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OZET

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sen-
dromu, otozomal resesif ge¢isli, nadir goriilen, mesane-
nin mekanik tikaniklik olmadan ileri derecede genisle-
me ve kistlegmesi, barsaklarda hipoperistaltizm ve mal-
rotasyon ile karakterli, oldukc¢a kétii prognozlu dogum-
sal bir sendromdur. Tglevsel ikamkhk ve mesanede ge-
niglemenin altinda néropatik ve myopatik bozuklukla-
rm yattig: diisiiniilmekte, ancak sendrom heterojen his-
topatolojik bulgular gostermektedir. Olgumuz intraute-
rin eksitus sonucu otopsi ile tam verilen, sendromun ti-
pik 6zelliklerini gosteren erkek bir fetiistii. Sendromun
makroskopik tamisal otopsi bulgularim ve histopatolo-
jik-patofizyolojik iligkisini yansitan bir tartigma sunul-
mustur.

Anahtar sozciikler: Megasistis, malrotasyon, sendrom,
otopsi

ABSTRACT

Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndro-
me is a rare, congenital, autosomal recessive syndrome
characterized by excessive dilatation of the urinary
bladder without true outlet obstruction, hypoperistal-
tism and malrotation of intestines, and a very poor
prognosis. It was proposed that neuropathic and myo-
pathic disorders underlie the functional obstruction
and dilatation of the bladder while the syndrome exhi-
bits heterogenous histopathological features. Our case
was a male fetus diagnosed by autopsy after intrauteri-
ne death, with typical findings of the syndrome. A dis-
cussion of the gross features in autopsy and histopatho-
logical-pathophysiological correlation is presented.

Key words: Megacystis, malrotation, syndrome, au-
topsy

GIRIS

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromu (MMIHS) iiriner sistem ve
barsaklarda azalmig kas tonusu ile karakterli,
yenidogan déneminin islevsel intestinal tikanik-
Iiklarinin en agir tablosunu olusturan, nadir bir
hastaliktir (1,2). Bu sendromda intestinal hipo-
peristaltizm iglevsel bir tikaniklik yaratarak kisa
ve malrotasyon gosteren mikrokolon tablosuna
neden olur. Megasistis-mikrokolon-intestinal
hipoperistalsis sendromunun prenatal tanimlan-
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mas1 gereksiz cerrahi uygulanmamasini ve has-
tanin dogum sonrasi prognozu hakkinda da fikir
olugsmasim saglar (1). Bu sendrom ile ilgili ya-
yinlanmis makaleler ¢cogunlukla olgu sunumu
seklinde olup seriler de dort veya bes gibi az sa-
yida vaka icermektedir (2,3). Bu yazida intra-
uterin eksitus nedeniyle otopsi yapilan erkek bir
fetiiste izledigimiz morfolojik 6zellikleri ayirict
taniya yonelik olarak sunmayi amacladik.

OLGU SUNUMU
Yirmi bes yasindaki annenin (gravida: 1,

parite: 0, abortus: 0) ilk gebeliginde on besinci
gestasyon haftasinda intrauterin eksitus sonrasi
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otopsi yapilan erkek fetiisiin karin bolgesinde
belirgin siskinlik gosterdigi izlenmistir. Agirlig1
100 gr, bag cevresi 14 cm, tepe-topuk mesafesi
17 cm, ayak tabani uzunlugu 2,5 cm, oturma
yiiksekligi 11 cm olarak olgiilmiistiir. Fetiisiin
ciplak gozle anatomik incelemesinde uzuvlarda
ve deride anomali ya da bagka 6zgiin patolojik
degisiklik saptanmamistir. Gogiis boslugu ve
karin usuliine uygun olarak agildiginda tiim ka-
rin boslugunu dolduran beyaz renkli, seffaf
ozellikte kistik kitle saptanmistir. Uygun kesi
yontemi ile ile kistik yapinin ileri derecede ge-
nislemis mesane oldugu (megasistis), normal
boyut ve genislikteki iireterler ile devamlilik
gosterdigi ve stile yardimi ile iiretra ¢ikiginin ti-
kali olmadig1 gozlenmistir (Resim 1). Mesane
en biiyiik cap1 3 cm, duvari en kalin yerinde 0,2
cm olup ileri derecede incelmis, icinden berrak
stv1 bosalmis olup mesane ic¢ yiizii diizgiin gorii-
niimde izlenmigtir. Sag ve sol akcigerler beraber
4 gr agirhi@indadir. Kalp dig goriiniimii normal
olup 1 gr agirligindadir. Dolagim yoniinde kesi
ile incelendiginde kalp bosluklarinda, kapakcik-
larda ve biiyiik damarlarda patolojik degisiklik
ya da anomali lehine bulgu gbzlenmemistir. Ka-
raciger 5 gr, sag ve sol bobrekler normal gorii-
niimde olup beraber 2 gr agirliginda ol¢iilmiis-
tir. Plasenta 12x9x4 cm boyutlarinda, gobek
kordonu 20 cm uzunlugunda izlenmigtir. Tiim
kolonun normalden kii¢iik ve ince oldugu (mik-
rokolon), sol iist kadranda yerlestigi ve normal

Resim 1. Dev boyuttaki mesane (solda), iireter ve bobrekler iz-
leniyor.

122

Tiirk Patoloji Dergisi 2007,;23(2):121-124

Resim 2. Torakal ve abdominal organlarin biitiinliigii bozul-
madan cikarilmis hali arka yiizden izleniyor. Kolonun kiiciik
boyutu ve sol iist kadran yerlesimi dikkati cekiyor.

rotasyonun gerceklesmedigi izlenmistir (Resim
2). Mesane duvar kesitlerinin mikroskopik ince-
lemesinde normal tabakalarin bulundugu, ancak
miiskiilaris propriya’nin ileri derecede inceldigi,
kolon duvarinin ise yine normal tabakalara sa-
hip fakat incelmis oldugu géze carpmistir. Sub-
mukozal ve miyenterik sinir pleksuslarinin nor-
mal say1 ve biiyiikliik sinirlarinda oldugu sap-
tanmistir. Kafa boslugu usuliine uygun olarak
acildiginda kemik yapilar, beyin ve beyincik
normal yerlesim yerlerinde ve goriiniimde izlen-
migtir. Beyin, akciger, kalp, karaciger, bobrek-
ler, adrenal bezler, dalak, timus, tiikriik bezleri,
iskelet kas1 ve deri kesitleri incelendiginde her-
hangi bir patolojik degisiklik gozlenmemistir.
Plasenta mikroskopik incelemesinde gestasyo-
nel yas ile uyumlu ve normal olarak degerlendi-
rilmigtir. Viicut Olctimleri, agirligi ve organ
agirliklart 15. gestasyonel hafta ile uyumlu ola-
rak normal sinirlarda bulunmustur.

TARTISMA

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromu, ilk olarak 1976 yilinda Ber-
don ve arkadaglari tarafindan tanimlanmis, onii
mekanik olarak tikali olmayan genisleyerek
kistlesmis mesane, buna bagli abdominal sigkin-
lik, azalmis ya da hi¢ olmayan intestinal peris-
taltizm ve canli dogmus hastalarda safrali kus-



Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sendromu

ma ile karakterli bir sendromdur (2,3). Mesane
hipotonik olup buna ikincil olarak iist iiriner sis-
temde degisen oranlarda genisleme goriilebilir
(1). Sendrom akraba evliliklerinde daha sik or-
taya cikmakta ve otozomal resesif kalitim gos-
termektedir (4,5). Kaynaklarda sendromun kiz-
larda dort kat fazla oldugu bildirilmekte olup,
Berdon ve arkadaslarinin sundugu bes olgunun
timii kizdir (1,3,6). Antenatal ultrasonografide
en sik bulgu karm distal boliimiinde kistik lez-
yon varligidir. Erkeklerde ayirici tanida posteri-
yor iretral valv, iiretral stenozis ve prune belly
sendromu (PBS), kizlarda hidrokolpos ya da
over Kkisti akla gelmelidir (1). Megasistis (dev
mesane) saptandiginda olasi nedenler noropatik
mesane ¢ikig tikaniklig1, miyopati veya gercek
mesane cikis tikanikligidir. Noropatik etyoloji-
lerin basinda meningomiyelosel gelmektedir.
Kizlarda mesane ¢ikisinin gercek tikanikligi cok
nadir olup cogunlukla iireterosel veya iiretral at-
reziye ikincildir. Megasistisin miyopatik neden-
leri arasinda PBS ve MMIHS mevcuttur (1).
PBS, karin duvari kaslarinda gevseklik, hidro-
tireteronefroz ve kriptorsidizm triadi, bilateral
iireteral dilatasyon ve ektazi ile karakterlidir;
mikrokolon ve intestinal motilite ile ilgili bo-
zukluklar beklenmez (6).
Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromunun histopatolojik bulgulari
tizerine kesin fikir birligi olusmamis, submuko-
zal ve miyenterik pleksuslarda gangliyon hiicre
sayisinin normal, artmis ya da azalmis oldugunu
savunan goriisler bildirilmistir (1,6,7). Diiz kas
hiicrelerinde vakuoler dejenerasyon ve asir1 gli-
kojen birikimi kaydedilmigtir (1,8). Elektron
mikroskopi ve immiinhistokimya ile diiz kas ak-
tininin, kasilma islevi ve hiicre iskeletinde go-
revli proteinlerin azaldigi gosterilmistir (6,9).
Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistal-
sis sendromunda Cajal’in interstisyel hiicreleri-
nin mesane duvarinda normal kontrollere kiyas-
la azaldig1 veya bulunmadi8i ve pacemaker go-
revi goren bu hiicrelerin yoklugunda hipoperis-
talsis ve hipotoni olusabilecegi ileri siiriilmiistiir
(2). Mesane duvarinda ¢ok sayida sinir trunkusu

ve elastozis olabilecegi bildirilmistir (7). Oto-
nom sinirlerde immatiirite veya islev bozuklu-
gu, aksonal distrofi ve barsak peptidlerinde den-
gesizlikler literatiirde one siiriilmiis diger pato-
fizyolojik ac¢iklamalardir (10). Megasistis-mik-
rokolon-intestinal hipoperistalsis sendromu ile
PBS’nin ortiisen bulgulart baglaminda iki sen-
dromun ortak bir patogenez gosterebilecegi 6n-
goriilmiistiir (6,11). Mesane genislemesi ikisin-
de ortaktir, ancak karin duvari gevsekligi ve hid-
ronefroz MMIHS de beklenmez (6). iki sen-
dromda da kas lifleri arasinda fibrositler ve kol-
lajende artig saptanmustir (6,8).

Olgumuzda mesane ya da barsak duvarin-
da sinir iletimini ilgilendirebilecek bir morfolo-
jik bozukluk veya diiz kas hiicrelerinde 1s1k
mikroskopisi ile patolojik bir degisiklik saptan-
mamigtir. Olgumuzdaki duvar elemanlarinin ni-
cel veya nitel yonden normal sinirlarda olmasi,
kaynaklarda barsak duvarinda erken donemde
artmis veya normal sayida gangliyon hiicreleri-
nin goriilebilecegi, ancak ilerleyen donemde
barsakta genislemeye bagli olarak bu hiicrelerin
sayica azalabilecegi savi ile uyusmaktadir (7).
Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistal-
sis sendromunda ana tanisal bulgular radyolojik
veya makroskopik olarak anatomik inceleme ile
elde edilmektedir. Hastalarin ¢ogunda prognoz
cok kotii olup oliim ilk 6 ayda gerceklesmekte-
dir (10). Sonug olarak karinda ileri derecede sis-
ligi bulunan olgular usuliine uygun olarak tam
otopsi yapilarak incelenmeli, organlar biitiinlii-
gii bozulmadan degerlendirilmeli ve MMIHS
gibi nadir, ancak kalitsal temeli bulunan bir sen-
drom atlanmamalidir.
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