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PRUNE BELLY SENDROMU

Prune belly sendromu (PBS), 100.000 canl: erkek dogumda yak-
lagik 3,7 oraninda goriilen nadir bir hastaliktir. PBS, karin duvari
kas eksikligi, bilateral kriptorsidizm ve idrar yolu malformasyon-
larindan olugan bir anomali ticlisii ile karakterizedir (1). PBSli
¢ocuklarin %75’inde vezikotreteral reflit (VUR) mevcuttur Bob-
rek toplayici sistem genellikle belirgin sekilde genislemistir; bu
genisleme, displazi veya obstriiksiyon derecesi ile her zaman ko-
rele degildir. Ureterler genis, kivrimli ve genellikle proksimalden
distal segmente dogru daha belirgin etkilenir. Tiim iireter seviye-
lerinde kivrilma ve fonksiyonel obstriiksiyon goriilebilir. Histolo-
jik olarak, diiz kas hiicrelerinde azalma ve fibr6z bag dokusunda
artis saptanir; bu durum zayif peristaltizme katkida bulunur.(1)
Megamesane, genellikle normal kapasitesinin 2-8 kat1 kadar ge-
nislemis olup tikaniklik yoktur. Mesane duvari kalin, piiriizsiiz ve
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gelismesine ve bobrekte Wilms tiimoriiniin olusmasina yol agar.

Wilms tiimori, pediatrik renal maligniteler arasinda en sik go-

rilen ve WT1 gen mutasyonlariyla iliskili olan tiimor tipidir.

Ayrica, WT1 mutasyonlar1 sadece renal patolojilere degil, ayni

zamanda gonadal gelisim bozukluklarina da yol agar; bu nedenle,

hem bobrek fonksiyonlarinin hem de gonadal saghigin yakindan

izlenmesi gerekir (17).
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