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KONJENiTAL KARIN KASLARI YOKLUGU 

"PRUNE - BELL Y SENIJROt~U" 

öZET 

Dr. ö. Eralp (x) 
Dr. İ . Ildı r ım( xx) 
Dr.A.N.Yurtseven(xxx) 

Karın kaslarının doğuştan yokluğu, ürj ner sistem ano

mali l e ri ve inmemiş t e stislerle belirlenen Prune- Belly send

romlu 15 günlük bir erkek çocuğu sunuldu. Bu n edenle lite 

r a tür tarandı . 

sur.ır1ARY 

CONGENITAL ABSCENCE OF ABDOMINAL MUSCLES 

"THE PRUNE- BELLY SYNDROME" 

Fifteen d ays old mal e infant wjth Prune -Belly synd

rome is presented. Th e p atient had the findings o f con

genital urinary t ract anomalies , bilateral undescended 

testi cles in addition to the conge nital abscence of abdarni 

nal muscles. A l itera t üre rewiew is al s o presented. 

Karın kaslar ının doguştan yok l ugu ya da eksiklig i 

oldukça nadir görülen bir anomalidir. Prune- Be lly Sendro

mu denilince : Karın ka s larının yoklugu, agır üriner sistem 

malformasyonları ve iki taraflı inmemiş tes tis olmak üzere 

bir konjenital anamaliler kompleks i an la ş ılmaktadır. Ş im

diye kadar li teratürde 245 vaka bild iri lmiş tir. Bi linen 
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en eski vaka Fröhlich(l) tarafından 1839 yılında yayınlan
mıştır. Son olarak Burke( 2) 19, Welch()) 43, Lattimer(4) 

22, vakalık yayınları ile bu konuya katkıda bulunmuşlardır. 

Bu yazımızın amacı oldukça nadir görülen bu sendrom dolayı

sı ile bir vakamızı sunmak ve literatürü gözden geçirmektir. 

VAKA TAKDtr~t 

R.G. 15 günlük erkek çocuğu;(Protokol no: 974/3632) 

karın şişliği, göbeğinden sarı su gelmesi ve sarılık şika

yeti ile yatırıldı. Doğum köyde bir ebenin yardımı ile nor

mal olarak yapılmış. Anne ve baba 22 yaşında sağlıklı ki

şiler. Aile akrabalığı yok. Ailede herhangi bir hastalık 

tarif edilmiyor. Vaka ailenin ilk çocuğu, doğum ağırlığı 

bilinmiyor. Doğduğundan beri göbeğinden sarı renkli bir 

sıvı geliyormuş. Bebeği idrar yaparken hiç görmemişler. 

Yalnız bezlerini ıslattıgı biliniyor. Defekasyon normalmiş ·. 

Doğumdan sonra üç gün süren bir sarılığı olmuş. lO günlük

ken sarılık yeniden başlamış, genel durum kötüleşmiş. An

ne sütü ile beslenen bebek giderek emmede isteksizlik gös

termeye başlamış. Dışarıda götürdükleri bir hekim göbeği 

ıçın pudra yazmış. iyileşme olmadığından kliniğimize müra

caat etmişler. 

Vakanın yapılan fizik muayenesinde: Ağırlık: 2620 

gr., Boy: 51 cm., kafa çevresi: 34 cm. göğüs çevresi: 30 

cm., karın cevresi: 39 cm., vücut ısısı: 37°C, nabız: 130/dk. 

deri kirli sarı renkte olup turgorda azalma tesbit edildi. 

Fontanel çökük, kafa kemikleri birbiri üzerine binmiş. Gö

ğüs kafesi kaide de genişlemiş görünümde idi (Resim: 1). 

Akciğerler ve kalb de patolojik bulgu tesbit edilemedi. 

Karın yanıara doğru sarkan genişlemiş bir görünümde idi. 
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Barsak ansları karın duvarında rahatça izlenebiliyordu 

(Resim: 2), Göbekten pis kokulu, pürülan bir sıvı geliyor

du (Resim: 3). Sol kosta arkusunun 5 cm. altında ele gelen 

dalak ve ondan ayrı böbrek olması muhtemel 3-5 cm. boyunda 

bir kitle tesbit edildi. Her iki testis skr0tuma inmemişti. 

Vakanın diger bulguları normaldi. 

Resim : 1 - Çok Tipik Olan Gene l Görünüm 

Resim: 2 - Bars ak Ansıarının Karın Duvarındaki Be lirgin Gö
rünümü, Çift Taraflı Kripto·şizm. 
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Resim: 3. - Geniş Karın ve Patant Urachus 

Laboratuvar Bulguları: Hemoglobin 14.6 gr/100 ml., 

Eritrosit: 4.580.000, Lökosit: 20 .900, Formülde parçalı ha

kimiyeti t esbit edildi. Total bilirubin: 7.9 mg/100 ml., 

Direkt bilirübin: 7.1 mg/100 ml., Kanda Üre: 126.4 mg/100 ml . , 

idrarda .(göbekten ge l en): Bol l ökosit, 24 saatlik idra r mi k

tarı 160 ml. Röntgen bulguları: Gögüs grafisi : Akcigerler 

ve kalb pormal, diafragma her iki yanda aşagıya inmi ş . Di

r ekt batın gr af isi: Barsaklar aşarı derecede gazla dolu 

olup saga dogru itilmiş görünümde (Res im: 4). Göbekten 

konulan sonda ile Urachus yolundan mesaneye girilerek verı

l en radio opak madde yardımı ile çekilen direkt batı~ gra

fisind e sagda ureter ve pelvis r enalis'e opak ma:de gitme-
... 

di. Solda megaureter ve hidronefroz tesbit ed i ıd i (Re~;(m : 

5). 1ntravenöz piyelogram: Kanda üre yüksekliginden 6türü 
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süzme görülemedi. Penis t en sonda tatbiki uretral darlık 

nedeniyl e yapıl amadı. 1drar kültüründe E.coli üredi. Am

pis ilin 'e duyarlı olduğu için 100 mg/kg. ampisilin ve sepsis 

düşünüldüğü i ç in 15 mg / kg . kanamisin ·ile tedaviye başlandı. 

Vakanın dehidratas yonu intravenöz sıvı tedavisi ile düzel

tildi. Seps ise bağlı olan sarılığı yattığının üçüncü günü 

açılmaya ba~ladı . Pat ent urachus yolu ile konan mesane son

das ı ile günde 2 defa mesane lavajı yapılan vakanın idrar 

yo lu enfeks i onunda iyiye doğru gidiş baş ladı. İdrarda lö

kos it sayısı azaldı. Varis çorabı ile özel karın korsesi 

yapılarak , inte stinal ve ürine r · sistemin atanis i önlenmeye 

çalış ıldı. Genel durumu düze lmeye başlıyan hasta, servise 

yattığının 20 c i günü salahla hastaneden çıkartıldı . Vaka 

15 gün sonra kontro lde görüldü. Gene l durumda değiş iklik 

yokt u. Vaka bu tariht en sonra kontrola ge lmedi ve 3 aylık 

iken evde öldüğü t esbit edildi. 
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tın Gr a f i sinde- BarsAkl a 
rın Sağa İtilmiş Görudü
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Re sim: 5 - Urachustan Sonda Yolu ile Yapılan Retrog
rad Urogram: Solda Megaureter ve Hdronef
roz. 

TARTISt~A 

Prune-Be lly sendromuna erkekl erde daha sık rastlan-
. ı ( 5 ) 19 6 maktadır. Sılverman ve Huang ın 5 yılında yayınlanan 

makal es inde 48 vakadan sadece üçünün kız oldugu ve Burke'

nin(2) 1969 yılında yayınladıgı 19 vakadan bir tanesinin 

kız oldugu bildirilmiştir. · 

Prune-Belly sendromunun üç ana anamalisinin ilki o

lan karın kaslarının yokluguna; zayıf kaslarda kuvvetliJer

den, göbekt en yukarı kaslarda i se aşagıdakilerden daha sık

lıkla rastlanmaktadır. 
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Genito- Üriner sistem anomalilerinin başında hemen 

istisnasız megaureter görülmektedir( 6) Welch'e gör e( 3) 

43 vakal ık bir serinin 39 unda genişlemiş mesane, 10 unda 

patent urchus ve üçünde mesane divertikülüne rastlanmış

tır. 

Burke'nin(2) 19 vakasının 4 ünde Patent urachus var

d ı. 18 vakada uretral stenoz, ikisinde üretra agenezisi 

mevcuttu. Harnrnond ve ~rkadaşları(?) ise 20 vakalık bir se

ride üç patent urachus vakasına rastlamışlardı r. üçüncü 

ana semptom olan inmemiş testisler yine aynı otorün 3 vaka

sında mevcuttu. 

Prune- Belly sendromunun diger anomalileri sırası ile ; 

pes equino varus, konjenital kalça çıkıgı, s indirim sistemi 

l ·ı . k ı . 'd (8 ) anoma ı erı, sternal defe t e r, pec tu s carınatum ur 

Hastaların çok tipik olan görünümlerinden do l ayı 

tanınmaları çok kolay olmaktadır. Vakaların hikayes inde : 

Oligohidramnios , zor dogum ve arnnion nodosuma sıklıkla ras t 

lanmaktad ır(3) . Vakaların % 20 si ölü dogmakta veya 1 ay

dan önce ö l mekte % 30 u ise ikinci yaşa ulaşamarlan ölmek

tedirler(S) Literatürde ile ri yaşıara ula şabilmiş vaka

lar bildiri lmiştir(S) Öl ümlerio baş lıca nedeni idrar yol

larının ag ı r enfeksiyonu sonucu böbrek yetmezligidir. Teda

vı; başlangıçta e nfeksiyonla mücadele olmak üzere semptoma

tik ve vakaya göre degişmek üzere idrar yollarının cerrahi 

tedavisine ıiayanır. 

Karın kasları anamalisi olan çocuklarda urojenita l 

sistemin radyolojik t etkikinin rutin olarak yapılmas ı 

Prune- Belly sendromunun daha sıklıkla tanımlanabilecegi 
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izlenimi uyandırmaktadır. İdrar yolları anomalilerinin er

ken teşhisinin ise hastaların ömrünü uzatahileceği şüphesiz

dir. 
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