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SiIRENOMELI: DENiZ KIZI SENDROMU
Sirin Kicik?, izzet Goker Kiciik?
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Sirenomeli, mermaid (deniz kizi) sendromu olarakta bilinen, alt ekstremitelerin flizyonu ile karakterize,
kaudal regresyon sendromunun en siddetli formu olup 8liumcul ve nadir konjenital bir malformasyondur
(1-4 ). imperfore aniis, oligohidroamnioz, tek umbilikal arter, kolon atrezisi, renal displazinin eslik ettigi
bilateral pelvik bébrek fuzyonu, pelvik - sakral displazi ve genital anomaliler sendromda gorilebilecek
anomalilerdir (2, 3). Etyolojisi tam bilinmemekle birlikte, maternal diyabet, genetik yatkinlik ve vaskuler
hipoperfizyon nedenler arasinda sayllmaktadir. ileri siriilen olasi mekanizma ise posterior mezoderm
aksinin  eksikligi sonucu ekstremite tomurcugunun primordial hucrelerinin ayrilamamasi ve
organogenetik period eshasinda rotasyon yapamamasi olarak dlistinulmekteyken sonralar bu defektin
vaskuler gelisimin erken doneminde bir bozuklugun sonucu oldugu gosterilmistir. Flizyon tipine gore
sirenomeli; Sympus dipus veya symmelia, Sympus monopus veya uromelia ve Sympus apus veya
sirenomelia olarak siniflandirilmaktadir (1-5). Erkek bebeklerde 2,7/1 oraninda ve monozigot ikiz
esllerinden birinde daha sik goéruldigu bildirilmistir (3). Bizim olgumuzda erkek fetis olup 30 gr
agirhginda, Ust ekstremiteler nispeten olagan goérinimde ancak alt ekstremiteler yapisik dis genital
organlara bakildiginda penil kisim anal bdélgenin oldugu alanda goézlendi. Anls acikhgr mevcut degildi.
Bdbrekler secilemedi ve tek testis izlendi.. Gébek kordonunda 2 damar yapisi vardi. Plasental dokularda
perivilléz konjesyon ve hiperemi, perivilléz kalsifikasyon, desiduit ve fokal infarktls alanlar izlendi.
Nadir gortlmesi nedeniyle olgunun literatir bilgileri esliginde tartisiimasi amaglanmistir.
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