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OZET

“Prune belly sendromu”; abdominal kas zayifhgi, Griner
traktiis anomalileri ve kriptorsitizmden olugur. Bu sendromun
etiyopatogenezi tartigmalidir. Prostat - hipoplazisi, sendromun
gelismesinde onemli bir faktGr olarak kabul edilmektedir. Bu
dzellikleri tagiyan, 25 haftalik erkek fetiis olgusu sunularak, ilgili
literatiir gbzden gegirildi.

Anahtar Kelimeler : Prune belly sendromu, prostatik
hipoplazi.

GiRiS

“Prune belly sendromu (PBS)” nun baslca ozellikleri
abdominal kas zayifh@i, Griner traktis anomalileri ve bilateral
intraabdominal kriptorgidizmdir. Bu sendrom “triad sendromu”
veya “Eagle-Barret sendromu” olarak da adlandinhr'***, Uriner
traktis anomalileri, renal displazi, dreteral dilatasyon, dilate
nontrabekiller mesane ve iiretral stenozdur’. Urogenital
anomalilerle birlikte abdonimal kas defektinin, ilk kez 1895°de
Parker tarafindan tamimlandigini belirten yayinlar ' yanisira,
1839'da Frolich'in tanimladidim séyleyenler de vardir’.

PBS'nun insidensi yaklagik olarak 1/35.000'dir’. Olgulanin
bilyiik cogunlugu erkektir. Az sayida kiz fetiis bildirilmigtir™®"®,

Olgu Sunumu :

20 yasinda, 25 haftalik gebe hasta, kontrolleri sirasinda
yapilan ultrasonografide uterus iginde kistik imaj tespit edilmesi
{izerine Kadin Hastahklan ve Dofum Polikligine basvurdu.
Burada yapilan muayenede oligohidramnios-ve tekrar edilen
ultrasonografide fetiisde batimi dolduran, toraksi daraltan kistik
kitle tespit edildi. Ekstraamniotik NaCl uygulamasi ile fetiis
dofurtuldu. Fetus ve plasentaya patolojik inceleme yapildi.

Makroskopik bulgular:

Bag-pubis uzunfugu 30 cm, agirhi 850 gr. olan erkek
fetisde kann duvan sis ve gergin olarak izlendi. Batin
agildidinda kann duvanmin 0.3 cm. kalinlikta oldugu, mesanenin
10 cm gapa ulaghgi ve tim kann boglugunu doldurdugu izlendi.
Prostatik iretranin ileri derecede genisledigi dikkati cekti.
Mesane duvar kalinligi 0.3 cm ve i¢ yizi dizglndi. Bobrekler
iri ve multikistik gérinimdeydi. Ureterlerde tortuosite ve
dilatasyon gdzlendi. Testisler mesane {zerinde bulunmaktayd
(Resim 1). Uretra acik olup, makroskopik olarak prostat
secilemedi. Fetusun dig gorinimde, gelisiminde ve diger
organlarda bagka patolojik dzellik gdzlenmedi..
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SUMMARY

The prune belly syndrome consists of a triad of abdominal
wall musculature deficency, urinory tract anomalies and
cryptorchidism. The etiology is unclear and the pathogenesis a
subject of continuing debate. The prostatic hypoplasia is an
important factor contributing to the development of the prune
belly syndorme. The case of 25 weeks male fetus who has these
features has been presented and the relavent literature has been
reviewed.
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Mikroskopik Bulgular :

Normal fetiislerle kargilastinldiginda, karnn ve mesane
duvarinda kas liflerinde belirgin hipoplazi mevcuttu. Prostatik
uretradan hazirlanan seri kesitlerde, dilate iretra cevresinde
bant seklinde fibréz stroma izlendi. Igerisinde prostat dokusunu
disiindiirebilecek tubuloalveoler bez yapilarina rastlanmad
{Resim 2). Bbrek kesitlerinde, yassilmig epitelle dogeli, farkl
gaplarda kistler, immatiir glomeruller ve andiferansiye
mezangim adalan izlendi (Resim 3). Testisler 25 haftalik fetiis
gelisimine uygun histolojik GOzellikteydi. Diger ogranlarda,
immatiirasyon disinda histolojik bir anormallik saptanmad.

TARTISMA

PBS, baslangigta, erkeklerde gdrilen bir sendrom olarak
tanimlanmistir. Ancak; son villarda, bu sendromun kizlarda
gorilen es deferi olarak kabul edilen, abdominal duvar kas
zayifi@ ve genitolriner anomalileri (dretral atrezi, uterin
duplikasyon ve anorektal anomaliler) igeren az sayida olgu
bildirilmistir®. Tipik PBS iiropatisi ile birlikte, normal abdominal
duvar gisteren olgular veya abdominal kas agenezisi bulunan
ancak Griner trakh normal olan fetisler de PBS olarak kabul
edilmektedir’.

PBS ulttrasonografi ile prenatal olarak taninabilir. Tan
genellikle 20. gestasyon haftasindan sonra konur'. Olgumuz da
24. hafta dolaylannda, ultrasonografik tetkik sirasinda
farkedilmistir.

PBS'nun etiyoloji hala tartigiimaktadir. Bu olguda oldudu
gibi cogunlukla erkeklerde gorilddgd icin, X'e badh resesif
kalitim akla gelmektedir. Fakat, hastalar fertil olmadi@i igin bu
miimkiin  gdrilmemektedir'™.  Kromozomal anomaliler
dilgiiniilmiistir. Ancak bir ¢alismada 7 monozigot ikiz olgu

R TR R T R T T AR S



Dr. Latife Candan » Dr. Filiz Ozyilmaz  Dr. Kemal Kutlu

Resim 1 : Dilate mesanenin (M) st kisrinda umblikus (U), iki yaninda
iri, kistik bobrekler (B) ve mesane (zerinde sol testis ( —9= )
izlenmektedir. Prostatik tiretra (PU) ileri derecede geniglemistir,
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Resim 3 : Bobrekde, yassimig epitelle dogeli kistler, immatir
glomeriiller ve andiferansiye mezangim adalan. (Hematoksilen-
Eozin,x200)

rapor edilmis ve nongenetik gelisimsel defekt diinilmistir’,
Son zamanlarda intrauterin viral hastaliklar da olasi etiyolojik
nedenler arasinda siralanmaktadir’,

PBS'nun patogenezini aciklamak igin dne sirilen ve
tartigilan iki teori vardir. lIki; bdtiin bulgulan erken (5-10.
haftalar) mezodermal bir defekt sonucu olarak kabul eder.
Rektus abdominis yetersizliginin primer oldugunu ve azalmig
intraabdominal basincin, driner trakt anomalililerine yol aghgim
veya hem mesane, hem de karnn duvannda primer bir kas
problemi bulundugunu ileri sirer™. lkinci teori ise; primer
iretral obstriksiyonu takiben mesane distansiyonu, buna bagh
olarak abdominal dilatasyon ve diGer sekonder anomalilerin
gelistigini  dne siirmektedir’. Ikinci teoriyi savunanlar,
hipoplastik prostat izerinde ozellikle durmakta ve bunun
prostatik iiretrada dilatasyon yaptigi, bu dilatasyonun
dretramin konumunu bozarak obstriksiyona neden oldugunu
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Resim 2 : Dilate prostatik dretra (oklar arasinda ) ve sag alt kosede
rektum (R) izlenmektedir. Reklum ve prostatik Gretra arasindaki
bosluk (B) artefakttir. (Hematoksilen-Eosin,x100}

sdylemektedirler. Her iki teori de sendromun bazi dzelliklerini
aciklarken, bazilarini agiklamaya yetmemektedir. Bir grup
arastirmaci  bu semptomlarin hepsine -birden “uretral
obstriksiyon malformasyon kompleksi” terimini kullanirken’,
bazilan ise PBS we uretral obstriksiyon - malformasyon
kompleksinin farkli durumlar oldugunu- belirtmektedirler’.
Gergekten de, prostat hipoplazisi ve prostatik dretrada
dilatasyon, PBS ile ilgili serilerin birgogunun ortak dzelligi iken,
iiretral obstriiksiyon bulunan bir bagka hastalik olan posterior
iiretral valvli hastalarda prostatik Oretra aynmi sekilde dilate
oldugu halde prostat histolojisi normal olarak izlenmigtir. Bu da
PBS'nda baghca gelisimsel defektin prostatik hipoplazi
oldujunu digiinddrmektedir. Prostatik  defektin  nedeni
bilinmese de, bu yorum PBS'nun daha gok erkeklerde
gorilmesini agiklayabilir'.

PBS'nun patogenezinde hipoplazik prostat Ozerinde sikga
durulur.Hipoplazik prostatda, diz kas liflerinden yoksun stroma
icinde az sayida tubuloalveoler bez izlenir ya da hig bez
bulunmaz. Prostatik lretrada degisik derecelerde kistik
genislemeler vardir. Membrandz iretrada darlik olabilir*,
Serilerin birgogunda Gretral atrezi bulunmadidi ileri striliirken,
(retra atrezisi bildirilen olgular da vardir’. Olgumuzda,
proksimal Gretrada dilatasyon izlenmistir. Uretradan hazirlanan
seri kesitlerde, verumontanum seviyesinde, dilate proksimal
lretra gevresinde prostata ait oldugu disiindlen fibroz stroma
iginde hig bir tubuloalvelore beze rastlanmarmigtir. Olgumuzda
gdrilen Greterlerde dilatasyon ve tortuosite, bdbreklerde
displazi de PBS'unun sik gériilen dzelliklerindendir'. Sabit bir
bulgu olan kriptarsitizmin azalmig intraabdominal basing veya
mesanedeki siddetli distansiyonun yapti@i obstriksivon va da
gubernakulum anomalisine bagh olarak ortaya ¢iktidi digindlir.
intraabdominal testisler, olgumuzda oldugu gibi distandi
mesanin yanlarinda veya geniglemis tretlerin 6n duvarinda yer
alir'’, PBS'unda rektus abdominis kasi yoklugu veya hipoplazisi
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giriiliir. Kann duvar ince, transparan ve sarkiktir’. Dlgumuzda
distandii mesane nedeniyle karin duvar gergin olarak izlendi.
PBS'a eslik eden difer anomaliler arasinda en sik gérilenleri
oligohidramniosa sekonder pulmoner hipoplazi, dorsal
mezanterin fikse olamamasina bagh inkomplet intestinal
rotasyondur™™. Olgumuzda ek bir anomali saptanmad.

Akcigerlerde hipoplazi vardir. Ancak, bu normal immatiritenin
dtesinde degildi.

Gardldigi gibi PBS'nun etyopatogenezi halen tartismaya
acik bulunmaktadir. Tipik PBS ozelliklerini tagiyan bu nadir
olguyu sunarak, patogenezde prostat hipoplazisine bir kez daha
dikkat cekmek istedik.
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