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40. BAPS Kongresi

Manchester, Ingiltere, 1993

Manchester, BAPS '93 Kongresi yine son yillarda oldugu gibi Tiirk Cocuk Cerrahlan tarafindan genis
bir katilm ile izlendi. Kongre ile ilgili bilgi vermeden &nce yillar siiren ugraslar sonucunda 1997
BAPS Kongresi'nin Istanbul'da yapilmas: kararimin alinmasi dolayisiyla, bu konuda yillardir ugras
verenleri ve T.C.C.D.'ni en i¢ten duygular ile kutluyor ve tegekkiir ediyoruz.

Bu yil kongre Oncesindeki giin yapilan "Experimental Research Club" toplantismda konu olarak
"Konjenital Diyafragmatik Herni" segilmisti. Bu konuda yapilan deneysel ¢aligmalar sunuldu ve
tartigildi. Bu kliip toplantilari da tarih toplantilar: ile alterne olarak BAPS Kongresi 6ncesi devam
edecek izlenimi veriyor. Kongre'de 68 bildiri, son giin degerlendirmesi yapilan 28 poster ve 8 video-

film ¢aligmasi sunuldu. Bu bildirilerden secilen bir grubu size sunuyorum.

Dr. Ferit Bernay

BAPS PRIZE 1992

Extrahepatic biliary atresia: A first
trimester event clues from light
microscopy and immunochemistry

Tan CEL
King's College Hospital, London, England

1992 BAPS odiilii'nti alan bu c¢alisma 6zel bir
toplanti ile sunuldu:

Biliyer atrezi prenatal olusabilen, yenidoganda ti-
kanma sanlifina neden olan safra yollar1 tikanma
patolojisidir. Bu ¢alismada normal insan embriyo ve
fetusunda gelismekte olan biliyer sistem ile 205
biliyer atrezi spesmeni karsilastinlnstir. Fetus porta
hepatisinde 11. ve 13. postfertilizasyon haftalar ara-
sinda, primitif duktal plate'in ardigik yeniden yapi-
lasmasiyla kalin mezenkimle kapli tiibiiler safra
yollarimin olustugu tespit edilmistir. Bu, gelismekte
olan yollar ekstrahepatik biliver agag ile gestasyon
stiresince luminal devamlilik temin ederler.

Biliyer atrezi materyalleri incelendiginde porta he-
patisin fibréz doku ile dolu oldugu, ayrica hepatik
kanal ve koledokta c¢esitli derecelerde tikanikhik
bulundugu goézlenmistir.

"Anticytokeratin immunostaining” ¢alismas: biliyer
atrezide, porta hepatisteki anormal kanallar ile ilk
trimesterde gelismekte olan safra kanallan arasinda
benzerlikler gostermistir.

Belki de biliyer atrezi hepatik hilumdaki duktal ye-
niden yapilanmanin (remodeling) yetersizligi ve se-
bat eden, mezenkim desteginden yoksun fetal safra
kanallar1 nedeniyle meydana gelmektedir. Perinatal
artan safra akimi ve bu kanallardan safra sizintisi
belki de yogun bir inflammatuar reaksiyonun tetigini
cekmekte ve ardindan biliyer agagta bir tikanma
ortaya cikmaktadir.

Quality of life after operatively corrected
high anorectal malformation: A long
term follow up study in patients 18 years
and older

Hassink EAM, Rieu PNMA, Brugman AT, Festen C
University Hospital, Nijmegan, The Netherlands

Opere edilen 58 (ortalama 26.0 yas, range: 18, 1-56,
9 yil) yiiksek tip anorektal malformasyonlu hasta
incelendi. Hicbirinde normal kontinans olmamakla
beraber, % 84' sosyal olarak kabul edilebilir defe-
kasyon fonksiyonuna sahipti. Bu hastalarin hayat
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kaliteleri (QOL) ve saghk anlayislar1 degerlendi-
rildi. Bunun i¢in "Medical Outcome Study" (MOS)
kullanildi. Hayat kaliteleri ve saglik anlayiglan genel
popiilasyonla karsilagtirildi.

Hayat kaliteleri ve mental saglik acisindan genel
popiilasyon ile bir farklilik bulunmadi. Bununla be-
raber hasta grubunda diisiik egitim ve genel saglik
diizeyleri gozlendi (p<0.01). Hastalarin % 20'si bu
handikaplarnimin sosyal fonksiyonlarini sinirladigini,
% 241 uzun siireli iligkileri olmadigini, % 43 ise
bir iligkileri olmakla beraber bu handikapin iligkiye
zarar verdigini vurguladilar.

Ek anomalilerin hayat kaliteleri ve saglik algilamas:
yoniinden bir etkilerinin olmadig: saptandu.

Sonug olarak hayat kaliteleri, egitim seviyesi ve ilis-
kilerin fekal inkontinans tarafindan etkilendigi soy-
lenebilir. Bu handikapin giinlik yasamdaki gii¢liik-
lerine yonelik uygun psikososyal destek, hayat kali-
telerini pozitif olarak etkileyecektir.

Fecal continence and quality of life in
adult patients with an operated high or
intermediate anorectal malformation

Rintala RJ, Mildh L, Lindahl H
Children’s Hospital, University of Helsinki, Finland

1946-1962 yillan arasinda opere edilmis yiiksek ve-
ya intermediate anorektal anomalili 33 hasta (orta-
lama 35 yas; 25 erkek, 8 kiz) fekal kontinans ve ha-
yat kalitesi yoniinden incelendi. Bunlardan 30 olgu
yiiksek, 30 olgu intermediate anomaliye sahipti. 23
olgu abdominoperineal, 10 olgu perineal rekons-
trilksiyon gecirmisti. On olguya sekonder sfinkter
rekonstritksiyonu uygulanmugti. Fekal kontinans
Holschneider Skorlamasi'na gore degerlendirilmisti.
Ayni yag ve cinsiyet dagilimh 35 saglikli kisi kont-
rol grubu olarak segildi.

Ugii intermediate anomalili olan sadece 6 hastada iyi
fekal kontinans saptand: (% 18). Hastalarin higbirisi
tamamiyle normal barsak aligkanligina sahip degildi.
On sekiz hasta (% 54) kotii kontinans gosteriyordu.
Yedi (% 21) hastada ise fekal inkontinans gozlendi.
Iki hastaya kalic1 kolostomi yapilmusgtr.
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Hastalarnin 11'inde (% 33) iiriner inkontinans, 10'un-
da (% 30) seksiiel fonksiyonlarda bozukluklar tespit
edildi. Yetersiz kontinans ile iligkili olarak 28 (%
85) hastada sosyal problemler bulundu. Kontrol gru-
bunun hepsi iyi fekal kontinansa, % 80'1 ise tama-
miyle normal barsak aligkanlifina sahipti.

Sonug olarak, yiiksek tip anorektal anomali nedeniy-
le abdominoperineal veya direkt perineal onarim
gegiren hastalarin ¢ogunun hayat kalitesi ve fekal
kontinans yoniinden 1zdirap iginde olduklart soyle-
nebilir.

Is delayed surgery really better for
congenital diaphragmatic hernia?
A prospective randomized clinical trial

Newcastle and Leeds Diaphragmatic Hernia Group, England

Konjenital Diafragmatik Herni (KDH) tedavisinde
uzatilmig preoperatif stabilizasyon yaygin olarak
kabul gormektedir. Bu yaklasimdaki radikal degisik-
lik teorik prensiplere dayanmakta olup prospektif
caligmalarla test edilmemistir.

Biz bu ¢alismada 1990'da basladigimiz prospektif,
randomize ¢alismayi agikladik. $imdiye kadar ilk 6
saatte tani konan 46 KDH'li hasta degerlendirildi.
Hastalar yatistan sonra ilk 4 saat i¢inde opere edilen
erken cerrahi grup ve stabilizasyon sonrasi 24 saatin
Gtesinde opere edilen geciktirilmis cerrahi grup ola-
rak randomize ayrildi.

Sonuglarda erken grupta 6 aylik yasam % 43 iken,
geg grupta % 60 olarak tespit edildi.

Yasam orani, geciktirilmis grupta biraz daha iyi gibi
goriinmekle beraber istatistiksel bir fark gozlenmedi.
Geciktirilmis grupta 8 infant cerrahiye alinamadan
kaybedildi.

Optimum cerrahi zamamnin saptanmasi i¢in hala
calisma gerekmektedir. Cerrahi tedavideki lojistik
problemlere karsin ECMO'nun kullanima girmesi ile
daha fazla degerlendirmeye gerck duyulacak gibidir.
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Improved survival in diaphragmatic
hernia with delayed operation and
ECMO

Weber TR, Tracy Jr TF, Silen ML
Saint Lous University Medical Center, Missouri, USA

Planli geciktirilmis operasyon ve ECMO takibinin
yasam oranint artiracag: diisiiniilmekle beraber bu
konuda tek merkezden c¢ikan analiz caligmalan
oldukga azdir. Altr yillik bir siire iginde Konjenital
Diafragmatik Herni'li (KDH) 48 yenidogan takip
edildi. Onbir koti durumdaki infanta oncelikle
ECMO uygulandi, sonra onarim yapildi; bunlardan
7'si yasadi. Baglangicta stabil 19 infantta gecikti-
rilmis operasyon planlandi (48-72 saat), durumu
bozulan 6'st ECMO'ya alindi ve onarildi, bunlardan
3'it yagsadi. Difer 13 tanesinde onarm yapildi ve
hepsi yasadilar, bunlardan da sadece 1'1 ECMQO'ya
ihtiya¢ gosterdi. Onsekiz infant hemen onarima alin-
di; 8/101 ECMO'suz yasadi, postoperatif ECMO
destegi ile 4/8 yasam temin edildi. Boylece 23/30 (%
77) geciktirilmis onarim veya hemen ECMO grupla-
r ile toplam yagam 35/48 (% 73) olarak saptandi.
Oniki olguda diafragma onarim yamaya ihtiyag
gosterdi, sadece 1'inde rekiirrens goriildii.

Bu bulgular geciktirilmis onartm ve/veya ECMO
tedavisinin KDH tedavisinde takibini desteklemek-
tedir.

High risk congenital diaphragmatic
- hernia (CDH): How long should surgery
be delayed?

Robert JP, Burge DM
Wessex Regional Center for Pediatric Surgery Southampton

General Hospital, Southampton, England

Gecgen 20 yil iginde iinitemizin Konjenital Diafrag-
matik Herni'li (KDH) cocuklara yaklasimi hemen
cerrahiden (Grup 1, 1969-82, n=62) 24 saat medikal
stabilizasyon sonrasi cerrahiye (Grup 2, 1982-87,
n=42) ve oradan da % 40'tan daha diisiik konsant-
rasyonda oksijen ile stabil kan gazi alinana kadar
geciktirilen cerrahiye (Grup 3, 1987-92, n=23) dog-
ru degismistir. Bu tedavilerin gecerli kargilastirma-
sini saglayabilmek amaciyla koti bir prognostik
grup (respiratuar distres ve dogum sonrasi 4 saat

icinde pozitif basingli ventilasyona gerek duyulan
Alfa bebekler) tamimlanmastir.

Grup 1'de % 80 mortalite oram ile 39 Alfa bebek
tedavi edilmistir. Grup 2'de % 57 mortalite ile 28
Alfa bebek yeralmistir (Grup 'e karsi, p>0.05). Beg
bebekte preoperatif olarak yeterli stabilizasyon sag-
lanamamustir. % 86'sinda vazodilator tedavi gerek-
tiren, belirgin persistan f6tal dolasim saptanmugtir.

Grup 3'te 4 alfa bebek stabilize olamamug ve birkag
saat icinde olmiiglerdir. Geri kalanlar ortalama 96
saatte cerrahiye alinmiglardir. Tiim Alfa bebekler
icin mortalite % 39 olarak saptanmigtir (Grup 2'ye
karst Grup 1, p>0.05, Grup 3'e karst Grup 1,
p>0.05). Vazodilator tedaviye gerek gosteren belir-
gin persistan fotal dolagim insidans: % 53'e diis-
miistiir (p<0.01'c kars1 Grup 2).

Sayilar1 az olsa da bu sonuglar geciktirilmis cerrahi-
nin acil cerrahiye gore yasam oranini arttirdigin ve
yiiksek riskli KDH'de erken cerrahi ile karsilasti-
nldiginda belirgin persistan fotal dolagim insidansini
diistirdiigiinii gostermigtir. Bunu desteklemek icin
randomize, birgok merkez tarafindan uygulanan ge-
ciktirilmis cerrahi ¢aligmalar gerckmektedir.

The effect of flutamide on testicular
descent investigated by scanning electron
microscopy in pre-and postnatal rats

Shono T, Ram-Anderson S, Goh DW, Hutson JW
Royal Children's Hospital Research Foundation, Melbourne,

Australia

Androjenler testikiiler iniste énemlidir. Ancak and-
rojenlerin rol aldifi mekanizma hala bilinmemek-
tedir. Bu c¢ahsma pre ve postnatal sicanlarda
Scanning Electron Microscopy (SEM) araciligi ile
gubernakiiler gelisme ve prosesus vajinalisin biiyii-
mesi iizerine antiandrojen flutamidin etkisini test
etmek amaciyla gergeklestirilmistir.

Flutamid (100 mg/kg/giin) 16-19 giinliik gebe sigan-
lara enjekte edilmistir. Kontrol grubuna ise solvent
enjekte edilmistir. 20 giinliikk fetuslar ve 5 giinliik
sicanlar disseke edilmis ve SEM i¢in hazirlanmis-
lardir, Testikiiler inig bébregin alt polii-testis aras:
mesafe ile dl¢iilmiistiir. Prosesus vajinalis uzunlugu
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internal ring ve prosesus vajinalisin tepe noktasi
arast mesafe Olgiilerek hesaplanmigtir. Olgiimler
bobrek mesane boynu arast 100 U alinarak stan-
dardize edilmigtir.

Yirmi giinliik fetuslarda SEM, testikiiler iniste, flu-
tamid uygulanan (74.5£1.24 U) ve kontrol sigan-
larda (73.3£1.5 U) arasinda higbir fark olmadifim,
her iki grupta da gubernakulumun.iyi gelistigini
gOstermigtir.
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Bes giinliik, flutamid verilen siganlarda guberna-
kiiler gdc ve prosesus vajinalis biiylimesi inhibe
edilmistir. Prosesus vajinalis flutamid verilen sican-
larda 32.842.4 U ve kontrol grubunda 51.748 U
olarak hesaplanmgtir (p<0.001).

Bu veriler (i) aslen prenatal olan transabdominal
inigin androjenlerden bagimsiz oldugunu, (ii) andro-
jenlerin gubernakiiler gd¢ ve prosesus vajinalisin
biiytimesini diizenleyerek ikinci fazi1 kontrol ettik-
lerini gostermektedir.



