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Nadir bir olgu; Prunne-Belly sendromu

Prunne-Belly syndrome; a rare case
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Sayin Editor;

Eagle-Barret sendromu veya triad sendromu olarak
da bilinen, Prune-Belly sendromu (PBS) 35-50 bin
canli dogumda bir goriilen, bilateral inmemis testis,
karin kaslarinda zayiflik ve degisik derecelerde Uriner
sistem anomalilerinin  birlikteliginin  bulundugu
kompleks bir hastaliktir (1-2).

Yedi yasinda PBS tanili erkek hasta yuksek ates, id-
rarda kan olmasi sikayeti ile acil servise basvurdu.
Hastanin anemnezinde invitro fertilizasyon yéntemi
ile ikiz gebelik sonucu dogdugu ve bilateral inmemis
testis nedeni ile 3 kez operasyon gegirdigi bilgisine
ulasildi. Diger kardesinde bilinen bir saglik problemi-
nin olmadigi 6grenildi. Tam idrar tetkikinde bol erit-
rosit ve 3+ protein mevcuttu. Yapilan tiim batin ult-
rasonografisinde sag bobrek boyutlarinda kigtlme,
sag bobrekte birkac adet degisik boyutlarda kistik
lezyonlar (Resim 1), solda daha belirgin olmak lizere
her iki Ureterde dilatasyon ve tortllyoze goriinim
izlendi (Resim 2).

Resim 1. Sag bobrekte birkac adet kortikal kist.

Mesane duvari duvar kalinhgi artmis olarak ol¢tldi
(14 mm) (Resim 3). Abdominal kas yapilarinin yiizeyel
sonografik incelemede inceldigi dikkati ¢ekti.

PBS hastalari icin gliniimiizde antenatal takiplerde
tani alan vakalarda siklikla terminasyona gidilmekte
bu nedenle eriskin hasta sayisi giderek azalmaktadir.
PBS, karin kaslarinin konjenital yoklugu veya hipop-
lazisi, Uriner traktusun prostatik Uretraya kadar masif
dilatasyonu ve bilateral kriptoorsidizm seklindeki ti¢
karakteristik bulgunun oldugu oldukca nadir goriilen
bir sendromdur.

Resim 2. Sol Ureterde belirgin dilatasyon ve tortiiozi-
te.

Bobreklerde gelisim bozuklugu da eslik edebilir. Bu
yluzden bu hasta grubunda bobrek fonksiyonlar
yakindan izlenmelidir. Karin kaslar yoklugu ve diyaf-
ramin diiz olusu etkili 6ksiirmeyi engelleyip, sekres-
yonlarin yeterince atilamamasi sonucunda solunum
yolu enfeksiyonlari ve atelektazilere zemin hazirlar

(3).

Resim 3. Mesane duvarinda diffiiz kalinlasma ve abdomi-
nal kas yapilari izlenmektedir.

Prognozu genellikle kottdir ve siklikla bébrek fonk-
siyonlari durumu prognozu belirleyicidir. Hastamizin
hikayesinde yardimci Greme teknikleri ile fertilizas-
yon gerceklesmis olup ikiz gebelik sonucu dogum
gerceklesmistir. Hastanin tanisi antenatal olarak
konmasina ragmen ailenin istegi Uzerine gebelik
sonlandinlmamistir.  Eriskin hasta sayisinin  nadir
olmasi, hastalarda prognozun bobrek fonksiyonlari-
na bagli olmasi ve hastanin makroskopik hematdri
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