
G‹R‹fi

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromu (MM‹HS) üriner sistem ve
barsaklarda azalm›fl kas tonusu ile karakterli,
yenido¤an döneminin ifllevsel intestinal t›kan›k-
l›klar›n›n en a¤›r tablosunu oluflturan, nadir bir
hastal›kt›r (1,2). Bu sendromda intestinal hipo-
peristaltizm ifllevsel bir t›kan›kl›k yaratarak k›sa
ve malrotasyon gösteren mikrokolon tablosuna
neden olur. Megasistis-mikrokolon-intestinal
hipoperistalsis sendromunun prenatal tan›mlan-

mas› gereksiz cerrahi uygulanmamas›n› ve has-
tan›n do¤um sonras› prognozu hakk›nda da fikir
oluflmas›n› sa¤lar (1). Bu sendrom ile ilgili ya-
y›nlanm›fl makaleler ço¤unlukla olgu sunumu
fleklinde olup seriler de dört veya befl gibi az sa-
y›da vaka içermektedir (2,3). Bu yaz›da intra-
uterin eksitus nedeniyle otopsi yap›lan erkek bir
fetüste izledi¤imiz morfolojik özellikleri ay›r›c›
tan›ya yönelik olarak sunmay› amaçlad›k.

OLGU SUNUMU

Yirmi befl yafl›ndaki annenin (gravida: 1,
parite: 0, abortus: 0) ilk gebeli¤inde on beflinci
gestasyon haftas›nda intrauterin eksitus sonras›

ÖZET

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sen-
dromu, otozomal resesif geçiflli, nadir görülen, mesane-
nin mekanik t›kan›kl›k olmadan ileri derecede geniflle-
me ve kistleflmesi, barsaklarda hipoperistaltizm ve mal-
rotasyon ile karakterli, oldukça kötü prognozlu do¤um-
sal bir sendromdur. ‹fllevsel t›kan›kl›k ve mesanede ge-
nifllemenin alt›nda nöropatik ve myopatik bozuklukla-
r›n yatt›¤› düflünülmekte, ancak sendrom heterojen his-
topatolojik bulgular göstermektedir. Olgumuz intraute-
rin eksitus sonucu otopsi ile tan› verilen, sendromun ti-
pik özelliklerini gösteren erkek bir fetüstü. Sendromun
makroskopik tan›sal otopsi bulgular›n› ve histopatolo-
jik-patofizyolojik iliflkisini yans›tan bir tart›flma sunul-
mufltur. 
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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.
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otopsi yap›lan erkek fetüsün kar›n bölgesinde
belirgin fliflkinlik gösterdi¤i izlenmifltir. A¤›rl›¤›
100 gr, bafl çevresi 14 cm, tepe-topuk mesafesi
17 cm, ayak taban› uzunlu¤u 2,5 cm, oturma
yüksekli¤i 11 cm olarak ölçülmüfltür. Fetüsün
ç›plak gözle anatomik incelemesinde uzuvlarda
ve deride anomali ya da baflka özgün patolojik
de¤ifliklik saptanmam›flt›r. Gö¤üs bofllu¤u ve
kar›n usulüne uygun olarak aç›ld›¤›nda tüm ka-
r›n bofllu¤unu dolduran beyaz renkli, fleffaf
özellikte kistik kitle saptanm›flt›r. Uygun kesi
yöntemi ile ile kistik yap›n›n ileri derecede ge-
nifllemifl mesane oldu¤u (megasistis), normal
boyut ve genifllikteki üreterler ile devaml›l›k
gösterdi¤i ve stile yard›m› ile üretra ç›k›fl›n›n t›-
kal› olmad›¤› gözlenmifltir (Resim 1). Mesane
en büyük çap› 3 cm, duvar› en kal›n yerinde 0,2
cm olup ileri derecede incelmifl, içinden berrak
s›v› boflalm›fl olup mesane iç yüzü düzgün görü-
nümde izlenmifltir. Sa¤ ve sol akci¤erler beraber
4 gr a¤›rl›¤›ndad›r. Kalp d›fl görünümü normal
olup 1 gr a¤›rl›¤›ndad›r. Dolafl›m yönünde kesi
ile incelendi¤inde kalp boflluklar›nda, kapakç›k-
larda ve büyük damarlarda patolojik de¤ifliklik
ya da anomali lehine bulgu gözlenmemifltir. Ka-
raci¤er 5 gr, sa¤ ve sol böbrekler normal görü-
nümde olup beraber 2 gr a¤›rl›¤›nda ölçülmüfl-
tür. Plasenta 12x9x4 cm boyutlar›nda, göbek
kordonu 20 cm uzunlu¤unda izlenmifltir. Tüm
kolonun normalden küçük ve ince oldu¤u (mik-
rokolon), sol üst kadranda yerleflti¤i ve normal

rotasyonun gerçekleflmedi¤i izlenmifltir (Resim
2). Mesane duvar kesitlerinin mikroskopik ince-
lemesinde normal tabakalar›n bulundu¤u, ancak
müskülaris propriya’n›n ileri derecede inceldi¤i,
kolon duvar›n›n ise yine normal tabakalara sa-
hip fakat incelmifl oldu¤u göze çarpm›flt›r. Sub-
mukozal ve miyenterik sinir pleksuslar›n›n nor-
mal say› ve büyüklük s›n›rlar›nda oldu¤u sap-
tanm›flt›r. Kafa bofllu¤u usulüne uygun olarak
aç›ld›¤›nda kemik yap›lar, beyin ve beyincik
normal yerleflim yerlerinde ve görünümde izlen-
mifltir. Beyin, akci¤er, kalp, karaci¤er, böbrek-
ler, adrenal bezler, dalak, timus, tükrük bezleri,
iskelet kas› ve deri kesitleri incelendi¤inde her-
hangi bir patolojik de¤ifliklik gözlenmemifltir.
Plasenta mikroskopik incelemesinde gestasyo-
nel yafl ile uyumlu ve normal olarak de¤erlendi-
rilmifltir. Vücut ölçümleri, a¤›rl›¤› ve organ
a¤›rl›klar› 15. gestasyonel hafta ile uyumlu ola-
rak normal s›n›rlarda bulunmufltur. 

TARTIfiMA

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromu, ilk olarak 1976 y›l›nda Ber-
don ve arkadafllar› taraf›ndan tan›mlanm›fl, önü
mekanik olarak t›kal› olmayan geniflleyerek
kistleflmifl mesane, buna ba¤l› abdominal fliflkin-
lik, azalm›fl ya da hiç olmayan intestinal peris-
taltizm ve canl› do¤mufl hastalarda safral› kus-Resim 1. Dev boyuttaki mesane (solda), üreter ve böbrekler iz-

leniyor.

Resim 2. Torakal ve abdominal organlar›n bütünlü¤ü bozul-
madan ç›kar›lm›fl hali arka yüzden izleniyor. Kolonun küçük
boyutu ve sol üst kadran yerleflimi dikkati çekiyor. 
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ma ile karakterli bir sendromdur (2,3). Mesane
hipotonik olup buna ikincil olarak üst üriner sis-
temde de¤iflen oranlarda geniflleme görülebilir
(1). Sendrom akraba evliliklerinde daha s›k or-
taya ç›kmakta ve otozomal resesif kal›t›m gös-
termektedir (4,5). Kaynaklarda sendromun k›z-
larda dört kat fazla oldu¤u bildirilmekte olup,
Berdon ve arkadafllar›n›n sundu¤u befl olgunun
tümü k›zd›r (1,3,6). Antenatal ultrasonografide
en s›k bulgu kar›n distal bölümünde kistik lez-
yon varl›¤›d›r. Erkeklerde ay›r›c› tan›da posteri-
yor üretral valv, üretral stenozis ve prune belly
sendromu (PBS), k›zlarda hidrokolpos ya da
over kisti akla gelmelidir (1). Megasistis (dev
mesane) saptand›¤›nda olas› nedenler nöropatik
mesane ç›k›fl t›kan›kl›¤›, miyopati veya gerçek
mesane ç›k›fl t›kan›kl›¤›d›r. Nöropatik etyoloji-
lerin bafl›nda meningomiyelosel gelmektedir.
K›zlarda mesane ç›k›fl›n›n gerçek t›kan›kl›¤› çok
nadir olup ço¤unlukla üreterosel veya üretral at-
reziye ikincildir. Megasistisin miyopatik neden-
leri aras›nda PBS ve MM‹HS mevcuttur (1).
PBS, kar›n duvar› kaslar›nda gevfleklik, hidro-
üreteronefroz ve kriptorflidizm triad›, bilateral
üreteral dilatasyon ve ektazi ile karakterlidir;
mikrokolon ve intestinal motilite ile ilgili bo-
zukluklar beklenmez (6). 

Megasistis-mikrokolon-intestinal hipope-
ristalsis sendromunun histopatolojik bulgular›
üzerine kesin fikir birli¤i oluflmam›fl, submuko-
zal ve miyenterik pleksuslarda gangliyon hücre
say›s›n›n normal, artm›fl ya da azalm›fl oldu¤unu
savunan görüfller bildirilmifltir (1,6,7). Düz kas
hücrelerinde vakuoler dejenerasyon ve afl›r› gli-
kojen birikimi kaydedilmifltir (1,8). Elektron
mikroskopi ve immünhistokimya ile düz kas ak-
tininin, kas›lma ifllevi ve hücre iskeletinde gö-
revli proteinlerin azald›¤› gösterilmifltir (6,9).
Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistal-
sis sendromunda Cajal’›n interstisyel hücreleri-
nin mesane duvar›nda normal kontrollere k›yas-
la azald›¤› veya bulunmad›¤› ve pacemaker gö-
revi gören bu hücrelerin yoklu¤unda hipoperis-
talsis ve hipotoni oluflabilece¤i ileri sürülmüfltür
(2). Mesane duvar›nda çok say›da sinir trunkusu

ve elastozis olabilece¤i bildirilmifltir (7). Oto-
nom sinirlerde immatürite veya ifllev bozuklu-
¤u, aksonal distrofi ve barsak peptidlerinde den-
gesizlikler literatürde öne sürülmüfl di¤er pato-
fizyolojik aç›klamalard›r (10). Megasistis-mik-
rokolon-intestinal hipoperistalsis sendromu ile
PBS’nin örtüflen bulgular› ba¤lam›nda iki sen-
dromun ortak bir patogenez gösterebilece¤i ön-
görülmüfltür (6,11). Mesane genifllemesi ikisin-
de ortakt›r, ancak kar›n duvar› gevflekli¤i ve hid-
ronefroz MM‹HS’de beklenmez (6). ‹ki sen-
dromda da kas lifleri aras›nda fibrositler ve kol-
lajende art›fl saptanm›flt›r (6,8).

Olgumuzda mesane ya da barsak duvar›n-
da sinir iletimini ilgilendirebilecek bir morfolo-
jik bozukluk veya düz kas hücrelerinde ›fl›k
mikroskopisi ile patolojik bir de¤ifliklik saptan-
mam›flt›r. Olgumuzdaki duvar elemanlar›n›n ni-
cel veya nitel yönden normal s›n›rlarda olmas›,
kaynaklarda barsak duvar›nda erken dönemde
artm›fl veya normal say›da gangliyon hücreleri-
nin görülebilece¤i, ancak ilerleyen dönemde
barsakta genifllemeye ba¤l› olarak bu hücrelerin
say›ca azalabilece¤i sav› ile uyuflmaktad›r (7).
Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistal-
sis sendromunda ana tan›sal bulgular radyolojik
veya makroskopik olarak anatomik inceleme ile
elde edilmektedir. Hastalar›n ço¤unda prognoz
çok kötü olup ölüm ilk 6 ayda gerçekleflmekte-
dir (10). Sonuç olarak kar›nda ileri derecede flifl-
li¤i bulunan olgular usulüne uygun olarak tam
otopsi yap›larak incelenmeli, organlar bütünlü-
¤ü bozulmadan de¤erlendirilmeli ve MM‹HS
gibi nadir, ancak kal›tsal temeli bulunan bir sen-
drom atlanmamal›d›r.
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