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Karin duvar defektleri: Omfalosel ve gastrosizis
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En fazla goriilen karin duvart defektleri omfalosel ve gast-
rogizistir. Tamir ve yonetimleri multidisipliner uzmanliga
gereksinin gosterir.

Omfalosel gobekte lokalize dogumsal bir karin duvart ano-
malisidi., Omfaloselde ince bagirsaklar, kolon, karaciger, da-
lak ve gondlar gibi evissere organlart orten bir kese vardir.

Gastrogiziste tam kat karin duvart defekti goriiliip genellik-
le gobek kordonunun sagindadir.

Omalosel yaklagik 5000°de 1, gastrosizis ise 2500’°de 1 do-
gumda goriiliir.

Bu anomaliler fetal ultrasonografi ve MRI ile antenatal ola-
rak tammirlar. Bazi olgularda anne alfafetoproteini (AFP)
ve amniotik asetilkolinesteraz seviyeleri yiikselebilir.

Omfalosel diger anomaliler ile birliktedir. Bunlar kardiak,
kromozomal, kardiak ve merkezi sinir sistemi anomalileri-
dir. Gastrogizsli hastalarda en fazla birlikte goriilen ano-
mali bagirsak atrezisidir.

Bu anomalilerin antenatal ultrasonografi ile taninir. Antena-
tal tami planli doguma olanak saglar ve birlikte iliskin Defect
primer ya da evreli cerrahi yaklagimla kapatilabilir.

Omfaloselde prognoz birlikte goriilen anomalilerin sayt ve
siddetine bagl iken, gastrosiziste bagirsak zedelenmesinin
derecesine baghdur.

Anlamli birlikte anomaliler ve intestinal fonksiyon bozuklu-

gu morbidite ve mortaliye neden olabilir.

Anahtar kelimeler: karin duvar: anomalileri, omfalosel,
gastrosizis

Abstract
Abdominal wall defects: Omphalocele and gastroschisis

Two most common abdominal wall defects are omphalocele
and gastroschisis. Their repair and management need mul-
tidisciplinary expertise.

Omphalocele is a congenital anomaly located the umblicus,
There is a sac which is covered eviscerated organs such as
the small bowel, colon, spleen, liver and gonads.

In gastroschisis abdominal wall defect is seen as full-
thickness and usually on the right of umblicus.

Omphalocele occurs 1: 5000 and gastroschisis 1: 2500 births.

These anomalies detected antenatally due to fetal ultraso-
und and MRI. In some cases maternal alpha fetoprotein and
amniotic asetinkolinesteraz level may be elevated.

Omphalocele are associated with other anomalies. These
are cardiac, chromosomal and central nervous system. The
most common associated anomaly with gastroschisis is bo-
wel atresia.

These anomalies can be detected antenatal ultrasound. The
antenatal diagnosis allows planning delivery. The defect
can be closed primary or staged surgical approach.

The prognosis is related to associated anomalies and their
severity in omphalocele, whereas the degree of bowel injury
in gastroschisis.

Significant associated anomalies or intestinal dysfunction
may result morbidity and mortality.

Keywords: abdominal wall anomalies, omphalocele, gast-
roschisis

KARIN DUVARI ANOMALILERINDE iHSAN
NUMANOGLU’ ndan SONRA NE DEGISTi?

[hsan Numanoglu 1991 yilinda yazmis oldugu kita-
binda 1965-1989 yillari arasinda Ege Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Kliniginde, kendisi-
nin tedavi ettigi veya sorumlulugunda tedavi edilen
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karmm duvart anomalileri serisini sunmugtur. O seri
giiniimiizle karsilagtirildiginda aralarinda ¢ok biiyiik
farklar oldugu goriilecektir. Sozgelimi, Thsan hoca
antenatal tanidan hi¢ s6z etmemis, dogum sonrasi
inspeksiyonla tani1 konuldugunu sdylemistir. Siiphe-
siz primer olarak kapatilamayan olgularda kullanilan
sentetik materyaller arasindaki farklar da hayret veri-
cidir. Dikkate alinmasi gereken bir bagka fark 6liim
oranlaridir. Kitabin hazirlik agamasinda bu konunun
klinik serisini ¢ikarma onurunu bana veren sevgili ho-
camla olan konugmalarimizda 6liim oraninin yiiksek
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oldugunu ve bunun ameliyat sonrasi bakim sartlarinin
(ventilator destegi vb.) gelismis tilkelerden kotii ol-
duguna bagladigin ve birgiin iilkemizde de sartlarin
diizelecegi ongoriisiinde bulundugunu animsiyorum.
Zaman Numanoglu hocanin ne kadar hakli oldugunu
gostermistir.

KARIN DUVARI ANOMALILERI

Karin duvar1 anomalileri insanlarda goriilen konje-
nital anomalilerin icinde onemli bir yer tutmaktadir.
Karin duvarinin gobek cevresindeki boliimiiniin ge-
lisim yetersizligine bagli olarak degisik karin duvari
anomalileri ve buna bagli klinik spektrum ortaya ¢i-
kar. Klinik daha ¢ok birlikte anomali varlig1 ve hangi
organlarin karin disinda olduguna bagh olarak sekil-
lenir.

Karin duvar1 anomalileri:
- Omfalosel
- Umblikal kord hernisi
- Gastrosizis
- Cantrell pentalojisi
- Ekstrofi kloaka

Cocuk cerrahlariin en sik tedavi ettigi karin duvari
anomalileri omfalosel, umlikal kord hernisi ve gast-
rosizistir. Omfaloselde karin duvari gobek bolgesinde
gelismemis olup, karin i¢i organlar1 bir kese icerisinde
karmn digina ¢cikmigtir. Gobek kordonu kese tizerinde-
dir. Kese 3 tabakadan olusur. Dista amniyon zari, i¢te
periton ve arasinda wharton jeli bulunur. Defekt ¢ap1
4 cm’den kiigiik omfaloseller “umblikal kord herni-
si”, 8-10 cm’den biiyiikler ise “dev omfalosel” olarak
isimlendirilir. Gastrosiziste ise gébek normaldir. Ge-
nellikle gobegin saginda ¢ok biiyiik olmayan tam kat
karm duvari defekti vardir ve karin i¢i organlart iizeri
acik olarak karmn digindadir .

Antenatal ultrasonografinin yaygin olarak kullanil-
maya baslanmasiyla bu anomalilerin siklig1 da son 10
yilda artig gostermistir. Omfalosel 1/5000, Gastrosi-
zis 1/2500 siklikta goriiliir @.

Bu anomaliler antenatal taninin artmasi ve multidi-
sipliner yaklagimla iyi yonetilebilir anomaliler ol-

muglardir ©.

Antenatal tanman karin duvar1 anomalilerinde ek

78

Cocuk Cerrahisi Dergisi 31(Ek sayt):77-91, 2017

anomali varlif1 nedeniyle gebeligin sonlandirilmasi
ve spontan diistik oran1 yiiksek olup, %30-52 arasinda
sonuglar bildirilmektedir ©.

ANTENATAL TANI

Karm duvart anomalilerinin antenatal tanis1 énemli
olup anne kaninda ve amniotik sivida Alfafetoprotein
(AFP) ve amniyotik sivida asetilkolinesteraz diizeyle-
rinin 6zellikle 2. trimestirde yiiksek bulunmasi biiyiik
oranda karin duvari anomalilerini diisiindiiriir .

AFP gastrosiziste omfalosele gore daha fazla yiikse-
lirken asetilkolinesteraz diizeyi gastrosizisli gebelerin
%80’inde, omfaloselli gebelerin %27 sinde yiiksek bu-
lunmugtur. Bu bulgular antenatal donemde omfalosel
ve gastrosizis ayirici tanisi igin 6nemli bulgulardir ©.

Karin duvart defektlerinin antenatal goriintiilemesi
icin kullanilan tani araclari ise ultrasonografi (US)
ve/veya MRI’dir. Omfaloselde antenatal US goriintii-
sii kese icerisinde bagirsaklar ve kesenin tepesinden
cikan gobek kordonu seklinde, gastrosiziste ise gobek
kordonunun genellikle sagindaki kiigiik bir defektten
bagirsaklarin ¢ikmis olmasidir. Gastrosizisteki defekt
genellikle omfalosel defektinden daha kiigiiktiir ©.

Maternal AFP ve antenatal ultrasonografi karin duva-
r1 anomalilerinin antenatal tanisini arttirmigtir. MRI,
ultrasonografiye gore ikincil tan1 aracidir fakat anato-
mi hakkinda daha ayrmtili bilgi verir. Dogru yonetim
dogru tantya bagli oldugu i¢in karin duvari anomali-
lerinin tanisinda radyologlarin rolii 6nemlidir .

Antenatal taninan karin duvart anomalili fetuslar ya
canli dogarlar, ya 6lii dogarlar ya da gebelik sonlandi-
rilir. Bu oranlar omfalosel i¢in sirasiyla %41, %22 ve
%37, gastrosizis i¢in %59, %12 ve %29’dur ®.

Son yillarda 3 boyutlu US ile taninin daha belirleyici ve
yararli oldugunu bildiren ¢aligmalar da yapilmugtir ©.

Bu anomalilerin erken tanisi multidisipliner yakla-
simla dogumun planlt sekilde olmasini, antenatal do-
nemin kontrollii sekilde gegirilmesini ve cerrahi giri-
simin uygun yer ve zamanda yapilmasini ve birlikte
goriilen anomalilerin planl yonetilmesini saglar ©.

Antenatal olarak defektin ¢ap1 ve icindeki organlarin
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tespiti tedaviye hazirlik acisindan da 6nemlidir.

Montero ve ark. ' yaptiklari caligmada, omfalosel
capt ile karn cevresi, femur uzunlugu ve bas cevre-
si arasindaki oranlar1 degerlendirmisler ve omfalosel
capmnin klinikte kullanilabilecegini, 6zellikle omfalo-
sel/bas cevresinin oraninin 0.21 ve daha fazla olma-
st durumunda primer kapatmanin yetersiz olacagini
ileri stirmiiglerdir. Dev omfalosellerin bagka bir seye
bakilmaksizin genellikle kotii gidisat gosterdigini de
ongormiiglerdir.

Karin duvari anomalileri kromozom anomalisi veya
oltimciil bir anomali birlikteligi olmadig siirece, dii-
zeltilebilir anomalilerdir. Bu yiizden antenatal tani
onemlidir. Etkilenmig fetus icin en iyi sonucu almak
icin erken ve yakin is birligi gereklidir. Antenatal tani
almis fetuslarin biiylime geriligi, oligohidroamnios,
polihidroamnios ve fetal distres belirtileri acisindan
yakin takibi gerekir .

DOGUM SONRASI TANI

Karm duvari anomalileri fizik muayenede inspeksi-
yonla kolayca taninabilir. Bilindigi lizere omfaloselde
bir kese icerisinde karin i¢i organlari vardir. Gobek
kordonu kesenin tepesinden ¢ikar. Bazen kese yirti-
labilir ve karin i¢i organlar1 acikta kalir. Gobek kor-
donu yirtilmis kesenin iizerindedir. Kesenin yirtilmig
omfaolseller gastrosizisle karigabilir. Gastrosiziste
de karm ici organlar1 kese olmaksizin disaridadir ve
odemli, kalinlagmis ve tizerleri fibrin tabakasi ile or-
tiilmiis vaziyettedir. Gobek ve gobek kordonu normal
yerlesimli olup, defekt genellikle gbbegin sagindadir.
Onemli olan anomaliyi tanimanin yaninda ek anomali
olup olmadigini ortaya koyarak postoperatif donem-
de biiyiik komplikasyonlari énlemektir 1412,

BIRLIKTE ANOMALILER

Omfaloselde birlikte anomali daha fazla goriiliirken
gastrogiziste daha az goriiliir. Benjamin ve ark. 19
omfaloselde %80, gastrosiziste %32 birlikte anomali
bildirmisler ve gastrosiziste tek anomali ¢ogunlukta
iken, omfaloselde birden fazla ek anomalinin ¢ogun-
lukta oldugunu ileri siirmiiglerdir.

Omfaloselde kardiak %11-24, gastrointestinal %7,
norolojik %4, pulmoner %3, genetik, %15, renal ano-

mali %6 oraninda goriiliir 4.

Kiiciik defektli omfalosellerde ek anomaliler daha
fazla gortilmektedir !9.

Kumar ve ark. ' yaptiklari retrospektif caligmalarin-
da, omfalosellerde defekt capi ile birlikte anomalileri
irdelemisler ve kiiclik omfaloselli erkek ¢ocuklarda
intestinal defektlerin, biiyiik omfaloselli kiz ¢cocukla-
rinda ise kardiak defektlerin fazla goriildiigiinii ileri
stirmiiglerdir.

Carnaghan omfaloselli olgularda GiS dis1 anomali-
lerin fazla goriilmesine ragmen, intestinal anomalil-
lerin ozellikle atrezilerin az goriildiigiinii ve bunun
ozellikle kiiciik defektli omfalosellilerde bagirsak
dolagiminin kompresyonuna bagli oldugunu ileri
stirmiiglerdir 17

Salomon ve ark.’da !® kiiciik omfalosel ile intestinal
atrezi birlikteligini bildirmis ve defekt kiiciik bile olsa
birliktelik konusunda uyanik olunmasi gerektigini
ileri siirmiiglerdir.

Omfalosellerde kromozom anomalilerin fazla goriil-
diigii ve omfaloseli olan bebeklerde kromozom ano-
malisi konusunda dikkatli olunmasi gerektigi ileri sii-
riilmiistiir. Goriilen kromozomal anomalileri Trizomy
13,18 ve 21 olup, bu oran %49’lara kadar ¢ikabilmek-
tedir 192D,

Prune-belly sendromu, @ Inferior vena kava anoma-
lisi, ® segmental ileal dilatasyon, @ familiyal Robi-
now sendromunu (facial dismorfizm ve karin duva-
r1 defektleri birlikteligi), ® ve yiiksek tip ARM, @9
omfaloselle goriilen diger anomalilerdir. Ilging olarak
omfalosel ile birlikte tizeri deri ile Ortiilii bir gastrosi-
zis olgusu da bildirilmigtir 7.

KESE iCERIGI

Kese icerisinde bagirsaklar, karaciger, mide, dalak
ve hatta gonadlar goriilebilir. Umblikal kord herni-
sinde kese igerisinde kii¢iik miktarda ince bagirsak
bulunur 2.

DeRosa bobreklerde yerlesim anomalisi olan bir has-
tada iki bobregin de omfalosel kesesi i¢inde oldugunu

bildirmigtir .
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PROGNOZA ETKILI FAKTORLER ve
PROGNOZ

Prognoza etkili faktorlerin basinda birlikte goriilen
anomaliler 6zelikle de kromozom anomalileri gelir
ki bu kotii prognozdan sorumludur. izole olgularda
prognoz daha iyidir. Kromozom anomalilerinin om-
faloselde daha fazla oldugu ve yiiksek oranda 6lii do-
gum veya diisiik nedeni oldugu bilinmektedir *.

Corey ve ark. ! ¢cok merkezli bir caligmada, omfa-
losellerde genetik sendromlarin ve ekstraintestinal
sorunlarin gastrosizise gore daha fazla oldugunu ve
ilaveten omfalosellerde pulmoner hipertansiyonun
fazla goriiliip prognozda etkili bir faktor oldugunu
ileri stirmiiglerdir.

Omfaloselde prognoz birlikte anomalilerin say1 ve
siddetine, gastrosiziste ise bagirsak zedelenmesinin
derecesine baghdir ¢,

Dogum sayisinin da omfaloselli hastalarda erken do-
Sumla iligkili oldugu ve erken dogumun kétii prognoza
neden oldugu ileri stiriilmiigtiir. Dogum yapmamis ka-
dinlarda erken dogum riski az iken, daha 6nce dogum
yapmig kadinlarda risk iki katina ¢ikmaktadir ¢V,

Danzer ve ark. ®» omfaloselli hastalarda pulmoner
fonksiyonlarin erken degerlendirilmesinin hedef
strateji olarak gelistirilmesini ve dolayisiyla ardisik
pulmoner morbiditenin azaltilmasinda 6nemli rol oy-
nadigini ileri stirmiiglerdir.

Uzun dénem takipte dev omfoloselli hastalarin yari-
sindan fazlasinda norolojik disfonksiyon goriilmek-
tedir. Norolojik gelismede ve motor fonksiyonda ge-
cikme olan hastalarda otizm ve hipotonisite birlikte
gortilebilir.

Siddetli pulmoner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon,
beslenme sorunlar1 ve gelisme geriligi noral gelisim
bozukluklarmin giiclii bir 6n gostergesidir. Bu yiiz-
den bu tiir hastalarin uzun dénem takibinde yarar var-
dir 42,

Fawley anteenatal omfalosel ¢apinin karin cevre-
sine oraninin primer kapatma ve postnatal prognoz
acisindan onemli bir gosterge oldugunu ileri siir-
miigtiir GV,
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Akinkuotu ve ark. ¥ sunduklar1 ¢alisgmada, birlikte
major anomali (kardiak, diafragmatik ve kromozo-
mal) olanlarda %41, mindr anomalilerde %17 mor-
talite bildirirken, izole omfaloselli olgularda morta-
lite olmadigin1 dolayistyla birlikte anomali varliginin
morbidite ve mortalitenin gostergesi oldugunu ileri
stirmiiglerdir.

PROGNOZ

Antenatal tan1 ve yonetimi, yenidogan bakimi, cerra-
hi ve anestezideki gelismeler karin duvart anomalile-
rinin prognozunu iyilestirmisgtir.

Prognoza etkili faktorler, defektin biiyiikliigii, omfa-
losel kesesinin yirtilmasi, birlikte anomali varhigi, dii-
siik dogum agirlig1, diisiik gestasyonel yas, perinatal
solunum yetersizligidir ¢339,

Prognoza etki eden faktorlerden biri de kese icerigi-
dir. Bes cm’den biiyiik omfalosellerde genellikle kese
icerisinde karaciger bulunur ve bunlarda morbidite ve
mortalite orani yiiksektir ¢739,

Pulmoner hipertansiyonun biiyiik omfaloselli hasta-
larin %37’sinde gelistigini ve pulmoner bozuklugun
klinik gidisten sorumlu oldugu bildirilmigtir .

Danzer ve ark. “” dev omfaloselli ¢ocuklarda erken
cocukluk doneminde norofizyolojik gelisim yetersiz-
ligi oldugunu ileri siirmiiglerdir.

TEDAVI

Omfaloselin cerrahi tedavisi son 50 yilda bir hay-
li geligmigtir. Cerrahi girisimin amaci karmn duvari
fasiasinin ve derisinin karm i¢i basincint veya karin
duvarmin gerginligini arttirmadan kapatilmasini sag-
lamaktir.

Oncelikle yenidogan bebegin s1vi ve 1s1 kaybinin 6n-
lenmesi, kesenin enfeksiyondan korunmasi gerekir.
Ozellikle yirtilmis keseli omfalosellerde daha dik-
katli olmak gerekir. Hastalarda vakit kaybetmeden
ek anomali arastirmasi yapilarak bir an 6nce tedaviye
baglanmalidir.

Cerrahi onarimin tipini belirlemede cesitli faktorler
g6z 6niinde bulundurulmalidir. Bu faktorler; defektin
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biiyiikliigii, karacierin digsarida olup olmamasi “V,
birlikte barsak atrezisi, intraabdominal basing, meka-
nik ventilasyon siiresi, inspiratuvar oksijen fraksiyo-
nu ve pulmoner hipoplazinin klinik gostergesidir “?.

Tedavi yontemleri:

1. Primer onarim

2. Yalnizca derinin kapatilarak ventral herni olustu-
rup daha sonra herni onarimi

3. Konservatif tedavi

4. Silastik silo yontemi

Karin duvari defektlerinin cerrahi tedavisinde iki se-
cenek vardir; primer kapatma veya gecikmis kapatma.
Primer kapatma hemen dogumdan sonraki kapatma
olarak tanimlanir. Gecikmis kapatma ise omfalosel
kuruyup, epitelize olup, kontrakte olduktan sonraki
kapatma olarak tanimlanir. Bu ge¢ kapatmada ventral
herni onarimi da yapilir.

Omfalosellerde ideal tedavi modeli primer onarimdir,
ancak bu her hastada olasi degildir. Cap1 4-6 cm olan
omfaloseller genellikle primer olarak onarilabilir;
kese ¢ikarildiktan sonra organlar karin igine itilip ka-
rin katlar1 kapatilir 2,

Karm duvar kapatilirken zorlanilmasi karin i¢i ba-
sincini arttirarak solunum ve dolagim yetmezligine,
dolayisiyla ventilator desteginin uzamasina ve morta-
liteye neden olabilir ¢34,

Tedavide onemli kriterlerden biri defektin capidir.
Defekt capi biiytidiikge tedavi zorlasir.

Omfaloselin biiyiiklik tanimlamasinda tartigma-
lar vardir. Bir kisim klinisyen defekt cap1 5 cm’den
biiyiik ve kese igerisinde karaciger varsa bunu dev
omfalosel olarak tanimlarken ¢?, bir kismi da defekt
capimin 10 cm’nin iizerinde oldugu olgular1 dev om-
falosel olarak tanimlamaktadirlar .

Biiyiik omfalosellerde primer kapatma her zaman
miimkiin olasi olamamaktadir. Van Eijck ve ark. 49
yaptiklart ve 1967-2009 yillar1 arasinda yayinlan-
mis 48 makalenin sorgulandig: bir ¢alismada, biiyiik
omfalosellerde en uygun girisimin genellikle evreli
kapatma ve gecikmig kapatma oldugu sonucuna var-
miglardir.

Baird ve ark. “? eksternal deri kapatma aleti ile 8,5
cm’lik defekti tedrici rediiksiyon ile 4,5 cm’ye kiigiil-
terek karin duvarini kapattiklart bir olguyu sunmus-
lardur.

Dev omfalosellerde karin duvari katlarinin ayrilmasi ile
sentetik materyal kullanilmadan defekt kapatilabilir “®.

Dev omfalosellerde baglangig tedavisi olarak Vacuum-
assisted closure (VAC) uygulamasinin etkili oldugu
kisitl hasta uygulamalarinda gosterilmigtir “°0.

Kiigiik defektler primer olarak kapatilabilir, ancak
biiylik defektlerde karin duvarmi kapatmak her za-
man olas1 olmayabilir. Bunun igin ¢esitli materyaller
kullanilmuigtir.

Jiang ve ark. ®V defekt ¢ap1 5-10 cm olan hastalar-
da intestinal submukozal matriks ve aseliiler dermal
matriks kullanmiglar ve bu olgularda baglangic kapat-
mast i¢in giivenli ve etkili bir yontem oldugunu ileri
siirmiiglerdir. Bazi klinisyenler dev omfalosellilerde
aseliiler human dermal matriks (Alloderm) kullani-
minin yararli oldugunu bildirmislerdir ¢>%%.

Alloderm biiyiik omfalosellerde iyi bir alternatif olabilir,
ancak daha kapsamli calismalara gereksinim vardir.

Numanoglu zamaninda bagirsaklart kapatmak icin
idrar torbalarinin dahi kullanmildig1 diisiiniildiigiinde
gelismeyi takdir etmemek olas1 degil.

Biiyiik omflosellerde kullanilan tedavi yontemlerin-
den biri de konservatif yaklagimdir. Bu yaklagimda
cesitli topikal ajanlar kullanilarak kesenin kurumasi
amaclanmigtir. Bunun ig¢in alkol, mercurokrom, gii-
miis nitrat, glimiis siilfadiazin ve povidon iyodin gibi
ajanlar kullanilmigtir. Ancak alkol, merkurokrom ve
giimiis nitrat toksisite ve yan etkileri nedeniyle bira-
kilmustir.

Whitehouse ve ark. ¥ lokal povidon iyodinin etkili
oldugunu, diisiiniildiigii gibi troid fonksiyonlart iize-
rine kotii etkisinin olmadigini dolayisiyla konservatif
tedavide tercih edilebilecegini ileri siirmiislerdir.

Primer kapatilamayan biiyiik omfalosellerde baglan-

gicta konservatif tedavide giimiis siilfadiazin kremi-
nin topikal kullanimi ve sonrasinda olusan ventral
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ini 1minin uygun bi ugu ileri
herninin onariminin n bir secenek old ler
stirmiiglerdir G749,

Biiyiik omfalosellerde elastik bandaj uygulanarak
progresif dis basi ile basing artig1 olmadan giivenli
sekilde tedavi modeli de bildirilmistir ¢,

Biiyiik omfalosellerin tedavisi sorun olmaya devam
etmektedir. Omfalosellerin ideal tedavisi primer ka-
patmadir, ancak biiyiik omfalosellerde bu her zaman
olas1 olmamaktadir. Karin boglugunun fazla distansi-
yonu karin i¢i basincinin aniden artmasina ve hemo-
dinami ve ventilasyonun ciddi olarak bozulmasina ve
organ perfiizyonunun baskilanmasi sonucu hepatik ve
renal yetmezlie neden olabilir ®°.

Krasna omfalosel ve gastrosizisli olgularda erken
donemde fasia kapatmadig silastik patch kullanarak
evreli girisim yaptig1 hastalarin tamaminda iyi sonug
bildirmistir ¢¥.

Dev omfalosellerde giimiis emdirilmig hidrofiber kul-
lanimini takiben gecikmis cerrahi tedavi de bir alter-
natif olabilir ©?.

Internal ve eksternal oblik kaslar arasina doku genis-
letici yerlestirmenin daha sonra karin duvarinin kapa-
tilmasina yardimei oldugu yapilan klinik uygulama-
larla gosterilmigtir ©¢*-62),

Peters ve ark. ©¥ omfalosel ¢api/karin ¢api orani ve
defekt ¢api/karin ¢apini 6lgmiigler ve omfalosel ¢api/
karin capinin postnatal cerrahi kapatma icin daha iyi
bir gosterge oldugunu ve prognostik bir izlem araci
olabilecegini ileri siirmiiglerdir.

Ozellikle akciger hipoplazisi nedeneyle solunum soru-
nu olan yenidoganlarda cerrahi tedavi geciktirilebilir.

KOMPLIKASYONLAR

Omfaloselli hastalarda goriilebilecek sorunlar su se-
kilde 6zetlenebilir ©¢+6;

- Beslenme sorunlari

- Bozulmus kas-iskelet sistemi

- GORD

- Geligme geriligi

- Noral gelisim bozukluklari

- Solunum yetmezligi
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Defektin onarimindan sonra bazi hastalarda siste-
mik hipertansiyon gelisebilir. Bunun intraabdominal
basincin artigina bagli olarak renal perfiizyonun bo-
zulmasi ve sonug olarak renin-angiotensin-aldesteron
mekanizmasint aktive etmesi sonucu olabilecegi
spekiile edilmigse de ©® Peranteau ve ark. 7 nede-
nin tam bilinmedigini, kendi hastalarinda renin sevi-
yesine bakilmadigini, preoperatif tansiyonun normal
oldugunu kapatmay: takiben tansiyonun yiikseldigini
ileri stirmiiglerdir.

Partridge ve ark. “® dev omfaloselli hastalarin posto-
peratif donemde artmis kasik fitig1 insidensine dikkat
cekerek bu hastalarin bu yonden izlenmesi ve fitik
onariminin yalnizca yiiksek ligasyonla degil, Bassi-
ni takviyesi ile herni onarimi seklinde yapilmasinin
niiksleri 6nledigini ileri siirmiiglerdir.

OLUM ORANI

Cigdem ve ark. © %245 6liim orani bildirmisler ve
en yiiksek 6liim oraninin silo yontemiyle opere edilen
hastalarda oldugunu, sepsise dikkat edilmesi gerekti-
gini ileri siirmiislerdir.

Vil ve ark. 7@ serilerinde birlikte anomalili ¢ocuklar-
da 6liim oranint %31 olarak bildirmislerdir. Bunlarin
¢ogunlugunun kromozom anomalili oldugunu ve an-
tenatal tanili olanlarda 6liim oraninin daha diisiik ol-
dugunu vurgulamiglardir.

GASTROSIZIS

Gastrosizis karin duvarinin tam kat defekti olup, ge-
nellikle gobegin sagindaki defektten karin ici organ-
lart disariya c¢ikar. Gobek gelisimi ve karmn duvari
kaslar1 normal olup, disariya ¢ikan organlarin iizerin-
de kese yoktur. Defekt genellikle gobegin sagindadir.
Bunun nedeni sag omfalomezenterik arter veya sag
umblikal venin 6. haftada ice kivrilmasidir ®.

Gastrosiziste bebekler genellikle pramaturedir. Risk
faktorleri olarak geng anne yasi, erken gebelik done-
minde sigara, aspirin, pesudoefedrin ve asetaminofen
kullanimi suglanmaktadir V.

Defekt cap1 genellikle 2-4 cm arasindadir. Defekten
genellikle bagirsaklar ¢ikar ender olarak mide, daha
ender olarak ta karaciger ve dalak cikar. Antenatal do-
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nemde gastrosizisin tanisi kadar biiyiikliigii de 6nem-
lidir 7.

Fetuslarda intrauterin biiylime geriligi ve premature
dogum, sonrasinda bagirsak nekrozu, atrezisi, kisa
bagirsak, fonksiyon bozuklugu ve sepsis gibi ciddi
durumlar goriilebilir 7374,

Gastrosizisli yenidoganlar genellikle diisiik dogum
agirliklidir. Bu hastalarda operatif komplikasyon
daha fazla, kilo alim1 daha yavas ve hastanede kalig
stiresi uzundur 7.

Birlikte intestinal anomaliler goriiliirken diger sis-
temlerde anomali enderdir. En fazla goriilen birlikte-
lik bagirsak atrezisidir. Son c¢aligmalarda %6,9-28’e
kadar ulagan bir oran bildirilmigtir 7677,

Kardiak %1, gastrointestinal %35, norolojik %1, pul-
moner %1°den az, genetik %1, renal anomali %1 rapor
edilmigtir . Ayrica ileal atrezi ve hirschsprung hasta-
11ig1 7 inmemig testis ™ ve bir yillik takip doneminde
gastro 6zofageal reflii ile birliktelik bildirilmistir .

TANI

Gastrosizis 1. trimestirde taninabilir ancak rutin ola-
rak 2. trimestirde yapilan ultrasonografi ile tanmnir.
Antenatal tan1 gebelik ve dogum sonrasinda uygun
girigsime, erken donemde olanak tanidig1 i¢in onemli-
dir. Maternal AFP noral tiip defekleri ve karin duvari
defektlerinde yiikselir. Bu hastalarda amniotik sivida
AFP ve asetilkolinesteraz seviyeleri bakilmasi yol
gosterici olabilir &V,

Maternal AFP gastrogiziste omfalosele gore daha faz-
la yiikselir ve antenatal donemde ayirici tanida 6nem-
li bir yer tutar 7V.

Dogum sonras: tani fizik muayene ile kolayca konu-
labilir. Gobek normaldir ve gobegin sagindaki defek-
ten karin i¢i organlar1 kesesiz olarak digariya ¢ikmis-
lardir. Genellikle bagirsaklar digarida olup, amniotik
stvinin etkisi ile degisik goriintimde olabilirler V.

DOGUM SEKLI ve ZAMANI

Dogum sekline ait veriler cok acik olmasa da dogu-
mun genellikle sezaryenle olmasi tavsiye edilir. Do-

gum seklinin vajinal veya sezaryen mi olacagi konu-
sunda cesitli calismalar vardir. Hangi sekilde olursa
olursa olsun planli ve kontrollii olarak, termde veya
terme yakin dogum yaptirilmas: ve erken miidahele
morbidite ve mortaliteyi azaltir 2,

Antenatal olarak tani1 konulup izlenmekte olan has-
talar, normalde dogum zamanina kadar izlenebilir.
Izlem sirasinda bagirsaklarda dilate looplar ve peris-
taltizmin kaybolmasi tikaniklik olabilecegini diisiin-
diiriir. Bu durumda erken dogum diisiiniilebilir ¥,

Ergiin ve ark. ¥ 36 haftadan 6nce olan dogumlar-
da bagirsaklardaki zedelenmenin azalmadigini, buna
karsilik premature dogumun bagirsaklarin ¢aligma-
sinda gecikmeye neden oldugunu ve hastanede kalig
siiresini uzattigini bildirmislerdir.

Erken dogum bagirsaklarin zarar gérmesini onleye-
bilir ancak erken dogmus bebeklerde hastanede kalis
stiresinin uzamasi, oral beslenmenin ge¢ baslamasi,
sepsis, kolestaz gibi sorunlar yaganmasi erken dogu-
mun olumsuz taraflaridir.

Youssef ve ark. ® yaptiklar1 calismada, erken dogu-
ma gerek olmadigini, erken dogumun bagirsak zede-
lenmesini 6nlemedigini, term dogumu 6nererek erken
dogumun olumsuz etkilerinden kaginmak gerektigini
ileri siirmiiglerdir.

Dogumun tercihen c¢ocuk cerrahisi ve yenidogan
tinitesi olan bir merkezde olmasi Onerilir. Boyle bir
olanak yoksa hasta dogum olur olmaz en kisa siire-
de boyle bir merkeze ulastirilmalidir. Savoie ve ark.
@9 gastrogiziste dogum yerinin hemen miidahele ve
erken beslenme ve kisa hastanede kalig siiresi ve
prognoz agisindan 6nemli bir faktér oldugunu ileri
stirmiiglerdir.

BAGIRSAKLARDAKI DEGISIKLIKLER ve
ONLEME CALISMALARI

Dogumda bagirsaklarin iizeri fibrotik kabukla ortiil-
miig, kalinlagmig, inflame, 6dematoz ve birbirine ya-
pisik bir hal almigtir. Bu degisikliklerin 3. trimestirde
oldugu diisiiniilmektedir. Bunu diisiindiiren nedenler
bagirsaklarin biiyliyiip defektte sikismasi ve bobrek
fonksiyonu nedeniyle amniotik sivi1 iceriginin degis-
mesidir ®788),
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Acik olan bagirsaklar amniotik sivinin zararli etkisiy-
le kars1 kargtyadir. Bu etki sonucu bagirsak duvari ka-
Iinlagir ve iizerinde fibrin tabakasi olugur. Bu nedenle
gastrosizis uzamig intestinal fonksiyon bozuklugu ile
seyreden ve uzun siire TPN gerektiren cerrahi sorun-
lardandir.

Gastrosizisli yenidoganlarda bagirsaklardaki degisik-
liklerden antenatal donemde amniotik siviya maruz
kalma sorumlu tutulmaktadir. Bu etkilenme sonucu
bagirsaklardaki fonksiyon bozuklugu olur ve enteral
beslenmeye gecis gecikir 9.

Buna karsilik erken dogumlarda 3. trimestirde amni-
otik s1v1 ile daha az temas saglanacagi i¢in bagirsak-
larda bozulma olmayacagi diisiiniilebilir, ancak erken
dogumun neden olacagir olumsuzluklar1 gozardi et-
memek gerekir 09V,

Bagirsak zedelenmesinin nedeni tam olarak bilin-
mese de amniotik siv1 i¢indeki idrar, mekonyum ve
sindirim enzimlerinin kimyasal etkisi iizerinde durul-
maktadir. Dar karin duvart defektinde bagirsaklarin
sikigarak venoz ve lenfatik dolagimin sinirlanmasi da
nedenler arasinda diigiiniilmektedir ©*9.

Gastrosizisli fetuslarda gebelik sirasinda stenoz, tika-
niklik, iskemi ve perforasyon gelisebilir 7.

Yapilan kapsamli bir ¢aligmada bagirsagin tiim taba-
kalarinda bozulma oldugu ve bu bozulmanin en fazla
mukozada goriildtigii tespit edilmistir ®>. Bagirsak-
larda inflamasyon ve inflame bagirsak loopunda kont-
raktilite kaybu, villuslarda enzimatik aktivite azalmasi
ve submukozada kollagen sentezinde sorunlar olmak-
tadir ®. Civciv embriyosunda yapilan deneysel calis-
malarda idrar ve mekonyumun bozulmadan sorumlu
olabilecegi ileri siiriilmiistiir ©7.

Caglar ve ark. ®® civciv embriyo ¢aligmalarinda am-
niotik s1vida alkalen fosfataz, Interlokin-8 (IL-8), ve
amilaz diizeylerinin hem gastrosizis hem de kontrol
grubunda 16. giinden sonra arttiini, ancak ferritinin
sadece gastrosizis grubunda arttigini gostererek bu
artigin enflamasyon sonucu oldugunu ileri siirmiisler-
dir. Ozellikle IL-8’in bagirsakta inflamasyona neden
olan bir sitokin oldugunu, ferritinin diizeyinin de inf-
lamasyonla artigin1 vurgulamiglardir.
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Gastrosiziste son ¢aligmalar bagirsaklarin bozulmasi-
nin nasil onlenebilecegi yoniindedir.

Amniotik stvinin zararl etkilerini azaltmak icin ce-
sitli yontemler denenmistir. Bunlar, erken dogum,
amnion sivisinin degistirilmesi, amnion sivisinin sey-
reltilmesi, antenatal steroid uygulanmasi, fetal diiirez
ve defektin intrauterin onarilmasidir.

Aktug ve ark. ©” civciv embriyosunda yaptiklar: de-
neysel ¢aligmada amniotik sivi degisimi ile bagirsak
zedelenmesinin onlenebildigini gostermislerdir.

Gongalves diisiik doz nitrosoglutatyon kullaniminin
bagirsaklardaki degisiklikleri onledigini deneysel ¢a-
lismasinda gostermigtir 1°0.

Karakug ve ark. !V gastrogiziste mekonyuma bagli
degisikliklerin iiriner tripsin inhibitorii ile 6nlendigini
ayrica bagirsak kontraktilitesinin korundugunu ileri
stirmiiglerdir.

Feng ve ark. 2 yaptiklar1 deneysel gastrosizis calig-
masinda intraamniotik mezengimal kok hiicre enjek-
siyonunun bagirsaklarin zedelenmesini azalttigini ve
bunun gastrosizis tedavisinde pratik bir yontem ola-
bilecegini ileri siirmiislerdir.

Reolofs ve ark. 1% deneysel olarak intrauterin kol-
lajen kullandiklar1 gastrosizislerde bagirsaklardaki
degisikliklerin 6nlendigini ileri siirmiislerdir.

TEDAVI

Gastrosizis uzamis intestinal fonksiyon bozuklugu ile
seyreden ve uzun siire TPN gerektiren cerrahi sorun-
lardandir. Tedavisinde ilk dikkat edilmesi gereken 1s1
ve s1vi kaybinin 6nlenmesidir. Bu amagla bagirsakla-
rin tizeri steril bir sekilde ortiilerek, bebek yenidogan
tinitesinde sicak ortama alinir ve sivi verilmeye bas-
lanir. Gastrointestinal dekompresyon icin orogastrik
sonda takilir.

Gastrosizis tedavisi acilen cerrahi olarak yapilmali-
dir. Ciinkii s1vi ve 1s1 kaybr ile bebegin durumu ko-
tiillesebilir. Bagirsaklardaki 6dem artip islem zorla-
sabilir. Cerrahi girisimin amaglar1 s1v1 ve 1s1 kaybini
azaltmak, bagirsaklar1 karin bogluguna yerlestirmek
ve karin duvarindaki defekti onarmaktir 12,
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Farkli cerrahi teknikler kullanilmaktadir: Primer ona-
rim ve silastik silo en ¢cok kullanilan tekniklerdir. Son
yillarda siitiirsiiz gobek onarimi hayli kabul gérmek-
tedir. Bu yontem hasta yataginda yapilmakta olup,
bazi olgularda entiibasyona gerek yoktur. Bu islemde
bagirsaklar 1lik serum fizyolojikle yikanir, hasta seda-
tize edildikten sonra bagirsaklar karina itilir. Gobek
kordonu ile karin duvari defekti tikanir ve strip yapis-
tirilir. Bu yontemle uzun donem sonuglarin iyi oldugu
bildirilmigtir 1*¥.

Bianchi ve Dickson (%9 gastrogiziste anestezisiz
bagirsak rediiksiyonunu tanimlamiglar, islemin
ansetezi riski ve ilave morbidite ve mortalite riski
tasimadigint ileri siirmiisler, daha sonraki ¢alisma-
larinda bu islemin secim ve degistirilme kriterle-
rini yaymlamiglardir. Sec¢im kriterleri; kotii genel
durum, anlamli vital anomali, daralmig mezenter,
bagirsak-kari uyugsmazligi ve bagirsak dolagiminin
risk altinda olmasidir. islemin sonlandirma kriterleri
ise islemin basarisiz olmasit ve solunum destegi ge-
rekliligi, islem sonras1 abdominal sikint1 ve hassasi-
yet ve metabolik asidozdur %9,

Chesley ve ark. 197 202 hastalik gastrosizis serile-
rinde iic zaman diliminde uyguladiklari cerrahi tek-
nikleri bildirmiglerdir. Son yillarda 6zellikle siitiirsiiz
umblikal onarim yapilmis ve bu da primer onarim
oranint arttirirken gecikmis kapatma daha az oranda
yapilmaya baglanmigtir. Uygun anatomiye sahip be-
beklerde primer onarim diisiiniilmelidir.

Weil ve ark. % gastrosizisli hastalarini iki donem-
de degerlendirmigler, 2000-2002 yillar1 arasinda pri-
mer kapatmanin, 2003-2009 yillar1 arasinda ise silo
isleminin fazla oldugunu bildirmislerdir. Bu strateji
degisikligi ile yogun bakim siiresi ve tam beslenme
zamani uzamig fakat postoperatif fitik ve yara enfek-
siyonu azalmustir.

Gastrosiziste de amac bagirsaklar1 karin icine gon-
dererek karin duvarimin primer kapatilmasidir. Oro-
gastrik tilip ile midenin, lavmanla mekonyumun bo-
saltilmasi, mesaneye idrar sondasi takilarak bos bir
mesane saglanmasi karmn duvarinin kapatilmasina
yardimct olur.

Primer onarim sorunlar yaratabilir ¢linkii bagirsaklar-
daki degisiklikler nedeniyle hem bagirsaklar biiyiik

bir kitle halindedir hem de karin boslugu kiiciiktiir.
Bu inflame bagirsak kitlesinin kiigiik olan karmn bos-
luguna sokulmasi karin i¢i basincin arttirarak solu-
num sorunlarina ve vendz doniisiin engellenmesine
neden olabilir 9.

Gatrogsiziste bagirsaklar birbirine yapisip, iizeri fib-
rinle kaplanarak bir kitle olustururlar. Bu fibrin 2-3
hafta i¢inde kaybolup bagirsaklar normal goriintimii-
ne kavugurlar 419,

Bu Kkitlenin karin icine konulmasi sirasinda tizerinde-
ki fibrinin kaldirilmasi 6nerilmez “'V.

Ancak Numanoglu secilmis olgularda bu islemin ya-
pilabilecegini soylemistir V. Bizim klinik pratigimiz-
de de fibrinler ¢ok kalin degilse, bagirsaklar1 zede-
lemeden ve kanamaya neden olmadan yapisikliklar
ayirarak bagirsak kitlesini kiigtilttiigiimiiz olgularda,
karin duvarinin primer kapatilabildigini, bagirsak
hareketlerinin daha erken bagladigini ve oral beslen-
meye erken gecilerek prognozun daha iyi oldugunu
gozlemledik.

Karin duvarmin primer kapatilamadigi olgularda
prostetik materyaller kullanilmaktadir ancak bunlarin
da enfeksiyon, karin organlarinda zedelenme, bagir-
sak fistiilii, yapisiklik ve materyalin ayrilmas: gibi
komplikasyonlar1 vardir.

PROGNOZ

Gastrosizis baglangicta mortal seyreden bir ano-
mali iken dogumdaki ve yenidogan bakimindaki
gelismeler, uygun cerrahi teknik ve uygun paren-
teral beslenme uygulamalar1 nedeniyle son yillar-

da mortalitesi diisiik bir anomali haline gelmistir
(112,113)

Gastrosiziste prognoz bagirsaklarda olan degisiklik-
lere bagh olarak degisir. Antenatal donemde kiiciik
bir bagirsak segmentinin disarida olmasi, bu bagir-
saklarmin dolagiminin ve peristaltizminin olmasi iyi
prognoz isaretidir. Kotli prognoz isareti ise biiyiik
miktarda ince ve kalin bagirsagin disarida olmasi ve
bagirsaklarin dilate, kan dolagimi ve peristaltizminin
bozuk olmasidir.
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PROGNOSTIK GASTROSIZIS SKORU

Bagirsak kalinlagmasi:
Bagirsak nekrozu:
Bagirsak atrezisi:
Bagirsak perforasyonu:

yok: 0, orta: 1, siddetli: 2
yok: 0, fokal: 1, yaygin: 2
yok: 0, siipheli: 1, var: 2
yok: 0, var: 2

Dort ve tizeri mortalite dahil yiiksek riskli, 2-3 arasi
orta riskli ve 2 asagis1 diisiik riskli olarak kabul edil-
mektedir M.

Long ve ark. U antenatal bagirsak kalinligmm 20
mm’den fazla olmasinin dogum sonrasi kotii gidisati
gosterdigini ileri siirmiislerdir.

Biiyiik gestasyonal yagl gastrosizislilerde prognoz
daha iyidir. Bu nedenle antenatal tan1 konulan has-
talarda termde dogum igin gaba gosterilmesi gere-
kir. Hastalarda kotii prognozdan eslik eden intestinal
komplikasyonlar ve erken gestasyonal yast sorumlu-
dur. Dogum sekli ve prenatal izlem prognozda etki-
sizdir (10811,

Gastrosizis onarimindan sonra enfeksiy6z komplikas-
yonlar fazla goriiliir. Ozellikle sekonder kapatmalarda
ve premature dogumlarda ve diisiik dogum agirlikli
hastalarda risk fazladir. Dogum seklinin enfeksiyon
gelisimine etkisi yoktur. Bu bilgiler dogrultusunda
terminde dogum, silodan kacinmak ve 6zellikle sii-
tiirsiiz primer onarim tekniklerini kullanmak enfeksi-
yonu Onleyecektir 17,

Gastrosizisli hastalar uzun donemde genel olarak
sagliklidir ve biiyiime normaldir. Karin agrisi, ya-
pisikliklara bagli bagirsak tikanikligi ve ameliyat
skarinin etkisi goriilebilir. Adiiltlerde yapilacak ca-
lismalar metabolik sendrom konusunda yol gosterici
olabilir ¥,

Cetin ve ark. " kisith hasta sayisi ile yaptiklari ¢a-
lismada, gastrosizisli hastalarda rediiksiyondan 24
saat sonra enteral beslenmeye bagladiklar1 hastalarda
morbiditenin, hastanede kalis siiresinin, TPN siiresi-
nin ve TPN komplikasyonlarinin azaldigin ileri stir-
miiglerdir.

Onarim sonrasi anne siitii ile beslenen bebeklerde
hastaneden taburcu edilme siiresi kisalmaktadir 29,
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Kassa ve Lilja 12V gastrosiziste kotii gidisata etkili
faktorleri bagirsak atrezisi, kapatilmig gastrosizis,
sepsis ve sekonder kapatma olarak bildirmisler asil
sorun olanin atrezi oldugunu ileri stirmiiglerdir.

Tsai primer kapatma ve evreli kapatma uyguladiklar:
hastalarim karsilagtirmis ve primer kapatma uygula-
diklar1 hastalarda abdominal kompartman sendromu-
na bagli olarak komplikasyonlarin arttigini ileri stir-
miis, karin i¢i basing dl¢limiiniin primer veya evreli
kapatma kararinda rol oynadigini bildirmigtir 2.

Karacigerin disarida olmasi kétii prognoz ve yliksek
6liim oranindan sorumludur @2,

South ve ark. "? tarafindan yapilan metaanalizde,
gastrosizisli gebelikte fetuslarin %4 ,48’inin 6ldiigii-
nii, (normal gebelikte bu oran %0,62) dogum plani
yapan ve yapmayan merkezler arasinda fetal 6lim
oranlart agisindan anlamli fark olmadigini bildirmis-
lerdir. Ayni gruplar arasinda dogumda gestasyonel
yas arasinda da fark bulunmamistir. Ancak gestasyo-
nel yasin zamanla artig gosterdigi ileri siirtilmiistiir.

Gastrosiziste 6liim oran1 %8 olarak bildirilmis, septik
komplikasyonlarin azaltilmasi ile bu oranin daha da
azalacag ileri stirtilmiigtiir 12
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