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ÖZET 
Klinik, radyolojik ve otopsi bulgularıyla birlikte bir sire

nomelia vakası sunulmuş ve literatürde bildirilmiş vaka
larla karşılaştırılarak sirenomelia'nın özellikleri ve etyopa-
togenezi tartışılmıştır. Intrauterin tek alt ekstremite ve 
multipl fetal anomali saptanarak terapotik abortus yapılan 
23 haftalık fetüsün radyolojik incelemesinde pelvis kemik
lerinin yokluğu, hipoplazik sakrum ve 6 lomber vertebra 
izlenmiştir. Otopsisinde yarık damak, yarık dudak, potter 
yüzü, bilateral renal agenesis, üre ter, mesane, üretra ve 
rektumum yokluğu, imperfore anus, iç ve dış genital or
ganların yokluğu, tek umbilikal arter görülmüştür. 
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Sirenomelia alt ekstremite füzyonu, vertebral ano
maliler,sakral ve anorektal agenesis, bilateral renal 
agenesis, üreter sistem anomalileri ile karakterli bir 
embriyolojık defektir (1, 2, 3, 4, 5). 

Sirenomelia vakaları Kampmeier tarafından ince
lendikten sonra (1) bu anomaliye "caudal regression 
senddromu" olarak isim verilmiş, erkek bebeklerde ve 
monozigot ikiz eşlerinden birinde daha sık görüldüğü 
bildirilmiştir (3). 

V A K A SUNUMU 
28 yaşındaki anne gebeliğinin 22. haftasında ute 

rin kanama şikayetiyle kliniğe başvurdu. Yapılan ultra-
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SUMMARY 
We present the clinical, radiologic and autopsy fin

dings of a sirenomelia case and discuss its pathogene
sis comparing with the other cases reported in the litera
ture. Detection of a single lower extremity and multiple 
other fetal anomalies at intrauterine examination, medical 
abortion was applied on 23 weeks old fetus. By radiologic 
examination skeletal anomalies like absence of pelvic 
bone structure, presence of hypoplastic sacrum and six 
lumbar vertebrates, were revealed. Other anomalies in-
cludding clefted lip and palate, face of potter, bilateral 
renal agenesis, absence of urster, urine bladder and rec
tum, anus imperferatus, agenesis of internal and external 
genital organs, single umbilical artery were found at the 
autopsy. 
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sonografide oligohidroamnios ve fetiiste tek alt ekstre
mite, yarık damak, yank dudak anomalisi ve böbrek 
anomalisi saptandı. Gebelik sonlandırılarak terapotik 
abortus gerçekleştirildi. Annenin ve babanın özgeç
mişlerinde bir özellik yok, anne ve baba arasında akra 
balık, yok, annenin ilk gebeliği olup, 22. haftaya kadar 
herhangi bir şikayeti olmamış, gebeliği süresince ilaç 
alımı, x-ray ya da geçirilmiş bir enfeksiyon öyküsü 
mevcut değil, tansiyonu normal sınırlarda devam etmiş, 
laboratuar bulgularında normal hemogram ile açlık kan 
şekeri ve BUN normal değerlerde kaydedildi. HBs (-), 
antiHBs (-), toxoplasma Ig M, Ig G (-), Rubella Ig M 
(-), Ig G (+), baba kan grubu A Rh (+)'ddir. idrar bul
guları normal olarak kaydedildi. 

Otopsisinde 450 gm. ağırlıktaki fetüste yarık da
mak ve yarık dudak anomalisi ile birlikte kulaklar 
düşük, burun kökü basık olarak izlendi. Elleri normal
den büyüktü, tek alt ekstremite mevcuttu, ayak ve par
maklar yoktu (Şekil 1). Akciğerler hipoplazikti, kalpte bir 
anomali saptanmadı. Her iki böbrek, üreterler, mesane, 
üretra, rektum yoktu, anal açıklık mevcut değ İdi. iç ve 

283 



284 

Şekil 1. Sirenomelia v a k a m ı z d a tek alt ekstremite deformltesi ile 
birlikte yarık damak ve yarık dudak anomalisi izlenmektedir. 

Şekil 2. Radyolojik incelemede tek alt ekstremite, pelvis kemik
lerinin yokluğu ve hipoplazik sakrum İle 6 lombar vertebra izlen
mektedir. 

dış genital organlar izlenmedi. Plasenta 120 gm. ağırlık
ta olup, normal görünümdeydi, göbek kordonunda tek 
arter mevcuttu. Kromozom analizinde 46XY normal er
sek karyotipi bulundu. 

Fetusun radyolojik incelemesinde pubik, iskial ve 
iak kemiklerin olmadığı, sakrumun hipoplazik olduğu ve 
i lomber vertebranın varlığı görüldü (Şekil 2). 

DURSUN ve Ark. 
BİR SİRENOMELİA VAKASI 

T A R T İ Ş M A 
Alt ekstremitelerin fibular anarlarının füzyonu ile 

karakterli nadir bir anomali -><an sirenomelia diğer major 
anomalilerle birlikte pörülür. Rudimenter böbrek ya da 
bizim vakamızdda da gördüğümüz gibi bilateral renal 
agenesis, Potter yüzü ile üreter, üretra, mesane yoklu
ğu, anorektal agenesis en sık birlikte görülen anomali
lerdir (2, 3, 4, 5, 6). Dış genital organlar hemen he
men tüm vakalarda yoktur (2, 4, 5, 6). Sirenomelia'lı 
11 vakanın incelendiği bir çalışmada yalnızca 2 vakada 
deri ile örtülü corpus cavernosumu anımsatan fibrovas-
küler doku şeklinde penis benzeri oluşum izlenmiştir 
(7). İç genital organlarda bu vakaların 3'ünde yoktu. 
Bizim vakamızda da gonadlar ve dış genital organlar 
yoktu. Hidrosefali, meningomiyelosel, spina bifida gibi 
diğer anomalilerle birlikte kardiyovasküler sistem malfor-
masyonlarda sirenomalia'lı vakalarda gözlenmiştir (6, 
7). Bizim vakamızda olduğu gibi yarık damak ve yarık 
dudak anomalisi de anensefalik ikiz eşi bir vakada bil
dirilmiştir (8). 

Sirenomelia'lı bebeklerden prenatal takipleri olan
ların hepsinde bizim vakamızdaki gibi oligohidroamnios 
görülmüştür. Yine tüm vakalarda ve bizim vakamızda 
tek umbiiikal arter vardır. (2, 4, 5, 6, 7). Vakamızdaki 
pelvis kemiklerinin ve sakrumun hipoplazisi ya da total 
agenesis, vertebra sayısındaki artış sirenomelia'lı vaka
larda bildirilmiştir (2, 6). "Small pelvic outlet syndrome 
(SPOS)" kontrakte çok küçük pelvis, imperfore anüs, 
renal agenesis veya displastik böbrek, üreter, mesane, 
üretranın yokluğu ya da hipoplazisi ve diğer anomali
lerle son derece benzerlik göstermektedir. Üstelik kont
rakte küçük pelvisli sirenomelia'lı vakalar görülmüştür. 
SPOS ve sirenomelia'nın "SPOS/Sirenomelia Complex" 
olarak belirtilen aynı malformasyon kompleksinin parça
ları olabileceği belirtilmektedir. Bizim vakamız bu yön
den değerlendirildiğinde kontrakte küçük pelvis yapısının 
dahi bulunmadığı; pelvis kamiklerinin tümüyle olmadığı 
görülmüştür. Ayrıca morfolojik tüm benzerlikler olması
na karşın SPOS ve sirenomelia'nın etyolojik açıdan 
farktı oldukları düşünülmektedir (6). Çünkü sirenomelia
'nın artık vasküler bir etyopatogenezi olduğu ileri sürül
mektedir (7). 

Sirenomelia'nın genetik geçişli olmadığı bilinmekte 
ve vakalarda bizim vakamızdaki gibi normal kromozom 
paterni bildirilmektedir (2, 6, 7). Maternal Diabetes Mel-
litusla kesin bir ilişki kurulamamış, yalnızca literatürdeki 
vakaların 2'sinde annenin diabetik olduğu görülmüştür 
(4). Sirenomelia'nın önceleri erken ekstremite tomurcu
klarının aralaycı caudal yapıların yokluğu ya da inkomp-
let gelişimleri ile birlikte fibula kenarlarından birleşimine 
neden olan posterior axis caudal blastenin kama 
şeklinde defekti sonucu oluştuğu düşünülmekteydi (2, 
3). Ancak Stevenson ve arkadaşları bu defektin vaskü
ler gelişimin erken döneminde bir bozukluğun sonucu 
olduğunu göstermişlerdir (7). Normalde kan iliak arter
lerden çıkan iki umbiiikal arter aracılığı ile plasentaya 
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dönerken, bu vakalarda diaframın hemen altında aorta-
dan çıkan vitellin arter kompleksinin bir dalı olan tek 
büyük bir damarın plasentaya döndüğü ve bu tek 
büyük damarın distalindeki abdominal aorta iliak arter
lere ayrılmadan önce renal ya da inferior mezanterik 
arter dallarını vermediği belirtilmektedir. Bu vasküler bo
zukluğun "vitellin arter çalım sendromu'na neden ola
cağı, kan ve dolayısıyla besinlerin embriyonun caudal 
yapılarındansa plasentaya geçeceği belirtilmiştir. Sonuç
ta aralayıcı allantois ile iki lateral kütleye kıvrımlanması 
greken alt ekstremite tomurcuk alanındaki bir defekte 
bağlı olarak tek alt ekstremite gelişir. Sirenomelia'daki 
diğer anomalilerin de vasküler çalım bozukluğuna bağlı 
olarak geliştiği ileri sürülmektedir (7). 
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