genellikle posteriyor iiret-
ral valv seklinde alt tiriner ¢ikis obstriiksiyonu bulun-
maktadir (2). Bizim olgumuzda tretral atrezi mevcut
olmayip, yalnizca mesanenin alt ¢ikisinda memb-
ran6z bir yap1 (posteriyor iiretral valv) bulunmakta
idi. Kriptorsidizm nedeni olarak genellikle mega me-
sanenin testisleri yukariya dogru ittigi ve boylece in-
guinal kanala dogru olan gog¢iinii gergeklestiremedigi
distinilmektedir (2). Bizim olgumuzda da testisler
bulunmasi gereken diizeyin yukarisinda bulunmakta
idi. Urogenital anomaliler, prenatal ultrasonografik
inceleme ile biyiik oranda (%78) saptanabilmekte-
dir. Prenatal donemdeki ultrasonografik incelemede
PBS %31, posteriyor tretral valv ise %46 oraninda
saptanabilmektedir.

Fetusun canliligi renal displazinin ve pulmoner hi-
poplazinin siddetine baghdir. Bizim olgumuzda pul-
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moner hipoplazi saptanmadi. Ancak bilateral multi-
kistik renal displazi belirgindi. [1k kez sendrom olarak
1950’de Eagle ve Barrett tarafindan tanimlandigindan
beri, PBS'nun renal displazi ile birlikteligi bilinmekte-
dir. Bizim olgumuzun 0Ozelligi bu tanimlanan triner
anomalilere ek olarak; bilateral multikistik renal disp-
lazi de igeren at nali bobregin bulunusudur. At nal
bobregin bulunusu PBS ile rastgele bir birliktelik mi,
yoksa yeni bir sendrom mu veya rastlantisal bir bulgu
mu sorularinin yanitlarinin ancak daha genis seriler-
de yapilacak patolojik ve genetik caligmalarla ortaya
konulabilecegini diisinmekteyiz.
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