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Uriner sistem anomalileri, abdominal kaslarin
hipoplazisi veya agenezisi ve kriptorsidizm ile karak-
terize Prune Belly sendromunda bu triada ek olarak
prostat hipoplazisi, ortopedik, kardiopulmoner
anomaliler ve gastrointestinal sistem anomalileri de
tamimlanmisti. Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi
Patoloji Anabilim Dalinda 1983-2000 yillari arasinda
yapilan 1369 perinatal ve pediatrik otopsi arasinda 7
Prune Belly Sendromu ve 3 Pseudoprune Belly
Sendromu fenotipi gésteren olgu saptanmistir.
35000-50000 canh dogumda bir goriilen Prune Belly
Pseudoprune Belly Sendromu nedeniyle otopsi
yapilarak incelenen bu 10 olgu, saptanan bulgular
1siginda etiyopatogenezis acisindan tartisilmistir .

Anahtar Kelimeler: Prune Belly Sendromu, krip-
torsidizm, triner sistem anomalileri

Prune Belly and Pseudoprune Belly Syndrome:
The evaluation of the 10 autopsy cases Prune Belly
Syndrome -characterized by urinary tracct anom-
alies, abdominal muscl hypoplasia or agenesis and
cryptorchidism- may have orthopedic, cardiopul-
monary and gastrointestinal anomalies in addition to
this typical triad. In Cukurova University School of
Medicine Department of Pathology, 7 cases with
Prune and 3 Pseudoprune Belly phenotype were
seen among the pediatric autopsies performed
between 1983-2000. With the aid of gross and micro-
scopic autopsy observations, the etiology and patho-
genesis of Prune Belly and Pseudoprune Belly syn-
drome is discussed.

Key Words: Prune Belly syndrome, cryptorchidism,
urinary system anomalies.

Prune Belly sendromu (PBS), ilk kez 1839 yilinda
Frochlich tarafindan tanimlanan, 1895 yilinda Parker
tarafindan genitotriner tutulumu gésterilen, 1) agir Griner
sistem anomalileri, 2) kriptorsidizm ve 3 ) abdominal kas
hipoplazisi veya agenezis triadi ile karakterize bir
sendromdur "*. Bu sendromda gézlenen baslica triner

sistem anomalileri; megamesane, megalreter ve kistik
renal displazi olup hafif ve agir formlar iceren aenis bir
spektruma sahiptir "=,

PBS'lu infantlann goérinima tipiktir. Karin duvar ince
ve gevsektir ve deri alti dokusunun azligi nedeniyle kuru
erik (prune) gérinimine benzer. Karaciger kenari,
dalak, barsaklar ve genislemis mesane genellikle karin
duvarindan izlenebilmektedir. Tipik triada ek olarak
iskelet sistemi, genital sistem, gastrointestinal sistem ve
akciger anomalileri bildirilmistir 7.

Bazi olgularda normal abdominal duvar, krip-
torsidizm yoklugu veya Prune Belly sendromundaki gibi
uriner trakt anomalisi yoklugunda “Pseudoprune Belly”
terimi kullamilmaktadir .

GEREG VE YONTEM

1983-2000 yillan arasinda Gukurova Universitesi Tip
Fakdltesi Patoloji Anabilim Dalinda yapilan 1369 pedi-
atrik otopsi olgusu iginde 7 Prune Belly sendromu ve 3
Pseudoprune Belly sendromu fenotipi gésteren toplam
10 olgu saptandi. Olgularin hepsi erkek olup, 4'G erken
travay ile basvurmus ve dogumdan kisa slre sonra exi-
tus olmus, digerleri ise intrauterin ¢lim ile sonuclan-
misti. Diseksiyon sonrasi organlardan alinan érnekler %
10 formaldehitde tespit edildikten sonra parafine
gdmillmis ve parafin bloklardan 5 mikron kalinlikta
yapilan seri kesitler hematoksilen-eozin ile boyanmistir.

BULGULAR

PBS saptanan 7 ve Pseudoprune Belly sendromu
(PPBS) saptanan 3 olguya ait otopsi bulgular Tablo 1'de
yer aimaktadir. Olguda anneye uygulanan prenatal ultra-
sonografi sonucunda oligohidroamnios saptanmistir.
PBS'lu olgulann timdnde ve PPBS olgulannin ikisinde
abdomende tipik PBS fenotipi (Resim 1) mevcuttur.
Makroskopik incelemede tim olgularda (riner sistem
anomalisi (Resim 2) dikkati cekmistir. Triadin bir diger
parcasi olan kriptorsidizm tim PBS olgularnda ve bir
PPBS olgusunda saptanmistir. Alt Griner sistem diseksi-
yonu yapildiginda; dort olguda posterior Gretral valv, bir
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Resim 1: PBS tipik gorindmd, karin duvarn ince ve gevsek

olguda prostatik Uretra darligi, bir olguda mesane boynu
darligi, bir PPBS olgusunda ise posterior Gretral valv
goriulmus, ancak toplam Uc olguda anatomik obstrik-
siyon  gosterilememistir. Bir olguda megadlretra ve
megapenis saptanmigtir. Diger sistemler incelendiginde
bir olguda urakus kisti, ii¢ olguda pulmoner hipoplazi,
bes olguda ise pes ekinovarus gorilmistir. Uriner sis-
tem anomalisi saptanan olgularda mikroskopik deger-
lendirmede bobreklerde yer yer subkapstiler, yer yer ise
subkortikal yerlesimli deg@isik boyutlarda kistik yapilar,
dilate tubuluslar ve arada kikirdak dokusunun da
izlendigi immatur mezenkimal doku ile karakterize kistik
renal displazi gorllmustir (Resim 3). Bir olguda ise
uriner anomali hidronefroz seklinde ortaya cikmistir.

Mesane dokusundan hazirlanan histolojik kesitlerde
obstriksiyon gosterilemeyen Uc¢ olguda mesane
duvarinda konnektif doku artimina bagh kalinlasma
gorulirken, obstriksiyon saptanan olgularda mesane
kas tabakasinda hipertrofi, trabekulasyon ve kas demet-
leri arasinda konnektif doku infilirasyonu dikkati cek-
mistir. iki PBS olgusunda prostat dokusunda hipoplazi, 1
PBS ve PPBS olgusunda ise prostat agenezisi saptan-
mistir. Mikroskopik olarak hipoplazik olgularda miskiler
tabaka izlenmezken, agenezi olgularinda prostat.
dokusu gortlmemistir (Resim 4).

Abdominal duvar lateral ve anterior kisimlardan ali-
nan orneklerde (¢ olguda kas tabakasinin olmadigi, alti
olguda ise hipoplazik nitelikie oldugu gorilmustir
(Resim 5) ve bir PPBS olgusunda intakt oldugu
gorulmustar .

TARTISMA

PBS'unda etiyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte

Resim 2: PBS olgusunda bilateral kistik bobrekler, mega Greter
ve mega mesane

yaygin iki teori vardir. Bunlardan birincisinde intrauterin
yasamin 6.-7. haftalarinda mezoderm gelisiminde bir
duraklama oldugu ve bunun sonucu hem abdominal
duvar defekti hem de genitolriner sistem anomalilerinin
gelistigi ileri strlimekte '®; diger teoride ise intrauterin
donemde asag uriner sistemde bir obstriksiyon varlig
ve buna bagl mesane dilatasyonu ve abdominal distan-
siyon gelistigi belirtiimektedir “®. Bunun vyanisira
intrauterin viral hastaliklar ve genetik faktorleri sorumiu
tutan calismalar da mevcuttur 2.

PBS'lu olgularda fenotip benzer olmakla beraber
mikroskopik degerlendirmelerde bazi farkhliklar

ANOMALI PBS'LU OLGU SAYISI OLGU SAYISI

Kriptorsidizm 7 1

Kistik renal displazi,
megasistis ve mega lreter

Hidronefroz

Abdominal kas agenezisi

Abdominal kas hipoplazisi
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Posterior iretral valv ve tretral darlik
Uretral atrezi -
Alt iriner sistem obstriiksiyonu
yoklugu

Megairetra ve negapenis
Urakus kisti

Pulmoner hipoplazi

Prostat hipoplazisi

Prostat agenezisi
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Pes ekinovarus

Tablo 1 : PBS ve PPBS'lu olgularda saptanan otopsi bulgular




Resim 3: Renal displazide immatiir mezenkimal doku ile cevre-
lenmis primitif duktuslar (H&E, x100)

gorulebilmektedir. Karin duvarinda kas hipoplazisi veya
agenezisi saptanabilir "9. Bizim olgularimizda abdomi-
nal duvardan alinan 6érneklerin histolojik deger-
lendirmesinde iki PBS'lu ve bir PPBS'lu olguda karin
duvarinda kas agenezisi, bes PBS'lu ve bir PPBS'lu olgu-
da ise hipoplazisi saptanmistir.

Renal displazi, PBS ile tipik beraberlik gobsteren
bobrek anomalisidir ve PBS'unun prognozu renal dis-
plazinin varligina ve derecesine badlidir. Ozellikle tretral
stenoz, megalretra ve imperfore andsl olan olgularda
renal displazi daha siddetlidir **. Bu obstriiksiyon teorisi-
ni destekleyen bulgulardan biridir. Displazi degisik dere-
celerde olabilir ve genellikle dagiim asimetriktir, Ayrica
bobrek anomalisi hidronefroz seklinde olabilir .
Bobreklerde renal displazi ve/veya hidronefrozun sidde-
ti ve histolojik yapisinin obstriiksiyonun derecesine bagl
olmak Uzere degiskenlik gésterdigi kanisindayiz. Calig-
mamizdaki olgularin biri haric timiinde bébreklerin gros
olarak cok sayida ve cesitli bilyiikiiklerde kist icerdigi,
histolojik kesitlerde ise yer yer kapsiil altinda yer yer ise
subkortikal yerlesimli degisik boyutlarda kistik yapllar,
dilate tubuluslar ve bunlan saran immatiir mezenkimal
doku icerdigi saptand:. Tek olguda ise hidronefroz sap-

Resim 5 : Karin duvarinda hipoplazik kas tabakasi (H&E, x100)
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Resim 4 : PBSi bir olguda prostat agenezisi (H&E, x40)

tand..

Workman ve arkadasglarinin *® yaptiklan bir calisma-
da posterior uretral valv saptanan PBS'lu olgularda fetal
mesane histolojisi incelenmis ve bu olgularda mesane
duvarinda kas tabakasi kalinhiginin artigi gosterilmistir.
PBS'unun anatomik obstriiksiyonla birlikte olan ve
anatomik obstriksiyon olmayan seklinde iki grupta ince-
lendigi bu catismada obstriiksiyon saptanmayan olgu-
larda artmis konnektif dokuya sahip ince duvarli mesane
gorilmiis ve PBS etiyolojisinin mezenkimal defekt veya
uriner traktus obstriksiyonuna bagh oldugu savunul-
mustur. Benzer sekilde catismamizda saptadigimiz
obstriksiyon olan olgulara gére diger olgularda mesane
kas tabakasinin belirgin olarak artis ve trabekilasyon
gosterdigi dikkati cekmis, obstriiksiyon
gdsteremedigimiz olgularda ise mesane duvannin kalin
ancak kas hipertrofisi icermedigi gérilmiistar.

Bir baska bulgu ise degisik calismalarda gosterilen
prostat hipoplazisi olup prostat gelisiminin mezenkimal-
epitelyal etkilesime bagh oldugu ve uygun primitif
mezenkim yoklugunda prostat gelisiminin engellendigi
ve sonucta prostatik Uretranin destekleyen prostat
dokusunun prostat hipoplazisi nedeniyle destek fonksi-
yonunu kaybettigi ve prostatik Gretranin mesane boynu
distalinde bikilerek fonksiyonel obstriiksiyona yol actig
ve PBS fenotipine neden oldugu ileri siriilmastir #12,
Ayrica Moerman ve ark. prostat dokusunda tespit ettik-
leri duz kas yoklugunun Uretray! daraltan valv mekaniz-
masina neden oldugu gérisunu ileri sirmislerdir .
Calismamizda iki olguda prostat hipoplazisi ve iki olgu-
da prostat agenezisi varligina genis mesane bulgusu
eslik etmektedir.

PBS'unda kriptorsidizm hemen daima goériilen bir
bulgu olup, etiyoloji tam olarak bilinmemekle birlikte,
testisleri skrotuma itmek igin gerekli olan normal abdom-
inal kas yapisinin olmamasi etiyolojide suclanmaktadir.
Calismamizda 7 PBS ve IPPBSIi olguda kriptorsidizm
saptanmistir.

Baz PBS ile iligkili olan olgularda tipik Uriner trakt
anomalisi olmasina ragmen dramatik abdominal duvar
kasi eksikligi veya bilateral inmemis testis varligi olmaya-
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bilir. Bazi arastirmacilar bu olgular! "pseudoprune" olarak
degerlendirmektedir 7. Bizim Pseudoprune Belly
sendromu olarak degerlendirilen ¢ olgumuzun ikisinde
kriptorsidizm yoklugu, birinde ise karin duvari kaslarinin
intakt oldugu goéralmastdr.

Sonug olarak; bu calismada gdzledigimiz bulgulan
literatlr 1s1ginda degerlendirdigimizde 6zellikle mesane
bulgular ele alindiginda PBS'unun etiyolojisinde yaygin
olan iki teorinin de rol aldigini distinmekteyiz.
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