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Pediatrik ve Perinatal Patoloji
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SIRENOMELI: BiR OTOPSi OLGUSU
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GIRIS:

Sirenomeli olarak da adlandirilan denizkizi (mermaid) sendromu alt ekstremitelerin flzyonu ile
karakterli, oldukga nadir goérulen, élimcul bir konjenital malformasyondur. Etyolojisi bilinmemekte olup
maternal diabet, genetik yatkinlik ve vaskuller hipoperflizyon olasi nedenler olarak ileri sirilmektedir.
Bu bebekler cogunlukla 6lG dogarlar veya dogumdan kisa sure sonra kaybedilirler. Bosaltim sistemi
bozukluklarinin derecesi yasam sansini belirler ve literatlirde gok az sayida yasayan olgu bildirilmistir.
Burada denizkizi sendromu tanisi alan bir olgu nadir goértlmesi nedeniyle sunuldu.

OLGU:

Akraba evliligi tanimlamayan G1,P0,A0,Y0 olan, 21yasinda anne 34. gebelik haftasinda agn ve uterus
kontraksiyon sikayetleri ile Kadin Hastaliklari ve Dogum poliklinigine basvurdu. Hastanin 6z ve soy
gecmisinde ve rutin laboratuar bulgularinda 6zellik yoktu. Ultrasonografide; anhidroamnioz, intrauterin
gelisme geriligi, makat gelis ve servikal agcikligi olmadigi tesbit edildi. Radyolojik, tek femur ve proksimal
tibia, sol el parmak yoklugu, pelvis kemikleri kismen gelismemis ve vertebralarda fizyon anomalisi
izlendi. Hasta sezeryan abdominalis ile apgar 1. dk. 2 ve 5. dk. 0 olan cinsiyeti belirsiz bebek dogurdu.
Otopsi makroskopik incelemesinde, 1150 gr. agirhgindaki fetusta alt ekstremiteler orta hat boyunca
birbirine yapisik, sol el bas parmagi izlenmedi, bobrekler, mesane, Ureter, Uretra, rektum ve anal aciklik
yoktu, i¢ ve dis genital organlar izlenmedi. Mikroskobik incelemesinde; akciger, karaciger, dalak,
surrenal dokuda hemoraji, beyin, timus, kalp, pankreas dokusunda hemoraji, aksesuar dalak ile 313 gr.
agirhginda ve perivilléz hyalinizasyon gosteren plasenta ve bir arter, bir ven iceren gébek kordonu
tespit edildi. Otopsi bulgularimiz sonucunda olguya sirenomeli tanisi kondu.

SONUGC:

Alt ekstremitelerin flizyonu ile karakterize, kaudal regresyon sendromunun (KRS) en siddetli formu olan
sirenomeli, 6limcdl ve nadir konjenital bir malformasyondur. Sendromun nedenleri tam olarak
bilinmemektedir. Alt ekstremitelerin flizyonu, lumbosakral vertebralarda anomali, imperfore anus, Griner
trakt ve bobreklerde agenezis ile karakterize embriyolojik bir defekttir. Sirenomelinin erken antenatal
ultrasonografik tanisi kéti prognozu godstermesi ve gebeligin daha az travmatik sekilde sonlanmasi
acisindan 6nemlidir. Erken dénemde tani konulan agir olgularda gebeligin sonlandiriimasi énerilebilir.
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