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OZET

Karin kaslarinin dogustan yokludgu, liriner sistem ano-
malileri ve inmemis testislerle belirlenen Prune-Belly send-
romlu 15 giinliik bir erkek cocugu sunuldu. Bu nedenle lite-

ratiir tarandi.

SUMMARY
CONGENITAL ABSCENCE OF ABDOMINAL MUSCLES
"THE PRUNE-BELLY SYNDROME"

Fifteen days old male infant with Prune-Belly synd-
rome is presented. The patient had the findings of con-
genital urinary tract anomalies, bilateral undescende?
testicles in addition to the congenital abscence of abdomi-

nal muscles. A literatiire rewiew is also presented.

Karin kaslarinin dofustan yokluZu ya da eksikligi
olduk¢a nadir goriilen bir anomalidir. Prune-Belly Sendro-
mu denilince: Karin kaslarinin yoklugu, agir liriner sistem
malformasyonlari ve iki tarafli inmemis testis olmak lizere
bir konjenital anomaliler kompleksi anlagilmaktadir. Sim-

diye kadar literatiirde 245 vaka bildirilmigtir. Bilinen

(%) Bursa Tip Fakiiltesi Gocuk Sagliji ve Hastaliklari Kiir-
sisli Ogretim Yardimcisi
(xx) Bursa Tip Fakiiltesi Cocuk SagliZi ve Hastaliklari Kiir-
stisii §gretim Uyesi ;
(XXX) Bursa Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Kiir-
slisii gretim Yardimcisi
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en eskl vaka Frﬁhlich(l)

migtir. Son olarak Burke(z) 19, Welch(3) 43, Lattimer(4)

tarafindan 1839 yilinda yayinlan-

22, vakalik yayinlari ile bu konuya katkida bulunmuglardir.
Bu yazimizin amacl oldukg¢a nadir gdriilen bu sendrom dolayi-

s1 ile bir vakamizi sunmak ve literatiirii gézden gegirmektir.
VAKA TAKDIMI

R.G. 15 giinliik erkek gocugu;(Protokol no: 974/3632)
karin gigligi, gobeginden sari su gelmesi ve sarilik giki-
yeti ile yatirildi. DogZum kdyde bir ebenin yardimi ile nor-
mal olarak yapilmig. Anne ve baba 22 yasinda saglikli ki-
giler. Aile akrabaligi yok. Ailede herhangi bir hastalik
tarif edilmiyor. Vaka ailenin ilk gocugu, dogum agirligi
bilinmiyor. DoZduBundan beri gdbefinden sari renkli bir
sivi geliyormug. Bebegi idrar yaparken hig gormemisgler.
Yalniz bezlerini 1slattigi biliniyor. Defekasyon normalmis.
Dogumdan sonra {i¢ giin siiren bir sariligi olmug. 10 giinliik-
ken sarilik yeniden baglamig, genel durum kotiilesmis. An-
ne siitli ile beslenen bebek giderek emmede isteksizlik g&s—
termeye baglamig. Disarida gdtiirdiikleri bir hekim gobegi
igin pudra yazmig. Iyilesme olmadigindan klinigimize miira—

caat etmigler.

Vakanin yapilan fizik muayenesinde: Agirlik: 2620
gr., Boy: 51 cm., kafa cevresi: 34 ¢p, goglis cevresi: 30
cm., karin cevresi: 39 cm., viicut 1sisi: 370C, nabiz: 130/dk.
deri kirli sari renkte olup turgorda azalma tesbit edildi.
Fontanel ¢8kiik, kafa kemikleri birbiri {izerine binmig. G&-
gis kafesi kaide de geniglemig giriiniimde idi (Resim: 1).
Akcigerler ve kalb de patolojik bulgu tesbit edilemedi.

Karin yanlara dogru sarkan geniglemis bir gdriiniimde idi.
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Barsak anslari karin duvarinda rahatca izlenebiliyordu
(Resim: 2). G&bekten pis kokulu, piiriilan bir sivi geliyor-
du (Resim: 3). Sol kosta arkusunun 5 cm. altinda ele gelen
dalak ve ondan ayri b&brek olmasi muhtemel 3-5 cm. boyunda
bir kitle tesbit edildi. Her iki testis skrotuma inmemigti.

Vakanin diger bulgulari normaldi.

Resim: 2 - Barsak Anslarinin Karin Duvarindaki Belirgin G&-
riiniimii, Cift Tarafli Kriptogizm.
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Resim: 3 — Genig Karin ve Patant Urachus

Laboratuvar Bulgulari: Hemoglobin 14.6 gr/100 ml.,
Eritrosit: 4.580.000, Lokosit: 20.900, Formilde pargali ha-
kimiyeti tesbit edildi. Total bilirubin: 7.9 mg/100 ml.,
Direkt biliriibin: 7.1 mg/100 ml., Kanda {ire: 126.4 mg/100 ml.,
tdrarda .(gobekten gelen): Bol 1ldkosit, 24 saatlik idrar mik-
tarr 160 ml. Rontgen bulgulari: Gdgiis grafisi: Akcigerler
ve kalb pormal, diafragma her iki yanda agapiya inmis. Di-
rekt batin grafisi: Barsaklar agari derecede gazla dolu
olup saga dogru itilmig goriinlimde (Resim: 4). GObekten
konulan sonda ile Urachus yolundan mesaneye girilerek veri-
len radio opak madde yardimi ile gekilen direkt batin gra-
fisinde sagda ureter ve pelvis renalis'e opak maide gitme-
di. Solda megaureter ve hidronefroz tesbit ediidi”(ge%ﬁﬁ

5). Intravendz piyelogram: Kanda iire yiiksekliginden &tiirii

- LS
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slizme gdriilemedi. Penisten sonda tatbiki uretral darlik
nedeniyle yapilamadi. Idrar kiiltiiriinde E.coli {iredi. Am-
pisilin'e duyarli oldupu ig¢in 100 mg/kg. ampisilin ve sepsis
diigliniildiigii i¢in 15 mg/kg. kanamisin ile tedaviye baglandi.
Vakanin dehidratasyonu intravendz sivi tedavisi ile diizel-
tildi. Sepsise bagli olan sariligi yattiginin liclinel gilini
agilmaya ba§lad1. Patent urachus yolu ile konan mesane son-—
das1 ile giinde 2 defa mesane lavaji yapilan vakanin idrar
yolu enfeksionunda iyiye dogru gidis bagladi. 1Idrarda 16-
kosit sayis1 azaldi. Varis gorabi ile 8zel karin korsesi
yapilarak, intestinal ve {iriner-sistemin atonisi dnlenmeye
caligildi. Genel durumu diizelmeye bagliyan hasta, servise
yattiginin 20 ci giinli salahla hastaneden gikartildi. Vaka
15 giin sonra kontrolde goriildii. Genel durumda degigiklik
yoktu. Vaka bu tarihten sonra kontrola gelmedi ve 3 aylik

iken evde 51diigii tesbit edildi.
S P i il

Resim: 4

Direkt Toraks ve Bos Ba-
tin Grafisinde Barsakla-
rin Sada Itilmis Gériinii-
mi ve Diafragmanin Dep-
resyonu.
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Resim: 5 - Urachustan Sonda Yolu ile Yapilan Retrog-

rad Urogram: Solda Megaureter ve Hdronef-
roz.

TARTISMA

Prune-Belly sendromuna erkeklerde daha sik rastlan-

" 5
maktadir. Silverman ve Huang'ln( ) 1956 yilinda yayinlanan

makalesinde 48 vakadan sadece ligiinlin kiz oldugu ve Burke'-
nin(z) 1969 yilinda yayinladii 19 vakadan bir tanesinin

kiz oldugu bildirilmistir.

Prune-Belly sendromunun {i¢ ana anomalisinin ilki o-
lan karin kaslarinin yokluguna; zayif kaslarda kuvvetliler-

den, gdbekten yukari kaslarda ise agagidakilerden daha sik-
likla rastlanmaktadir.
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Genito-Uriner sistem anomalilerinin basinda hemen
istisnasiz megaureter g&rﬁlmektedir(6) Welch'e gﬁre(B)
43 vakalik bir serinin 39 unda geniglemig mesane, 10 unda
patent urchus ve liclihde mesane divertikiiliine rastlanmig-

tir.

. (2 o
Burke'nin®) 19 vakasinin 4 finde Patent urachus var-
di. 18 vakada uretral stenoz, ikisinde liretra agenezisi

(7)

mevcuttu. Hammond ve arkadaglari ise 20 vakalik bir se-
ride ilig patent urachus vakasina rastlamiglardir. Uglincii
ana semptom olan inmemig testisler yine ayni otoriin 3 vaka-

sinda mevcuttu.

Prune-Belly sendromunun difer anomalileri sirasi ile;
pes equino varus, konjenital kalga g¢iki1gi, sindirim sistemi

: ' : 8
anomalileri, sternal defektler, pectus carlnatum'dur( )

Hastalarin gok tipik olan gdriiniimlerinden dolayi
taninmalari g¢ok kolay olmaktadir. Vakalarin hikdyesinde:
Oligohidramnios, zor dogum ve amnion nodosuma siklikla rast-
1anmaktad1r(3). Vakalarin 7 20 si 6li dopmakta veya 1 ay-
dan dnce Slmekte % 30 u ise ikinci yasa ulasamadan Slmek-
tedirler(s) Literatiirde ileri yasglara ulagabilmig vaka-
lar bﬂdirilmi§tir(5) Oliimlerin baslica nedeni idrar yol-
larinin agir enfeksiyonu sonucu bdbrek yetmezligidir. Teda-
vi; baglangicta enfeksiyonla miicadele olmak lizere semptoma-
tik ve vakaya gdre degigmek lizere idrar yollarinin cerrahi

tedavisine dayanir.

Karin kaslari anomalisi olan gocuklarda urojenital
sistemin radyolojik tetkikinin rutin olarak yapilmasi

Prune-Belly sendromunun daha siklikla tanimlanabilecegi
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izlenimi uyandirmaktadir. Idrar yollari anomalilerinin er-
ken teshisinin ise hastalarin Omriinii uzatabilecegi sliphesiz-

dir.
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