Megakist-Mikrokolon—intestinal Hipoperistalsis
Sendromunda Erken Antenatal Ultrasonografik

Bulgularin Degerlendirilmesi

EVALUATION OF EARLY ANTENATAL ULTRASOUND FINDINGS IN
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Ozet

Amag: Megakist-mikrokolon—intestinal hipoperistaltizm sendro-
munda erken antenatal ultrasonografik bulgularin degerlen-
dirilmesi.
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Hastaliklar1 Egitim Hastanesi

Olgu Sunumu: Rutin ultrasonografik degerlendirme sirasinda 15.
gebelik haftasindaki fetusun mesanesinin 46x36x38 mm bo-
yutlarinda oldugu, bobreklerde ekojenitenin arttigi, amniyon
stvisinin ise normal sinirlarda oldugu bulundu. Medikal
abortus sonrasi yapilan incelemede erkek fenotipinde,
normal XY karyotipine sahip fetusta alt iiriner system
obstrilksiyonu yoktu. Megakist— mikrokolon—intestinal
hipoperistalsis sendromu tanist konuldu.

Sonu¢: Normal amniyon sivist ile birlikte renal ekojenite artisi
goriilen ancak hidronefrozu olmayan megakist olgularinda
ayirict tanida megakist-mikrokolon—intestinal hipoperistal-
sis sendromu diigtiniilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Antenatal ultrasonografi,
Megakist-mikrokolon—intestinal
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T Klin Jinekol Obst 2002, 12:61-63

Summary

Objective: To evaluate the early antenatal ultrasonographic
findings in megacystis—microcolon— intestinal
hypoperistalsis syndrome.

Institution: SSK Ankara Maternity and Womens’ Health
Teaching Hospital

Case Report: During the rutin ultrasonographic evaluation
bladder size of a 15 weeks old fetus was found to be
46x36x38 mm together with an increased echogenicity of
both kidneys and normal amount of amniotic fluid. After
medical termination diagnostic evaluation revealed a male
phenotype and a normal XY karyotype. The diagnosis of
megacystis—microcolon—intestinal hypoperistalsis syndrome
was made accordingly.

Conclusion: Megacystis—microcolon—intestinal hypoperistalsis
syndrome should be considered in the differential diagnosis
of megacystis together with normal amount of amniotic
fluid, increased echogenicity of kidneys and the absence of
hydronephrosis.
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Megakist—mikrokolon—intestinal hipoperistaltizm
sendromu (MMIHS) bagirsak ve idrar yollarinda azalmis
kas tonusu ile giden bir durumdur. Intestinal peristaltizmde
goriilen azalma yalanci tikanikliga, yalanci tikaniklikta kisa
ve rotasyonunu tamamlamamis mikrokolona yol acar (1).
Mesanede dilatasyon ve hipotoni mevcuttur. Tikanma
olmaksizin degisen derecelerde {ist {iriner system
dilatasyonu goriiliir. Disicerkek orami 4:1°dir. Otozomal
rezesif kaliim tanimlanmis ve akraba evliligi ile iligkili
olabilecegi ileri siiriilmiistiir (2).

Sunulan olguda MMIHS olan
ultrasonografi bulgular tartigilmistir.

erkek fetusun

Olgu Sunumu
Yirmi yasinda gravida 1, parite 0 olgunun son adet
tarihine gore 15 hafta 2 giinliik gebelik yasinda yapilan
rutin antenatal ultrasonografisinde, fetal abdomende
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46x36x38 mm capinda kist saptandr (Sekil 1). Yapilan
ayrintili ultrasonografik incelemede biparietal ¢ap, femur
uzunlugu ve bag cevresinin 14 hafta 6 giinliik gebelik yas1
ile uyumlu oldugu, ancak 167mm olan karin ¢evresinin 97.
persentilin {istiinde oldugu bulundu (Sekil 1). Amnion
sivist normal siirlardaydi.

Yapilan sistem muayenesinde annenin saglikli oldugu
goriildii. Ozgecmis sorgusunda gebelikte ilag kullanmadig:
ve esi ile akrabalifi olmadifi Ogrenildi. Fetusta mesane
biiylimesi yapabilecek olas1 patolojiler ve sonuglar aileye
anlatildi. Ailenin terminasyonu tercih etmesi iizerine 100
pg misoprostol vajinal yoldan uygulandi ve iki saatte bir
100 pg misoprostol oral yoldan devam edildi. Olgu 28.
saatte 550 gr gebelik materyali abort etti.

Postmortem incelemede fetusun erkek fenotipine
sahip oldugu goriildii, santral sinir sistemi dig genital veya
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Sekil 1. Megakist-mikrokolon—intestinal hipoperistalsis sendromu
tanisi alan 15 haftalik fetusta ultrasonografik goriiniim.

anal anomali gozlenmedi. Batinda distansiyon mevcuttu.
Fetus 420gr, plasenta 130gr olarak 6l¢iildii. Batina yapilan
vertikal kesi sonrasi gézlemde iiriner sistem anomalisi
yoktu. I¢ genitaller erkek tipindeydi. Mesaneden 115 cc
acik sar1 renkli sivi igne ile aspire edildi. Mesane
kubbesine vertikal kesi yapilarak yapilan incelemede
anomali gbzlenmedi, rehber tel mesaneden iiretra boyunca
sorunsuz ilerletildi, ek olarak yapilan disseksiyonda alt
iriner sistemde obstriiksiyon olmadig1 bulundu. Mesane ve
bagirsaklardan yapilan biyopsilerin histolojik incelemesi
normal olarak rapor edildi.

Tartisma

MMIHS olan olgularin antenatal ultrasonografi
bulgulari nonspesifiktir. Bagirsaklar normal gériiniimdedir.
En sik saptanan antenatal bulgu alt abdomende saptanan
kisttir. Ayiric1 tani cinsiyete gore degismektedir. Erkek
fetusta posterior iiretral valv, prune-belly sendromu, diside
ise  hidrokolpos veya over kisti ayirict tanida
diistintilmelidir.

MMIHS olgularinda amniyotik sivi hacmi 25-30.
gebelik haftalarina kadar normal olma, 34. gebelik
haftasindan sonra artma egilimindedir. Bu bulgu
fonksiyonel bagirsak obstriiksiyonunun {igiincii trimesterde
on plana ¢iktigini diisiindiirmektedir (1).

Fetusta megakist yapabilecek sebepler ndropatik
mesane obstriiksiyonu, myopati veya gercek mesane ¢ikisi
obstriiksiyonudur (1). Noropatik mesane obstriiksiyonu
¢ogunlukla ultrasonografi ile taninabilen meningomyelosel
ile birliktedir (1). Myopatik obstriiksiyon sebebi ise prune—
belly sendromu veya MMIHS dur (1,3). Disi fetusta gergek
mesane ¢ikist obstriiksiyonu ¢ogunlukla ultrasonografide
taninabilen ireterosel’e bagimhdir (1). Erkek fetusta ise
gercek mesane c¢ikigt obstriikksiyonu yapan en sik etken
posterior iiretral valvdir (3). Uretral atrezi veya stenoz her
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iki cinste de nadiren ger¢cek mesane ¢ikisi obstriiksiyonu
yapabilir (1,3).

Disi fetusta noropatik veya obstriiktif sebepler ekarte
edildiginde, amnion sivist normal ise MMIHS’den
siiphelenilmelidir. Ailede daha 6nce MMIHS tanis1 almig
cocuk varligi veya akraba evliligi taniyr gii¢lendirir.
Ancak, literatiirde de, sundugumuz vakada oldugu gibi ilk
fetusta, akraba olmayan ciftlerde tam1 konulan olgular
¢ogunlugu olusturmaktadir (1,3-6).

Erkek fetusta ise MMIHS ve gercek mesane ¢ikisi
obstriiksiyonunu ayirimi daha zordur. Kaefer ve ark.’lari
(3) bu zorlugun iistesinden gelmek i¢in renal ekojenitenin
degerlendirilmesini Onermislerdir. Yaptiklar1 retrospektif
incelemede posterior iiretral valvi olan olgularin %87’
sinde renal parankim ekojenitesinin komsu karacigere
oranla artmis oldugunu bulmuslardir. MMIHS olgularinda
ise bu oran %16 olarak bildirilmistir. Oligohidramniosun
ise obstriiktif etyolojisi olan olgularm %87 sinde,
MMIHS’li olgularin ise %16’sinda oldugu belirtilmistir
(3). Prenatal ultrasonografide artmig renal ekojenite
obstriiksiyona sekonder degisikliklerin habercisi olmakla
birlikte, infantil polikistik bobrek hastaligi ve normal
fetuslarda da goriilebilir (4).

Erkek fetusta megakist varliginda bilateral
hidronefroz  obstriikksiyonu  disiindiirmekle  birlikte
MMIHS’de de ayni bulgular nadiren bulunabilir. Her
zaman bir hata payr bulunmakla birlikte megakist
varliginda artmig renal ekojenite, hidronefroz ve
oligohydramnios  ger¢ek  mesane  obstriikksiyonunu
distindiirmelidir (3). Sunulan olguda oldugu gibi normal
amniyon sivist varliginda ve hidronefroz yoklugunda
(Sekil 1) megakist bulunursa MMIHS tanis1 daha olasidir.

MMIHS sendromunda postnatal prognoz kétiidiir.
Yenidoganda goriilen fonksiyonel bagirsak —obstriiksiyonu
prokinetik ajanlara cevap vermez (1). Yogun parenteral besleme
ve bakima ragmen olgular hayatin ilk yilinda kaybedilir (5).
Mesane genislemesi fonksiyonel bozukluga bagh oldugundan
veziko-amniyotik sant uygulamasi yararsizdir.

Antenatal danmigmanlikta MMIHS tanisinin  ancak
postmortem otopsi ve histopatolojik inceleme ile
kesinlestirilebilecegi ve basitten komplekse anatomik
obstriikksiyon olasiigimin her zaman var oldugu aileye
anlatilmahdir. Veziko-amniyotik sant uygulanan anatomik
obstriikksiyonlu  olgularin ~ %38’inin  intrauterin  veya
postpartum  donemde  eksitus  oldugu, yasayanlarin
%57’sinde  bobrek yetmezligi gelistigi ve olgularn
%86’s1n1n bilyiimesinin geri kaldig1 (6) aileye anlatilmahdur.

Megakisti  olan  fetuslarin  ayrintili  antenatal
ultrasonografik degerlendirilmesi ve antenatal danismanlik
MMIHS gibi koétii prognozlu durumlarin erken tanisina ve
tercth eden ailelerde medikal terminasyona olanak
saglayacaktir.
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