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OZET

Megasistik - mikrokolon - intestinal hipoperistaltizm
(MMIH) sendromu, mesane distansiyonu ve tiim gastroin-
testinal kanalda hipoperistaltizm ile kendini gosteren, ne-
deni bilinmeyen, konjenital bir hastaliktir. Giiniimiize
kadar gegen siire icinde literatiirde 45 olgu bildirilmistir.
Kizlarda erkeklerden 3 kat daha sik rastlanmaktadir ve
otozomal ressesif gecislidir. Prognoz kotiidiir, bildirilen
olgularin % 75'i 6 ay ic¢inde olmiistiir. MMIH sendromu-
nun ultrasonografi ile prenatal tanisi bildirilmistir. Ultra-
sonografide megamesane, hidronefroz goériilmesi, buna
karsilik amnios sivimin normal veya artmig olmasi ve dzel-
likle kiz fetus olmasit MMIH sendr omunu diisiindiirmelidir.
Prenatal dénemde ultrasonografi ile MMIH sendromu ta-
nist konulan bir olgu literatiir 15181 altinda irdelendi.
MMIH sendromuna 6zgii oldugu diisiiniilen ultrason bul-
gulari tartisild:.

Anahtar kelimeler: Megasistik-mikrokolon-intestinal hi-
poperistaltizm sendromu, Prenatal tan

Megacystis - Microcolon - Intestinal Hypoperistalsis
Syndrome and Prenatal Diagnosis

The megacystis-microcolon-intestinal — hypoperistalsis
syndrome is a congenital disorder characterized by uri-
nary bladder distension and hypoperistalsis throughout
the entire gastrointestinal tract. The syndrome has been
reported in 45 cases. Predominantly females are affected
and is usually a lethal condition. Prenatal sonographic di-
agnosis of the syndrome has been reported. The concomi-
nant finding of a dilatation of the urinary tract and the ab-
sence of oligohydramnios may lead to suspect the
diagnosis. A case diagnosed in the prenatal period by ult-
rasonography has been represented. Also specific ultraso-
nographic findings of the syndrome has been evaluated.

Key words: Megacystis-microcolon-intestinal hypoperis-
talsis syndrome, Prenatal diagnosis

GIRiS

Megasistik-mikrokolon-intestinal ~ hipoperistaltizm
(MMIH) sendromu, mesane distansiyonu ve tim
gastrointestinal kanalda hipoperistaltizm ile kendini
gosteren, nedeni bilinmeyen, konjenital bir hastalik-
tir. Mekanik tikaniklik olmaksizin, mesane ve intes-
tinal motilitenin bozukluguna bagl olarak {iiriner ve
gastrointestinal sistemde fonksiyonel tikaniklik s6z
konusudur. ilk olarak Berdon ve ark. 1976 yilinda
yenidogan bes kiz ¢ocugunda MMIH sendromunu
tanimladilar V. Giiniimiize kadar gegen siire icinde
literatiirde 45 olgu bildirilmistir. Bildirilen olgular-
dan 11'i erkek, 34" kizdir ve goriildiigt gibi kizlar-
da 3 kat daha sik rastlanmaktadir. Olgularin ebe-
veynlerinde hastaligin olmamasi, kardeslerde ortaya
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ctkmasi, her iki cinsi etkilemesi ve akraba evlilikle-
rinde daha sik olmasi nedeni ile otozomal ressessif
bir hastalik oldugu diisiiniilmektedir .

Yenidoganda abdominal distansiyon, ileri derecede
genislemis mesane ve safrali kusma ile kendini gos-
terir. Abdominal distansiyon ve safrali kusmanin ne-
deni intestinal hipoperistaltizmdir ve medikal tedavi-
ye cevap vermez, total parenteral beslenme (TPB)
gerektirir. Prognoz oldukga kétiidiir ve bugiine kadar
bildirilen olgularin yaklasik % 75' ilk 6 ay i¢inde 6l-
miistir . Baglica 6liim nedenleri malniitrisyon,
sepsis, bobrek yetmezligi veya total parenteral bes-
lenmeye bagli karaciger yetmezligidir . MMIH
sendromunun ultrasonografi ile prenatal tanisi litera-
tiirde bildirilmistir ©-*7.

Yazimizda prenatal dénemde ultrasonografi ile
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MMIH sendromundan siiphelenilen ve dogum sonra-
s1 tanis1 kesinlegen bir olgu sunulmaktadir.

OLGU

Aile anamnezinde bir 6zellik bulunmayan, yasayan sorun-
suz bir kiz ¢ocugu ve 2 diisiigii olan gebe 31. gebelik haf-
tasinda tarafimizdan takibe alindi. Ultrasonografik incele-
mede fetal biyometrileri gebelik haftasinda uygun olan kiz
fetus tesbit edildi. Fetusda, batmnin yarisini dolduran ileri
derecede dilate mesane, bilateral hidroureter ve her iki
bobrekte, pelvis renalis ¢ap1 2.5 cm Odlgiilen hidronefroz
gozlendi (Resim 1). Amnios sivisi normal sinirlar i¢inde
olarak degerlendirildi. Bu bulgular ile fetusda obstriiktif
iropati ve ayirict tanisinda kiz fetus olmasi ve amnios ma-
yiinin normal smurlar i¢inde olmas: nedeni ile MMIH
sendromu diigtiniildii. Aile ile durum tartisilarak ultraso-
nografi esliginde 19.5 no'lu spinal igne ile umblikal ven-
den fetal kan 6rneklemesi ve ayni numarali igne ile fetal
mesaneden idrar 6rneklemesi yapildi ve 134 cc idrar bo-
saltildi. Fetal karyotip 46, XX olarak tesbit edildi. Fetal
kanda pH 7.40, hemoglobin 11.8 gr/dl, trombosit 250.000/
mm?®, iire 13 mg/dl, kreatinin 0.78 mg/dl, Na 138 meq/l, K
4.20 mg/1, CI 109 meq/l saptandi. Fetal idrarda tire 42
meq/1, kreatinin 2.87 mg/1, Na 51 meq/l, K 3.27 megq/1, CI
36 meq/l ve osmolarite 41 mili-osmol bulundu. Fetal idrar
sedimentinin sitolojik incelemesinde bazilart bozulmus,
seyrek cok katli yass1 epitel hiicreleri saptandi.

Resim 1. Ultrasonografide fetusda batinin yarisim dolduran
ileri derecede dilate mesane ve pelvis renalis ¢api 2.5 cm dlgii-
len hidronefroz gorillmektedir.

Resim 2. Ultrasonografi esliginde transabdominal olarak tro-
kar ile fetal mesaneye girilerek, fetal mesane ile amnios boslu-
gu arasina yerlestirilen double J kateterin mesanedeki ucu go-
rillmektedir.
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Resim 3. Fetal mesane hosaldiktan sonra fetal barsak loopla-
rimm belirgin ve dilate gorunumuo dikkat ¢ekicidir.

4 5 G 5
Resim 4. Intrauterin yerlestirilen double J kateterin dis veu-
nun goriildigi 2270 gram agirh@inda kiz yenidogan

Gebeye 32. gebelik haftasinda tekrarlanan ultrasonografi-
de bulgularm, 31. gebelik haftasindaki bulgular ile ayn1 ol-
dugu ve mesanenin 134 cc bosaltilmasma ragmen, tekrar
batinin yarisimt doldurdugu goriildi. Mesaneden drenaji
saglayarak bobrek iizerine olan olumsuz etkiyi dnlemek
amaci ile mesane ile amnios boslugu arasina veziko-
amniotik sant uygulanmasia karar verildi. Ultrasonografi
esliginde transabdominal olarak trokar ile fetal mesaneye
girilerek, fetal mesane ile amnios boslugu arasina double J
kateter yerlestirildi (Resim 2). Kateter yerlestirildikten 5
saat sonra yapilan ultrasonografide fetal mesanenin bos ol-
dugu saptanarak santin ¢alistigi gézlendi. Fetal mesanenin
bosalmasi, fetal batinin daha iyi degerlendirilebilmesine
olanak sagladi ve fetal barsak looplar1 belirgin ve dilate
olarak gozlendi (Resim 3).



Ultrasonografi ile yapilan takiplerde santin galigtigi, me-
sanenin bos oldugu, renal pelvisdeki kaliektazinin geri-
ledigi izlendi. Takiplerde ayrica amnios sivisinin artarak
normalin {ist sinirma ¢ikmast ve belirgin, dilate barsak
looplarinin goériilmesi dikkat gekti. Kiz fetus olmasi, am-
nios ma-yiinin normalden fazla olmasi ve dilate barsak
looplarinin goriilmesi MMIH sendromu siiphemizi yo-
gunlagtirdi.

Gebe, spontan vaginal dogum ile 35 gebelik haftasi i¢in-
de 2270 gram agirhginda Apgar1 9 olan bir kiz ¢ocuk
dogurdu. Yenidoganin batininda double J katgterin dis
ucu goriildii ve fonksiyonel oldugu saptandi (Resim 4).
Yenidoganda yapilan ultrasonografide sol grade 2, sag
grade 1 hidronefroz, sistografide megamesane, direk ba-
tin grafisinde hava sivi seviyeleri ve baryumlu grafide
opak maddenin mideyi terk etmedigi gézlendi (Resim
5). Gastrointestinal pasaji saglamak amaci ile 2 giinliik
yenidogana laparotomi yapildi. Laparatomide, ¢ekumun
sag istte ve Ladd bantlarinin bulundugu intestinal mal-
rotasyon, 5 mm c¢apinda mikrokolon ve megamesane
saptandi. Ladd prosediirii, ileostomi ve parsiyel sistekto-
mi uygulandi. Postoperatif donemde total parenteral
beslenmeye baslandi. Barsak pasajinin baslamamasi ne-
deni ile postoperatif 14. giin-de relaparotomi yapildi.

Resim 5. Yenidoganda yapilan baryumlu gastrointestinal sis-
tem grafisinde, opak maddenin mideyi terk etmedigi goril-
mektedir.
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Resim 6. Mesanede muskiiler tabakada baz kas hiicrelerinde
vakuollii goriiniim tesbit edildi (H+Ex500)

Adezyonlar ve duodenumda bir bdlgede adezyolizize rag-
men sebat eden dirseklenme nedeni ile duodenoduodenos-
tomi yapildi. Postoperatif donemde barsak pasajinin yine
baslamamasi iizerine yapilan {ist pasaj grafisinde opak
maddenin mideyi terk etmedigi, buna karsilik ileostominin
proksimalinden verilen opak maddenin retrograd olarak
hicbir engelle karsilasmadan mideyi doldurdugu goriildii.
Total parenteral beslenmesi devam eden yenidogana pro-
kinetik ajan Cisaprid denenmesine ragmen basarili olmadi.
Bebek 1. ayinda sepsis tablosu ile kaybedildi.

Yapilan otopsisinde tiim barsaklar normalden kisa ve ince,
mezenter hipoplastik bulundu. Mikroskopisinde barsakta
ve mesanede submukoza ve muskiiler tabakada normal
say1 ve morfolojide ganglion hiicreleri saptandi. Mesanede
muskiiler tabakada bazi kas hiicrelerinde vakuolii gorii-
niim tesbit edildi (Resim 6). Sepsis bulgular1 olan pyelo-
nefroz, pyolonefrit, pndmoni, hepatit, menenjit, ensefalit
ve miyokardit tesbit edildi.

TARTISMA

Megasistik-mikrokolon-intestinal ~ hipoperistaltizm
sendromu az rastlanan bir hastaliktir. Megamesane,
mikrokolon, intestinal malrotasyon, gastrointestinal
hipoperistaltizm, sendromun temel bulgularidir.
Sendromda gastrointestinal ve urogenital sistemde
obstriiksiyon olusturacak mekanik bir neden tesbit
edilemez. Temel patoloji mesane ve barsak kasinda-
ki motilite bozuklugudur ve bunun nedeni kesin ola-
rak bilinmemektedir. Bozuklugun, diiz kasin kendi-
sinde, kasi inerve eden ganglion hiicrelerinde veya
reseptor seviyesinde oldugunu ileri siiren farkli go-
rigler vardir ®?. Olgumuzda mesane ve barsak diiz
kasinda ve kasdaki ganglion hiicrelerinde sayica ve
morfolojik olarak bir patoloji tesbit edilmemistir.
Urogenital ve gastrointestinal sistemdeki fonksiyo-
nel tikaniklik yenidoganda malniitrisyon ve bdbrek
yetmezligine neden olur. Mesanede drenaj, ameliyat
veya sonda ile saglanarak bobrek korunabilirse de
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Tablo 1. MMIH sendromunda prenatal donemde tesbit edilen ultrason bulgular: ve gebeliklerin sonuglari

Kaynak Gebelik Haftasi USG Bulgulan Amnios Sex Dog. Hf. Exitus
Vezina (12) 31 Megamesane, hidronefroz Polihidramnios Kiz 35 1. ay
Krook (13) 21 Megamesane, hidronefroz Normal Erkek 38 4, ay
Nelson (15) 36 Megamesane Polihidramnios Kiz 37 7. giin
Puri (8) 32 _ Megamesane * Erkek 32 5. ay
Vinograd (16) 32 Intraabdominal kist ® Erkek 40 5. ay
Manco (14) 21 Megamesane, hidronefroz Normal Kiz 38 *
Willard (11) 37 Megamesane, hidronefroz Polihidramnios Erkek 40 2. ay
Vintzileos (4) 25 Megamesane, hidronefroz Polihidramnios Erkek 32 #
Penman (5) 16 Megamesane, hidronefroz, dilate mide s Kiz Tibbi tahliye

Young (6) 18 Megamesane Oligohidramnios Erkek Tibbi tahliye

Garber (9) 25 Megamesane, hidronefroz * Erkek 38 1. ay
Carisson (7) 16 Megamesane, hidronefroz Polihidramnios Kiz 36 10. ay
Carisson (7) 29 Megamesane Normal Kiz 37 4. ay

* Yayinda belirtilmemig

barsak hipoperistaltizmi medikal tedaviye direnglidir
ve tiim gastrointestinal sistemi tuttugundan ameliyat-
tan fayda gormez, total parenteral beslenmeyi gerek-
tirir. Baglica 6liim nedenleri de malniitrisyon, sepsis,
ameliyat komplikasyonlan veya total parenteral bes-
lenme komplikasyonlaridir '”. Olgumuzda da yeni-
dogan doneminde yapilan baryumlu grafide mideden
itibaren pasajin olmadigi tesbit edilerek laparotomi
yapilmistir. Laparotomide intestinal malrotasyon,
mikrokolon ve megamesane tesbit edilerek, ileosto-
mi uygulanmugtir. fleostomiden yapilan grafide pasa-
jin acgik olmasina ragmen hipoperistaltizmden dolay1
barsagin fonksiyon goérmemesi nedeni ile total pa-
renteral beslenme uygulanmig ve yenidogan sepsis
nedeni ile exitus olmustur.

MMIH sendromunda literatiirde bildirilen ve prena-
tal donemde tesbit edilen ultrason bulgular1 Tablo
I'de gosterilmistir. En belirgin ve 13 olguda da ortak
olan bulgu genislemis, dilate mesanedir. Megamesa-
ne tesbiti en erken 16. gebelik haftasinda bildirilmis-
tir &7, Bir olguda mesane dilatasyonu 25. gebelik
haftasindan 6nce yapilan ultrasonografilerde gozlen-
mezken, ilk olarak 25. gebelik haftasinda tesbit edil-
mistir *. ikinci siklikla bildirilen bulgu ise hidro-
nefrozdur ve bu bulguda en erken 16. gebelik hafta-
sinda gozlenmistir . Hidronefrozun ¢ogunlukla
megamesaneye eslik etmesine karsin, literatiirde bil-
dirilen bir olguda mesane dilatasyonuna ragmen
bobreklerin goriintlisii normal bulunmus ve hidro-
nefroz gelismemistir 7. Amnios sivis1 miktar1 send-
romdaki iki ana patolojiden etkilenir. Intestinal pasa-
jin yoklugu polihidramniosa, mesaneden idrarin ati-
lamamas: ise oligohidramniosa neden olur. Bu iki
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faktoriin etkisine bagli olarak mevcut gebelikte bas-
kin olan patoloji dogrultusunda amnios stvis1 miktari
degisir. Literatiirde cogunlukla polihidramnios bildi-
rilmesine karsin '"'? amriios sivi miktarmin normal
(1319 yeya az oldugu olgular da vardir ©.

Olgumuzda 31. gebelik haftasinda kiz fetusda bilate-
ral hidronefroz ve megamesane saptandi ve amnios
miktart normal olarak degerlendirildi. Mesaneye
sant uygulanmasindan sonraki haftada amnios mik-
tarinin artarak polihidramnios seviyesinde oldugu
gozlendi. Dilate mesanenin kiigiilmesi barsaklann
daha iyi degerlendirilebilmesine olanak sagladi. Bar-
sak looplan belirgin ve dilate goriiniimleri ile gastro-
intestinal bir patolojiye dikkat ¢ekti. Kiz fetusta hid-
ronefroz ve mesane dilatasyonunu ragmen amnios
miktarmin normal olmasi ve sant uygulanimindan
sonra barsaklann daha iyi degerlendirilerek dilate
goriiniimii prenatal dsnemde MMIH sendromundan
stiphelenmemize neden oldu ve bu dogum sonrasi
yapilan otopside kesinlik kazandi. Kanimizca ultra-
sonografide megamesane, hidronefroz saptanmasi,
buna karsilik amnios sivisinin normal veya artmis
olmas1 ve en Onemlisi barsak looplarinin dilate ve
belirgin goriintiisi MMIH sendromunu diisiindiirme-
lidir.

MMIH sendromunun prenatal tanisinda baslica iki
nokta iizerinde durmakta fayda vardir. MMIH send-
romu otozomal ressesif bir hastaliktir. MMIH send-
romlu ¢ocuk dogurmus olan kadinlarin sonraki gebe-
liklerinde erken donemde mesane dilatasyonunun ve
renal pelvisteki genislemenin tesbiti, hastaligin er-
ken tanisina olanak saglayip, gebeligin sonlandirila-



bilmesini saglayacaktir. Ikinci nokta ise mesane dila-
tasyonu ve hidronefroz belirlenen 6zellikle kiz fetus-
larda amnios sivi miktarinin normal veya artmis ola-
rak tesbiti ve barsak looplannin belirgin ve dilate
goriintiisi MMIH sendromunu akla getirmelidir.
Prenatal donemde bu hastaliktan siiphelenmek, ¢o-
gunlukla fatal olan bu sendromda dogum yo6ntemi-
mizi ve neonatal dénemde yenidogana yaklagimimizi
etkileyecektir.
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