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TESEKKUR

Ogrenciligimin son ayinda yaninda calistigim, bu uzmanlk dalini tercih
etmemi saglayan, uzmanlik egitimime basladigim giinden son gline kadar en zor
anlarda bile yanimda olan, sayin hocam ve canim agabeyim Dog¢. Dr. Ozgir
Ozyiinci'ye,

Egitim hayatim boyunca bilgi ve tecribeleriyle bana destek olan basta Kadin
Hastaliklari Anabilim Dali Baskani Prof. Dr. Serdar Gunalp olmak {izere tim
hocalarima,

Klinige adim attigim ginden bugline, bana yol gosteren ve bu tezin
olusturulmasinda yardimlarini esirgemeyen basta Dr. Gokgen Orgiil, Dr. Atakan
Tanagan, Dr. Erdem Fadiloglu ve Dr. Canan Unal olmak iizere tiim agabeylerime ve
ablalarima,

Birlikte c¢alismis olmaktan her zaman gurur duydugum ve duyacagim
arastirma gorevlisi arkadaslarima, hemsirelerimize, hastane personeline,

Hayatim boyunca 6rnek aldigim ve her durumda arkamda sapasaglam duran
canim babama, karsiliksiz sevginin ne demek oldugunu bana Ogreten canim
anneme, en kotli zamanlarda beni koruyacak kadar biyimdis olsalar da higbir
zaman ellerini birakmayacagim canim kardeslerime binlerce kez tesekkir ederim.
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Dr. Fatih Aktoz



OZET

Aktoz F, Fetal karin 6n duvari defektlerinin prenatal tanisi ve neonatal
sonuglarinin retrospektif olarak incelenmesi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi,
Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dali, Uzmanlik Tezi, Ankara, 2018.

Fetal karin 6n duvari defektleri; ciddi morbidite ve mortaliteye sahip olup prenatal
tanilari biylik 6nem arz eden anomalilerdir. Hastaliklarin patogenezinin daha iyi
anlasilmasi, beraberinde gebelik takiplerinin daha dikkatli yapilmasina ve dogum
sonrasl yonetimin iyilestirilmesine olanak saglamistir. Tez ¢calismamizda klinigimizde
takip edilen ve prenatal donemde gastrosizis ve omfalosel tanisi almis olan
gebeliklerin obstetrik ve neonatal sonuglari ile yenidoganlarin postanatal
donemdeki takiplerinin irdelenmesi amaglanmistir. Calismamiza prenatal dénemde
tani alan toplam 47 hasta dahil edilmistir. Bu hastalardan 17 tanesi gastrosizis tanisi
konulan hastalar iken, 30 tanesi omfalosel tanisi konulan hastalardir. Anne yasi
ortanca degeri, gastrosizis grubunda 24, omfalosel grubunda ise 30 olarak
saptanmistir. Karyotip analizi agisindan incelendiginde; gastrosizis grubunda 4
hastaya karyotip analizi yapildigi ve analizlerin normal olarak sonuglandigi tespit
edilmistir. Omfalosel tanisi almis olan gebeliklerde ise 15 hastaya karyotip analizi
yapilmis olup, bu hastalardan 10 (%33,3) tanesinde karyotip analizi anormal olarak
bulunmustur. Ek anomali varligi acisindan degerlendirildiginde; gastrosizis grubunda
hastalarin %17,6’sinda ek anomali tespit edilmis iken, bu oran omfalosel grubunda
%46,7 olarak tespit edilmistir. Gastrosizis grubunda hastalarin %94.1’inin gebeligi
dogum ile sonuglanmistir.  Omfalosel grubunda ise hastalarin %56.7’sinde
terminasyon karari alinmistir. Gastrosizis grubunda dogum haftasi ortanca degeri
36.5 hafta iken, omfalosel grubunda bu deger 38 hafta olarak saptanmistir.
Gastrosizis grubunda yatis siiresi ortanca degeri 29 giin, omfalosel grubunda ise 9
gln olarak saptanmistir. Gastrosizis grubunda postoperatif parenteral beslenme
siresi ortanca degeri 18.5 giin iken bu deger omfalosel grubunda 9 giin olarak
saptanmistir. Gastrosizis grubunda postoperatif oral beslenme baslama siiresi
ortanca degeri 11 giin iken omfalosel grubunda bu deger 5 gilin olarak tespit
edilmistir. Bu degiskenler agisindan iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamh fark
gorilmustlir. Sonuc olarak gastrosizis ve omfalosel, neredeyse tamami prenatal tani
ile yakalanabilen anomaliler oldugundan taninin erken dénemde konulmasi,
hastalarin yakin takibi ve dogum ya da terminasyon planinin gizilmesi icin oldukca
onemlidir. Fetal karin 6n duvari defekti tanisi halinde kromozom anomalileri ile eslik
eden ek anomaliler agisindan dikkatli olunmasi gerekmektedir. Dogum sonrasi
donemde yapilan cerrahi miidahaleler sonrasinda dahi bebeklerin hayatta kalma
orani gastrosizis icin %62.5, omfalosel icin ise %53.8’dir. Ayni zamanda uzun dénem
hospitalizasyon ve yogun bakim gereksinimleri olabilmektedir. Gebelik takibi,
dogum ve dogum sonrasi yenidogana yonelik cerrahi midahaleler; bu konuda
yetkin Gglincli basamak bir saglik merkezinde gergeklestirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Karin On Duvari Defektleri; Gastrosizis; Omfalosel; Prenatal
Tani; Prenatal Ultrason; Yenidogan Cerrahisi



ABSTRACT

Aktoz F, Prenatal diagnosis and neonatal outcomes of fetal anterior abdominal wall
defects: a retrospective study, Hacettepe University Faculty of Medicine,
Department of Obstetrics and Gynecology, Graduation Thesis, Ankara, 2018.

Fetal anterior abdominal wall defects cause serious morbidity and mortality and
their prenatal diagnosis are quite important. The better diagnosis of the
pathogenesis of the diseases has ensured more cautious pregnancy follow-up and
improvement of postnatal management. The aim of our study is to examine
obsestric and neonatal outcomes of the pregnancies which were followed at our
clinic with diagnosis of gastroschisis and omphalocale. A total of 47 prenatally
diagnosed patients were included in our study. Seventeen of the fetuses were
diagnosed with gastroschisis, while 30 fetuses were diagnosed with omphalocale.
Median maternal age was 24 years in gastroschisis group and 30 years in
omphalocale group. Karyotype analysis was performed for 4 fetuses in the
gastroschisis group and results were found to be normal karyotype for all. On the
other hand, in omphalocale group, karyotype analysis was performed on 15 fetuses
and chromosomal abnormalities were found in 10 fetuses (33.3%). Associated
anomalies were detected in 17.6% of the fetuses with gastroschisis, whilst the ratio
was determined as 46.7% in omphalocale group. In gastroschisis group, 94,1% of
the patients were delivered. However, termination of pregnancy was performed in
56.7% of the omphalocele group. Median gestational week at birth in the
gastroschisis group was 36.5 weeks, while the mentioned duration in omphalocale
group was 38 weeks. Median duration for hospital stay of the neonates were 29
days and 9 days in gastroschisis and omphalocale groups, respectively. Median
duration of postoperative parenteral nutrition was determined as 18.5 days in
gastroschisis group, while the mentioned duration in omphalocale group was 9
days. Median duration before postoperative oral nutrition in gastroschisis group
was 11 days, while the mentioned duration in omphalocale group was 5 days. There
was a statistically significant difference between the both groups in terms of these
variables. In conclusion, early diagnosis is important for the close follow-up of the
patients and for the planning of giving birth or termination since gastroschisis and
omphalocale are fetal anterior abdominal wall defects that can be diagnosed via
prenatal diagnosis. In case of fetal anterior abdominal wall defect diagnosis, it is
important to evaluate chromosomal abnormalities and associated anomalies for the
physicians. The survival rate of the infants with gastroschisis was 62.5%; while the
rate was 53.8% for the infants with omphalocale following the surgical operations
in postnatal period. At the same time, long term hospitalization and intensive care
unit adminisration may be necessitated. Antenatal care, birth and surgical
operations for the newborn in the postnatal period should be performed by an
experienced tertiary medical center.

Keywords: Abdominal Wall Defects; Gastroschisis; Omphalocele; Prenatal diagnosis;
Prenatal Ultrasonography; Neonatal Surgery
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1. GiRIS VE AMAC

Fetal karin 6n duvari defektleri; gastrosizis, omfalosel, ekstrofia vezika,
Cantrel pentalojisi ve ekstremite-viicut duvari kompleksini iceren genis bir anomali
grubudur. Bu grupta yer alan anomalilerin tim{ ciddi morbidite ve mortaliteye
sahip olup prenatal tanilar ¢ok blyik 6nem arz etmektedir.

Bu anomalilerin patogenezi uzun yillar anlasilamamis ve gastrosizis genel
bashgl altinda incelenmis olup, 1940’h yillar itibariyle ayri olarak siniflandiriimaya
baslamistir. Bu ayrim; hastaliklarin patogenezinin daha iyi anlasilmasina, risk
faktorlerinin belirlenmesine, antenatal olarak hastaliklarin taninmasina, gebelik
takiplerinin daha dikkatli yapilmasina ve dogum sonrasi yonetimin iyilestiriimesine
olanak saglamistir. Bu sayede 1900°li yillarin basinda mortalite orani %90’in
Uzerinde iken, ginimizde gastrosizis icin hayatta kalma orani %90'in (izerinde
olarak hesaplanmistir (1).

Tez calismamizda klinigimizde takip edilen ve prenatal donemde gastrosizis
ve omfalosel tanisi almis olan gebeliklerin obstetrik ve neonatal sonuclarini,
yenidoganlarin postanatal donemdeki takip ve sonuglarini irdelemeyi ve literatiire

katki sunmayi amagladik.



2. EMBRIYOLOJi VE PATOGENEZ

Gebeligin Uglincl haftasinda embriyo, kraniyal kisimda (i¢ germ yapragindan
olusan uzamis bir disk goriinimindedir. Bu donemde embriyonik endoderm, yolk
sac endodermi ile devam ederken; embriyonik ektoderm amniyotik kavite
ektodermi ile devamlilik gostermektedir. Bu sebeple disk halindeki yapi amiyotik
kavite ve vyolk sak kavitelerinin arasinda vyerlesmis vaziyettedir. Noral tip,
ektodermin santral pargasindan koken alarak gelismeye baslamaktadir.
Noroektoderm ile altinda yer alan mezenkim yikselmekte ve orta hatta doérdiinci
haftanin sonuna dogru birlesmektedir. Es zamanli olarak mezodermde de bazi
degisiklikler meydana gelmektedir. Mezoderm, li¢ farkli goreve sahip parcaya
ayrilmaktadir:

1. Paraksiyal mezoderm: Kafatasi, vertebra, kosta, iskelet kaslari ve viicudun
arka kismini orten cilt dermisi basta olmak lizere gelisimde kritik role sahip
somitlerin olusumunu saglamaktadir.

2. Ara mezoderm: Urogenital sistem gelisimde rolii vardir.

3. Lateral plak mesodermi: Vicut boslugunun olusturulmasi; kalp, akciger,
bagirsak gibi organlarin ylizeyini 6rten viseral ve pariyetal membranlar;
sternum; kostalarin kikirdaklari ve ekstremite kemikleri gibi yapilarin
olusmasi saglamaktadir.

Baslangicta lateral plak mezodermi, ekstraembriyonik mezoderm ile
devamlilik gosteren bir blok halini alir. Yeni olusan kavite intraembriyonik kavite
olarak adlandirilir ve bu kavite de daha sonra perikardiyal, plevral ve peritoneal
kavitelere dontslir. Bu kavitenin disini ve viicut duvarinin i¢c kismini saran yeni
mezodermal tabakaya somatik (parietal) lateral plak mezoderm tabakasi; kavitenin
icini saran yeni mezodermal tabakaya ise splanknik (visseral) lateral plak mezoderm
tabakasi adi verilir. Pariyetal tabaka cildi olusturan ektoderm ile, viseral tabaka ise
bagirsak duvari ile etkilesim halinde olmaktadir.

Noral tiip gelisimi dorsal yone dogru olur iken, pariyetal tabaka ile beraber

eslik eden ektoderm ventral tarafa dogru blylime sergileyecek ve Uglnci haftanin



sonunda kranial ve kaudal katlantilar, fetal pozisyonun olusmasini saglayacak
sekilde bukilecektir. Bu pozisyon, yolk sak ile embriyonik mezodermi yaklastiracak
ve bagirsak formasyonunun olusmasina katkida bulunacaktir.

Viseral tabaka ise eslik eden endoderm ile orta hatta birlesecek ve bagirsak
kanalinin olusmasini saglayacaktir. Bu kanali vicut duvarinin arkasina baglayan
dorsal mezenter de viseral ve pariyetal tabakalarin birlestigi yerden gelismektedir.

Bu esnada lateral vicut katlantilari ventral yonde ilerlemeye devam
etmektedir. Orta hatta birlesmenin ardindan flizyon gergeklesmektedir. Flizyon
esnasinda karsilikl gelen ektodermler, mezodermler ve amniyon eslesmektedir.
Flizyonun nasil gerceklestigi henliz tam olarak bilinmese de muhtemelen spesifik
hiicre etkilesimleri, migrasyonlari ve apoptoz ile gerceklesmektedir. D&rdiinci
haftanin sonunda ise tiim viicut katlantilarinin kapanmasi gergeklesmektedir.

Gastrosizis gelisiminde c¢esitli teoriler ileri stirtlmistir. Bunlardan bazilari;
umblikal kord herniasyonunun riptir ile sonuglanmasi, umblikal kordun sag
tarafinda var olan bir giigstiz alanin varligl, sag umblikal kordun persiste etmesi, sag
omfalomezenterik arterin kanlanmasinda azalma olarak siralanmaktadir (2-4).
Ancak tim bu teoriler icerisinde genel olarak kabul gérmis bir goris
bulunmamaktadir.

Omfalosel ise gebeligin 6-11. haftalari arasinda fizyolojik olarak gorilen
gecici organ herniasyonunun kalici hala gelmesi sebebiyle olusmaktadir. Siklikla
herniasyonun gorildigli  organ bagirsaklardir.  Siklikla ince  bagirsaklarda
malrotasyon ya da rotasyon yoklugu izlenmektedir. Ancak siklikla bu rotasyon
anomalisine fonksiyon kaybi eslik etmemekte olup, bagirsaklar morfolojik olarak da
normal olarak goriilmektedir. Herniasyona sekonder olarak gelisen abdominal organ
disproporsiyonu, primer onarim sansini azaltmaktadir. Yine ayni sebepten dolayi

pulmoner hipoplazi de gorilebilmektedir.



3. EPIDEMIiYOLOJi

Gastrosizis insidansi 10.000 canli dogumda 4.4 olarak tespit edilmistir (5). 20
yasin altinda maternal yas varliginda gastrosizis gorilme sikhg 10.000 canli
dogumda 11.4’e kadar yikselmektedir. Bu sebeple geng¢ anne yasi gastrosizis icin bir
risk faktori olarak goriilmektedir. Yine primigravid olmak, diisiik sosyoekonomik
diizey, koti beslenme, sigara ve madde kullanimi diger risk faktorleri olarak
gorilmektedir (6).

Omfalosel insidansinin ise 10.000 canli dogumda 4.4 oldugu saptanmistir (7).
Bu dogumlarin lgte birinde kromozomal anomali saptanmistir. Kromozomal
anomaliler arasinda ise en sik olarak trizomi 18 saptanmaktadir. Antenatal donemde
tani alan omfalosel olgularinin biylk bir kisminin fetal kayip ya da terminasyon ile
sonuclandig bilinmektedir (8). Gebelikte tani alan vakalarin ise sadece %10 kadari
dogum sonrasi cerrahi miidahale yapilacak asamaya kadar gelebilmektedir. Genetik
mutasyonlar ve kromozom anomalileri ile iliskisi bilinen omfalosel olgularinda in
vitro gebelik risk faktorli olarak goriilmektedir. Otozomal dominant kalitim

gosterilen vaka serileri de gosterilmistir (6).



4. TANI VE YONETIM

Gastrosizis ve omfalosel, 11-14 hafta arasinda yapilan ultrason ile kolaylikla
tani alabilmektedir. Prenatal tani orani gastrosizis icin %91,6 iken omfalosel icin
%83,3 olarak saptanmistir (9). 45.000 gebelik Uzerinde yapilan bir arastirmada
ultrason ile defektlerin %100 sensitivite ile yakalanabildigi gosterilmistir (10). ikinci
trimester tarama testinde maternal serum alfa feto protein (MSAFP) yiksekligi,
neredeyse tim gastrosizis vakalarinda ve omfalosel vakalarinin bilylk bir
cogunlugunda gorilmektedir (11). Bu sebeple MSAFP yiksekligi saptanan olgularda
ayirici tanida fetal karin 6n duvari defektleri distintlmelidir.

Gastrosizis tanisi konulurken diger anormal bulgularin da dikkatlice
incelenmesi gerekmektedir. Anéploidi ile beraber sik¢a goriilmemesi sebebiyle
karyotip analizi cogu merkezde 6nerilmemektedir. Cok merkezli bir calismada 3332
gastrosizis vakasi irdelenmis ve bunlarin 469’unda (%14,1) izole olmayan durumlar
saptanmis ve 41 vakada kromozom anomalilerin, 24 vakada diger sendromlarin, 404
vakada ise konjenital anomalilerin eslik ettigi gortlmustir (12). Ayni calismada diger
makaleler de incelenmis ve gastrosizisin, bagimsiz majér anomallilerle beraber
gorilme sikhginin yaklasik olarak %10 oldugu soylenebilir.

Gastrosizis olgularinda saptanan neonatal morbiditenin ise temelde bagirsak
komplikasyonlari ile ilgili oldugu bilinmektedir. Gastrosizis basit (izole) ve kompleks
(intestinal atrezi, perforasyon, stenoz ya da volvulusun esilik ettigi) olarak
siniflandiriimaktadir. Bagirsak dilatasyonu, mide dilatasyonu, mide herniasyonu,
bagirsak duvari kalinlasmasi gibi bazi ultrason bulgularinin kompleks gastrosizis ile
iliskili olabilecegine dair calismalar mevcuttur (13-15).

Gastrosizis tanili gebeliklerde en sik gorilen gebelik komplikasyonlar sirasiyla
intrauterin  blyume geriligi (IUBG), preterm eylem ve fetal kayip olarak
siralanmaktadir (16). Her (i¢ gastrosizis olgusunun birinde gorilen IUBG’nin tani ve
yonetiminde o6lcim yontemleri ile ilgili sorunlar yasanmaktadir. Karin cevresi
Olciminin uygun kosullarda yapilamiyor olusu, farkh formulasyonlarin ortaya

¢ikmasina sebep olmustur. Siemer ve arkadaslari, bipariyetal ¢ap, oksipitofrontal



cap ve femur uzunlugu ile tahmini fetal agirhig hesaplamanin uygun olabilecegini
One sUrmdistir (17). Bazi vakalarda IUBG’ye oligohidramnioz da eslik
edebilmektedir. Nadiren bu vakalara polihidramnioz da eslik edebilmektedir (18). Bu
durum bagirsak atrezisi gibi bir nedenle gelismekte olabileceginden prognoz
acisindan 6nemli olabilir. Gebelik takibi sirasinda mide ve intra-ekstraabdominal
bagirsak capi 6lcimi de 6nemli olabilmektedir. Yapilan bir calismada (glinci
trimesterde antenatal bagirsak capinin >25mm olmasi ile fetal 6lim ve gliven
vermeyen fetal kalp trasesi arasinda iliski oldugu gorilmustir (19). Ancak 273
hastanin irdelendigi bir sistematik derlemede ise izole gastrosizisli olgularda
antenatal bagirsak dilatasyonu 10 mm ya da 18 mm (zerinde olan olgularda
intrauterin 6lim, postnatal bagirsak rezeksiyonu ve hospitalizasyon siiresi arasinda
guclh bir iliski olmadigi saptanmistir (20). Bu geliskili sonuglar sebebiyle net bir
kaniya varilamamaktadir. Genel olarak yakin bagirsak capi takibi, eger belirgin bir
dilatasyon ya da ddem saptanmasi halinde dogum karari verilebilecegi, eger <34
haftada dogum gerceklesecekse antenatal steroid kullaniminin uygun olacagi
diuslinilmektedir. Antenatal takipte muayene sikhgi, biyofizik skoru zamanlamasi ile
ilgili acik bir algoritma bulunmamaktadir. Ancak tersiyer bir merkezde, deneyimli bir
ekip tarafindan yakin takibin obstetrik sonuclari iyilestirecegi disunilmektedir.
Gastrosizis olgularinda dogum zamanlamasi konusunda da farkli yorumlar
mevcuttur. 35.haftadan sonra fetal 6lim prevelansinda artis olmadigl yoniinde
calismalar mevcuttur (21). Yine gebeliklerinde vyarisinin preterm eylemle
sonuclandigl da bilinmektedir (22). izole gastrosizis olgularinda dogum ydntemi
olarak sezaryenin tercih edilmesinin herhangi bir avantaja sahip olmadigi
gosterilmistir (22). induksiyon ile ekspektan yaklasimin kiyaslandig bir calismada,
her ne kadar ekspektan yaklasimda respiratuar distress sendromu daha disik ve
Apgar skoru daha yliksek saptansa da sepsis, bagirsak hasari, hastanede kalis sliresi
ve oral beslenmeye gecis konularinda indiksiyon daha avantajli olarak gorilmustir
(23). Bu bulgular 1siginda uygun bir merkezde 37.haftada indiksiyon ile vajinal

dogum yaptirilmasi, uygun yontem olarak distinilmektedir.



Omfalosel, gastrosizise benzer sekilde prenatal tanisi erken donemde
konulabilen bir anomalidir. Kromozomal bozukluklar (trizomi 13, 18 ve 21) vakalarin
yaklasik %30’unda gorilmektedir. Trizomi 18 en sik gorilen kromozomal
bozukluktur. Yine Beckwith-Wiedemann Sendromu da beraber goriilebilen bir
sendromdur. Prenatal takip programinda kardiyak ve santral sinir sistemi incelemesi
mutlaka olmalidir, ¢inkli %47’ye varan oranda kardiyak anomali, %33’e varan
oranda da santral sinir sistemi anomalisi gériilme ihtimali vardir (18). izole omfalosel
olarak takip edilen vakalarin yaklasik lg¢te birinde dogum sonrasi tespit edilebilen
coklu anomaliler saptanmaktadir (24). Bu sebeple ne kadar dikkatli bir takip yapilsa
da dogum sonrasinda karsilasilabilecek durumlar ile ilgili aile bilgilendirilmeli ve
gerekli durumlarda terminasyon énerilmelidir.

Prenatal dénemde ek anomalilerin saptanmasi disinda omfalosel kesesinin
capinin degerlendirilmesi prognoz hakkinda fikir verebilmektedir. Dogum sonrasi
tedavi ve prognozu belirlemede omfalosel kesesi ¢api/kafa gevresi oraninin 0.21
veya daha buyik olmasi %84 sensitivite ve %58 spesifite ile daha zor vakalari tespit
edebilmektedir (18). Baska bir calismada ise omfalosel kesesi ¢api/karin cevresi
Olciminin 23-32.haftalar arasinda <0.26 olmasi daha yliksek primer onarim
ihtimali ve daha diisiik hastanede kalis siiresi, mekanik ventilasyon ihtiyaci ve
entibasyon gerekliligiyle iliskilendirilmistir(25). Gastrosizise benzer sekilde,
omfalosel vakalarinda da termde dogum uygun goriilmektedir. Preterm dogum
karari almanin morbidite ve mortalite Gzerine olumsuz etkileri de mevcuttur (26).
Sezaryen ile dogumun gastrosiziz vakalarinda oldugu gibi sadece obstetrik

endikasyon varliginda yapilmasi dnerilmektedir (27).



5. DOGUM SONRASI TEDAVi VE YONETIM

Gastrosizis vakalarinda tedavi seg¢imini bagirsaklarin kondisyonu, defekt
boyutu ya da gastrosizisin basit ya da kompleks karakterde olmasi gibi faktorler
etkilemektedir. Basit gastrosizis vakalari i¢in, bagirsak iyi durumda ise primer onarim
oncelikli tercih edilen yontemdir. Primer onarim; hizli kapanma, kisa hastanede kalis
suresi, daha az yogun bakim ihtiyaci ve kisa iyilesme sireleriyle iliskilidir (28).
Primer onarimin yapilamadigl durumlarda silo kullanimi disdnilebilir. Kiyaslama
yapildiginda, silo kullanimi ile intraabdominal kompartman sendromu riskinde
azalma ve buna bagh ventilasyon ihtiyacinda, bagirsak iskemi ve nekrotizan
enterokolit riskinde azalma goérilmektedir (28). Silonun uygun yerlestiriimemesi,
mevcut yerinden kaymasi, sekil itibariyle bagirsak iskemisi ya da volvulusa sebebiyet
verebilmesi bu teknigin kullanimina baglh komplikasyonlar olarak bilinmektedir (29).
Uygun endikasyon ile kullanildiginda iki teknik arasinda fark olmadigi gosterilmistir
(30). Eger bagirsak inflame goérinimde, perfore, iskemik ya da nekrotik ise
kompleks bir gastrosizis vakasi olarak ele alinmaktadir. Bu durumda cogu kez
asamall kapama yéntemine basvurulmaktadir. Bu teknikte silo kullanimi sonrasi
bagirsak iyilesmesi icin zaman kazanilmakta ve daha sonra definitif cerrahi
yapilmaktadir. Cerrahi olarak da bagirsak rezeksiyonu ve anastomozu yapilarak
bagirsak devamhligi  saglanmaktadir. Parenteral nutrisyon, tim tedavi
yontemlerinden sonra kullanilmaktadir.

Omfaloselin cerrahi tedavisinde primer onarim, asamali onarim ya da
gecikmeli onarim secenekleri mevcuttur. 5 cm’den kiiclik ve karaciger herniasyonu
icermeyen minor defektlerde primer onarim tim vakalarda yapilabilir. Yine diger
bircok vakada da silo kullanimina gerek duyularak ya da duyulmaksizin primer
onarima basvurulabilmektedir.

Bu yontemin en 6nemli komplikasyonu vakalarin yarisindan ¢ogunda goriilen
reklrren herniasyondur (31). Yine silo enfeksiyonu, deri nekrozu ve teknige bagh
mortalite diger O©6nemli komplikasyonlardir. Primer onarimin yapilamadig

durumlarda asamali onarim gilindeme gelmektedir. Blylk defektler s6z konusu



oldugunda, asamali onarimin abdominal kompartman sendromu, ventilator ihtiyaci
ve mortalite riskinde azalma sagladigi bilinmektedir (31). Dev omfalosele sahip,
klinik olarak stabil olmayan ya da Ozellikle kardiyak olmak (izere kompleks
komorbiditeleri olan yenidoganlar i¢in gecikmeli onarim en uygun secenektir.
Gecikmeli onarimda topikal antiseptik ve glimis temelli sollsyonlar ile kesenin
epitelize olmasi saglanir. Epitelizasyon 3 ay igerisinde, kapanma ise 6-12 ay
icerisinde gerceklesir. Bu teknik erken beslenmeye, ventilasyon ihtiyaci olmamasina
ve diger major anomalilerin stabilize edilmesine olanak saglar. Bu teknigin en 6nemli

komplikasyonlari ise enfeksiyon ve kesenin riiptiire olma riskidir.
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6. PROGNOZ

Gastrosizis olgularinin irdelendigi bir ¢alismada hastaneden taburcu olma
veya hastanede 1 yil boyunca hayatta kalma orani %97,8 olarak saptanmistir (1).
Baska bir calismada ortalama hastanede kalma siiresi 53 gilin olarak belirlenirken
hastalarin sadece %16’sinda herhangi bir komplikasyonun gelismedigi ve iyi bir klinik
tablonun gorildagu  bildirilmistir  (32). Kompleks gastrosizis olmasi halinde
hastanede kalis sliresi neredeyse iki katina ¢ikmaktadir. Dolayisiyla gastrosizis igin
hayatta kalma oranlarini oldukga iyi olmasina ragmen hastanede gegirilen siirenin
uzun ve komplikasyon gelisme riskinin de yiksek oldugu bilinmektedir. Takiplerde
en 6nemli sorun bebegin kilo artisinin yetersiz olusudur. Diger sorunlar ise sepsis,
nekrotizan enterokolit, parenteral nutrisyona bagl kolestaz ve kisa bagirsak
sendromudur. Kompleks vakalarda hastanin parenteral nutrisyon ile taburcu
edilmesi olasiligl artmakta ve oral beslenmeye gecis yaklasik olarak ikinci yilin
sonunda saglanabilmektedir (33). Yine bu olgularda kisa bagirsak sendromu ile daha
sik karsilasilmakta ve yonetimi daha zor olmaktadir.

Omfalosel olgularinda mortalite ve morbidite, eslik eden anomaliler ile direkt
olarak iligkilidir. 111 omfalosel tanili vakanin uzun dénem etkilerinin incelendigi bir
seride bebeklerin %20’sinin neonatal donemde, %15’inin ise eslik eden anomali ya
da pulmoner hipoplaziye sekonder olarak ilk 1 vyl igerisinde kaybedildigi
gosterilmistir (34). Intrauterin bilyime geriligi saptanmasi ve kese igerisinde
karaciger dokusunun olmasi prognozu koéti etkilemektedir (35). Defektin buyukliga
prognozu etkileyebilecek bir diger faktordiir. Her ne kadar yapilan bir ¢alismada
defekt blylkliginin prognoz ile iliskisi olmadigi gosterilmis olsa da defektin blyik
oldugu durumlarda cerrahinin zorlasmasi ve buna sekonder morbiditenin arttig

disindlmektedir (34, 36).
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7. BIREYLER ve YONTEM

Bu calisma Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesinde prenatal
donemde gastrosizis veya omfalosel tanisi alip dogum sonrasi tanisi kesinlestirilen
hastalari kapsamaktadir. Gerekli bilgileri elde etmek icin 1 Ocak 2004 ile 1 Temmuz
2018 tarihleri arasinda gerceklesen tim dogum verileri retrospektif olarak
taranmigtir ve 14 vyil slresince tani konulmus olan hastalar g¢alismaya dahil
edilmistir.

Maternal veriler ve dogum bilgileri Hacettepe Universitesi Perinatoloji Bilim
Dali Bilgisayar Sisteminden ve dosya arsivinden elde edilmistir. Yenidogana ait
ameliyat bilgileri ve cerrahi sonrasi takibe iliskin veriler ise Hacettepe Universitesi
Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dalindan tutulan dosyalardan ve dosya
arsivinden elde edilmistir.

Prenatal donemde gastrosizis veya omfalosel varligindan slphelenilen
fetuslar yakin takip edilmistir. Bu hastalarin tim gebelik takipleri Perinatoloji
Bilimdalinda yapilmistir. Olasi eslik eden kromozomal anomaliler agisindan gerekli
gorilen durumlarda ailelere amniyosentez ve kordosentez islemi énerilmis ve kabul
eden hastalarda aydinlatilmis onamlarin alinmasini takiben karyotip analizi
yapiimistir. Tum fetal organlara yonelik ayrintili ultrasonografi ile eslik eden yapisal
ek anomaliler taranmistir.

Dogum sonrasi donemde tiim yenidoganlar kesin taniya ulasiilmasi amaciyla
degerlendirilmistir. Genel durumu stabil olan ve operasyon icin gerekli sartlar
saglayan bebekler ameliyat edilmistir. Tedavi sonrasi taburcu edilen ve hayatta
kalan bebekler cocuk hastaliklari ve cocuk cerrahisi uzmanlari tarafindan takip
edilmislerdir. Bebeklere ait uzun dénem verilere hastane elektronik veritabani
aracthigiyla ulasiimistir.

Gruplar; maternal yas, gravida, parite, tani haftasi, karyotip analizi, eslik
eden ek anomaliler, gebelik sonucu, dogum sekli, dogum haftasi, preterm eylem
ylzdesi, intrauterin bliyime geriligi ylizdesi, makrozomi yizdesi, APGAR skoru (1, 5

ve 10. dakika), tahmini fetal agirlik, dogum agirligi, defekt boyutu, kese icerigi, yatis
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sliresi, neonatal sonug, ameliyat edilebilen yenidoganlar icin operasyon tird,
postoperatif parenteral beslenme siresi ve postoperatif oral baslama siiresi
acisindan karsilagtiriimistir.

istatistiksel analiz icin Statistical Package for Social Sciences version 23 (SPSS,
Chicago, IL, USA) kullanilmistir. Veriler ortalama * standart sapma, ortanca, aralik,
ylizde ve oran ile ifade edilmistir. Oncelikle degiskenler icin Shapiro-Wilk testi ile
normal dagilim analizi yapiimistir. Dagilimin normal olmadigi izlendiginden ortanca
ve aralik kullanildi ve gruplar arasindaki sayisal degiskenlerin farkliig acisindan
nonparametrik Mann-Whitney U testi uygulanmistir. Kategorik degiskenlerin
frekanslarinin degerlendirilmesi icinse Ki-kare testi uygulanmistir. Elde edilen
sonuglarda 0,05’den kii¢lik p degeri anlamli olarak kabul edilmistir.

Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu
13.07.2018 tarihinde GO 18/709-01 karar no ile galismanin gergeklestirilmesine

onay vermigtir.
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8. BULGULAR

Prenatal donemde tani alan toplam 47 hasta c¢alisma grubuna dahil
edilmistir. Bu hastalardan 17 tanesi gastrosizis tanisi konulan hastalar iken, 30 tanesi
omfalosel tanisi konulan hastalardir. Bu hastalara ait demografik 6zellikler Tablo
1’de goriilmektedir.

Calismaya dahil edilen tim hastalar irdelendiginde; anne yasi, gastrosizis
grubunda 18 ile 33 arasinda degismekte olup ortanca deger 24 olarak saptanmistir.
Omfalosel grubunda ise anne yasi 17 ile 42 arasinda degismekte olup ortanca deger
30 olarak saptanmistir. Bu fark, istatistiksel olarak anlamh bulunmustur (p=0,037).
Tani haftasi ortanca degerleri; gastrosizis icin 18 (16-30), omfalosel icin 17.5 (12-26)
olarak saptanmistir. Trimesterlere gbére tani konulma oranlari incelendiginde;
gastrosizis icin ilk trimester tani konulma orani %88.2 (n=15), ikinci trimester tani
konulma orani %11.8 (n=2) iken omfalosel igin ilk trimester icerisinde tani konulma
orani %96.7 (n=29), ikinci trimester tani konulma orani %3.3 (n=1) olarak
hesaplanmistir (p= 0.606). Karyotip analizi acisindan incelendiginde; gastrosizis
grubunda sadece 4 hastaya karyotip analizi yapildigi ve normal olarak sonuglandigi
tespit edilmistir. Omfalosel tanisi almis olan gebeliklerde ise 15 hastaya karyotip
analizi yapilmis olup, bu hastalardan 10 (%33,3) tanesinde karyotip analizi anormal
olarak bulunmustur. Bu fark, istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p=0.027). Ek
anomali varligi acisindan degerlendirildiginde; gastrosizis grubunda hastalarin
%17,6’sinda (n=3) ek anomali tespit edilmis iken, bu oran omfalosel grubunda %46,7
(n=14) olarak tespit edilmistir ve istatistiksel olarak farklik saptanmistir (p=0,04).
Gebelik sonuclari incelendiginde; gastrosizis grubunda sadece 1 (%5.9) hastada
gebelik termine edilmisken, 16 (%94.1) hastanin gebeligi dogum ile sonuglanmistir.
Omfalosel grubunda ise 17 (%56.7) hastada terminasyon karari alinmis ve 13
(%43.3) hasta doguma kadar takip edilmistir. Bu farklihgin istatistiksel olarak anlamli

oldugu saptanmistir (p=0,001).



Tablo 8.1. Demografik veriler
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Gastrosizis Omfalosel p degeri
(n=17) (n=30)
Anne yas® 24 (18-33) 30(17-42) 0.037
Gravida® 1(1-3) 1(1-6) 0.781
Parite® 0(0-2) 0 (0-4) 0.298
Tani haftasi® 18 (16-30) 17.5 (12-26) 0.340
Karyotip analizi (%) 0.027
Yok | 13 (%76.5) 15 (%50.0)
Var (Normal) | 4 (%23,5) 5(%16.7)
Var (Anormal) | 0 (%0) 10 (%33.3)
Ek anomali (%) 0.047
Yok | 14 (%82.4) 16 (%53.3)
Var | 3 (%17.6) 14 (%46.7)
Gebelik sonucu (%) 0.001
Terminasyon | 1 (%5.9) 17 (%56.7)

Dogum

16 (%94.1)

13 (%43.3)

a0rtanca (Aralik)

Terminasyon karari alinan gebeliklerin sonuclari incelendiginde (Tablo 2);

gastrosizis grubunda termine edilen 1 (%100) hastada karyotip analiz sonucu normal

olarak raporlanmistir. Gastrosizis grubunda termine edilen 1 (%100) hastada eslik

eden ekstremite anomalisi saptanmigtir. Omfalosel grubunda ise 8 (%47.1) hastada

karyotip analizi normal olarak saptanmis olmakla beraber, 7 (%41.1) hastada

trizomi, 1 (%5.9) hastada triploidi, 1 (%5.9) hastada ise delesyon saptanmistir. Bu

vakalarin 5 tanesi trizomi 18 iken, birer trizomi 15, trizomi 13, 69XXY ve 4p

delesyonu vakasi saptanmistir Yine omfalosel grubundaki hastalara bakildiginda; 10

(%58.8) hastada eslik eden ek anomali saptanmamis olmasina ragmen, 5 (%29.4)
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hastada santral sinir sistemi (SSS) ile iliskili, 1 (%5.9) hastada kardiyak kékenli ve 1

(%5.9) hastada genitolriner sistem kaynakli ek anomaliler saptanmistir.

Tablo 8.2. Terminasyon verileri

Gastrosizis Omfalosel
(n=1) (n=17)
Karyotip sonucu (%)
Normal | 1 (%100) 8 (%47.1)
Trizomi | 0 (%0) 7 (%41.1)
Triploidi | 0 (%0) 1 (%5.9)
Delesyon | 0 (%0) 1 (%5.9)
Ek anomali (%)
Yok | 0 (%0) 10 (%58.8)
SSS? | 0 (%0) 5 (%29.4)
Kardiyak | 0 (%0) 1 (%5.9)
GUSP | 0 (%0) 1 (%5.9)
Ekstremite | 1 (%100) 0 (%0)

aSantral sinir sistemi

bGenitolriner sistem

Dogum ile sonuglanan gebeliklere ait veriler ve bu verilerin istatistiksel
analizleri Tablo 3’'te 6zetlenmistir. Gastrosizis grubunda 16 hasta, ve omfalosel
grubunda 13 hasta doguma kadar takip edilmistir. Dogum sekli agisindan
bakildiginda; gastrosisiz grubunda 1 (%6.2) hastada vajinal dogum gerceklestirilmis,
15 (%93.8) hastada ise sezaryen operasyonu uygulanmistir. Omfalosel grubunda ise
1 (%7.7) hastada vajinal dogum gerceklestirilmis, 15 (%92.3) hastada ise sezaryen
operasyonu uygulanmistir. Dogum sekli acisindan istatistiksel anlamh fark
bulunmamistir (p=0.879). Gastrosizis grubunda dogum haftasi, 32 ile 38 arasinda
degismekte olup ortanca deger 36.5 olarak saptanmistir. Omfalosel grubunda ise

dogum haftasi, 24 ile 38 arasinda degismekte olup ortanca deger 38 olarak
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saptanmistir. Dogum haftasi agisindan iki grup arasinda istatistiksel anlaml fark
saptanmistir (p=0,016). Gastrosizis grubunda 9 (%69.2) hastada, omfalosel
grubunda ise 4 (%30.8) hastada preterm eylem izlenmis olup bu fark istatistiksel
olarak anlamh bulunmamistir (p=0,170). Gastrosizis grubunda 8 (%50.0) hastada,
omfalosel grubunda ise 6 (%46.2) hastada intrauterin biylme geriligi izlenmis olup
bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0.837). Makrozomi agisindan
incelendiginde; gastrosizis grubunda makrozomik bebek bulunmazken, omfalosel
grubunda ise 1 (%3.4) hastada makrozomi tespit edilmis olup bu fark istatistiksel
olarak anlamli bulunmamistir (p=0.259).

Gastrosizis tanisi almis olup doguma kadar takip edilen gebeliklerde 4
hastaya karyotip analizi yapilmis olup, bu hastalardan tamaminda (%100) karyotip
analizi normal olarak bulunmustur. Omfalosel tanisi almis olup doguma kadar takip
edilen gebeliklerde 2 hastaya karyotip analizi yapilmis olup, 1 (%50) hastada
karyotip analizi sonucunda trizomi 13 tespit edilmistir. Bu fark, istatistiksel olarak
anlamli bulunmamistir (p=0.121). Ek anomali varligi agisindan degerlendirildiginde;
gastrosizis grubunda hastalarin %33,3’linde (n=2) ek anomali tespit edilmis ve bu iki
anomali de kardiyak anomali olarak saptanmistir. Bu oran omfalosel grubunda
%53,8 (n=7) olarak tespit edilmistir. Omfalosel grubunda 4 (%66.7) hastada kardiyak
anomali, 1 (%7.7) hastada genitolriner sistem anomalisi, 1 (%7.7) hastada diyafram
hernisi, 1 (%7.7) yarik damak ve dudak anomalisi gorilmustir. Doguma kadar takip
edilen gastrosizisis ve omfalosel gruplari arasinda ek anomali acisindan da
istatistiksel olarak farkhlik saptanmamistir (p=0,098).

Tahmini fetal agirhk, gastrosizis grubunda 1800 ile 2640 g arasinda
degismekte olup ortanca deger 2352.5 g olarak saptanmistir. Omfalosel grubunda
ise tahmini fetal agirlik 616 ile 4096 g arasinda degismekte olup ortanca deger 2644
g olarak saptanmistir. Bu fark, istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0.467).
Dogum agirligi, gastrosizis grubunda 1500 ile 2970 g arasinda degismekte olup
ortanca deger 2400 g olarak saptanmistir. Omfalosel grubunda ise dogum agirhg
890 ile 4720 g arasinda degismekte olup ortanca deger 2810 g olarak saptanmistir.

Bu fark, istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0.272). Dogum agirhg ile
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tahmini fetal agirlik arasindaki fark incelendiginde, Hadlock formuli kullanilarak
hesaplanan tahmini fetal agirhgin, dogum agirhgini 6ngérmede -%33 ile +%31
arasinda bir hata payina sahip oldugu saptanmistir. Hastalarin 21’inde (%72.4)
tahmini fetal agirlik, dogum agirhigindan az olarak hesaplanirken; 8’inde (%27.6)
tahmini fetal agirhk, dogum agirhigindan fazla olarak hesaplanmistir.

Gastrosisiz grubunda APGAR skoru 7’den dislik bebek sayisi 4 (%25.0) olarak
saptanmistir. Omfalosel grubunda APGAR skoru 7’den diisiik bebek sayisi 4 (%30.8)
olarak bulunmustur. Bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=0.730).
Defekt boyutu, gastrosizis grubundal ile 6 cm arasinda degismekte olup ortanca
deger 4 cm olarak saptanmistir. Omfalosel grubunda ise defekt boyutu 2 ile 10 cm
arasinda degismekte olup ortanca deger 4 cm olarak saptanmistir. Bu fark,
istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p=1). Karin disina evisere olan organlar
acisindan bakilacak olursa; gastrosizis grubunda 15 (%93.8) hastada sadece bagirsak,
1 (%6.2) hastada bagirsak, karaciger ve mide eviserasyonu saptanmistir. Omfalosel
grubunda 9 (%69.2) hastada sadece bagirsak; 2 (%15.4) hastada bagirsak ve
karaciger; 1 (%7.7) hastada bagirsak, mide ve karaciger; 1 (%7.7) hastada bagirsak,
mide, karaciger ve kalp eviserasyonu gériilmustir. iki grup arasinda istatistiksel
anlamh fark saptanmamistir (p=0.237). Gastrosizis grubunda yatis stiresi, 10 ile 120
arasinda degismekte olup ortanca deger 29 olarak saptanmistir. Omfalosel
grubunda yatis siresi, 0 ile 63 arasinda degismekte olup ortanca deger 9 olarak
saptanmistir (p=0,003).

Neonatal sonuglar agisindan incelendiginde; gastrosizis grubunda 10 (%62.5)
bebek taburcu edilirken, 6 (%37.5) bebegin 0Oldigu saptanmistir. Omfalosel
grubunda ise 7 (%53.8) bebek taburcu edilirken, 6 (%46.2) bebegin 6ldigl tespit

edilmistir iki grup arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmamustir (p=0.638).



Tablo 8.3. Dogum verileri
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Gastrosizis Omfalosel p degeri
(n=16) (n=13)
Dogum sekli (%) 0.879
Vajinal | 1 (%6.2) 1(%7.7)
Sezaryen | 15 (%93.8) 12 (%92.3)
Dogum haftasi® 36.5 (32-38) 38 (24-38) 0.016
Preterm dogum (%) 0.170
Yok | 7 (%43.8) 9 (%56.2)
Var | 9 (%69.2) 4 (%30.8)
intrauterin bilylime 0.837
geriligi (%)
Yok | 8 (%50) 7 (%53.8)
Var | 8 (%50) 6 (%46.2)
Makrozomi (%) 0.259
Yok | 16 (%100) 12 (%92.3)
Var | 0 (%0) 1(%3.4)
Karyotip sonucu (%) 0.121
Normal | 4 (%100) 1 (%50)
Trizomi | 0 (%0) 1 (%50)
Triploidi | 0 (%0) 0 (%0)
Delesyon | 0 (%0) 0 (%0)
Ek anomali (%) 0.098
Yok | 14 (%87.5) 6 (%46.2)
Kardiyak | 2 (%33.3) 4 (%66.7)
GUS® | 0 (%0) 1(%7.7)
Diyafram hernisi | 0 (%0) 1(%7.7)
Yarik damak-dudak | 0 (%0) 1(%7.7)
Tahmini fetal agirlik® (g) | 2352.5 (1800-2640) 2644 (616-4096) 0.467
Dogum agirhgre (g) 2400 (1500-2970) 2810 (890-4720) 0.272
APGAR skoruc (%) 0.730
>7 | 12 (%75.0) 9 (%69.2)
<7 | 4 (%25.0) 4 (%30.8)

Defekt boyutu? (cm) 4 (1-6) 4 (2-10) 1
Evisere organ (%) 0.237
BY | 15 (%93.8) 9 (%69.2)

B+KC® | 0 (%0) 2 (%15.4)
B+KC+M' | 1 (%6.2) 1(%7.7)
B+KC+M+KE | 0 (%0) 1(%7.7)
Yatis siresi® (guin) 29 (10-120) 9 (0-63) 0.003
Neonatal sonug (%) 0.638
Taburcu | 10 (%62.5) 7 (%53.8)
Olim | 6 (%37.5) 6 (%46.2)

2Qrtanca (Aralik)
b Genitodliriner sistem

¢ Apgar skoru degerlendirilmesinde 1, 5 Ve 10. dakikadaki skorun 7’nin altinda olup olmamasina

bakilmistir.
4 Bagirsak
¢ Karaciger
fMide

& Kalp
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Dogum sonrasi opere olan yenidoganlara ait veriler Tablo 4’te 6zetlenmistir.
Gastrosizis grubundaki 16 yenidoganin tamami opere olabilirken ve omfalosel
grubunda sadece 8 yenidogan ameliyat edilmistir. Gastrosizis grubunda 4 (%25.0)
hastada primer onarim tercih edilirken, 12 (%75.0) hastada silo kullaniimistir.
Omfalosel grubunda 5 (%62.5) hastada primer onarim tercih edilirken, 3 (%37.5)
hastada silo kullanilmistir. Bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir
(p=0.74). Gastrosizis grubunda postoperatif parenteral beslenme siiresi, 5 ile 60 giin
arasinda degismekte olup ortanca deger 18.5 gilin olarak saptanmistir. Omfalosel
grubunda postoperatif parenteral beslenme siresi, 1 ile 10 glin arasinda degismekte
olup ortanca deger 9 gilin olarak saptanmistir. Bu fark istatistiksel olarak anlaml
bulunmustur (p=0.001). Gastrosizis grubunda postoperatif oral beslenme baslama
slresi, 0 ile 14 gilin arasinda degismekte olup ortanca deger 11 giin olarak
saptanmistir. Omfalosel grubunda postoperatif oral beslenme baslama siresi, O ile
14 giin arasinda degismekte olup ortanca deger 5 giin olarak saptanmistir. Bu fark

istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (p=0.027).

Tablo 8.4. Operasyon verileri

Gastrosizis Omfalosel p degeri
(n=16) (n=8)
Operasyon turi (%) 0.74
Primer | 4 (%25.0) 5 (%62.5)
Silo | 12 (%75.0) 3 (%37.5)
Postoperatif 18.5 (5-60) 9 (1-10) 0.001
parenteral beslenme
suresi® (glin)
Postoperatif oral 11 (0-14) 5(0-14) 0.027
beslenme baslama
suresi® (glin)

@0rtanca (Aralik)
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9. TARTISMA

Gastrosizis ve omfalosel; prenatal tanisi ¢ogu zaman konulabilen
defektlerdir. Teknolojik gelismeler ve ultrasonografinin yaygin kullanimi sayesinde
ilk trimesterde vakalarin ¢ogu taninabilmektedir. Ozellikle gelismis (ilkelerde,
komplike olmayan ve ek anomalilerin eslik etmedigi vakalarin biyiik bir cogunlugu
basari ile tedavi edilebilmektedir (37, 38).

Prenatal donemde konjenital anomalilerin saptandigi gebelik haftasi,
yonetim acisindan oldukca 6nemlidir. Erken doénemde tani konulmasi halinde
gebelik terminasyonu giindeme gelebilmektedir. Daha geg¢ tani konulan vakalarda
ise aileler dogum karari alabilmektedir. Gastrosizis ve omfalosel defektlerinin
prenatal tani oranlarina bakilacak olursa; 1982-1989 yillari arasinda sirasiyla %50 ve
%52, 1990-1999 vyillari arasinda %78 ve %87, 1999 yilindan giiniimize ise her iki
grup icin de %100 oldugu gorilmektedir (39). Literatlirle uyumlu bir sekilde
calismamizda, 47 hastanin tamaminda prenatal tani konulabilmistir. Tani haftasi
ortanca degerleri; gastrosizis icin 18 (16-30), omfalosel icin 17.5 (12-26) olarak
saptanmistir (Tablo 1). Trimesterlere gore tani konulma oranlari incelendiginde;
gastrosizis icin ilk trimester tani konulma orani %88.2, ikinci trimester tani konulma
orani %11.8 iken omfalosel igin ilk trimester igerisinde tani konulma orani %96.7,
ikinci trimester tani konulma orani %3.3 olarak hesaplanmistir (p= 0.606). Gebelik
haftasi, eslik eden ek anomali varligi ve fetal klinik durum gozetilerek terminasyon
karari alinan gebeliklere bakilacak olursa; gastrosizis tanili 1 (%5.9) gebelik ve
omfalosel tanili 17 (%56.7) gebelik termine edilmistir. Stoll ve arkadaslarinin yaptigi
bir calismada gastrosizis tanili vakalarin %18’inde, omfalosel tanili vakalarin ise
%77’sinde terminasyon karari alindigi bildirilmistir (39). Genel olarak omfalosele
eslik eden ek anomali ve anormal fetal karyotip sikliginin yiiksek olmasi, bu durumu
aciklayabilecek en 6nemli gerekgelerdir. Calzolari ve arkadaslarinin yaptigi 3.000.000
dogumun irdelendigi genis kapsamli bir ¢alismada izole gastrosizis gorilme sikhgi
%79 olarak saptanirken, izole omfalosel gorilme sikligi %46 olarak

degerlendirilmistir (40). Baska bir ¢calismada 86 omfalosel tanili hastanin 64’tinde
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(%74.4) eslik eden ek anomali saptanmistir (39). Bu vakalarin 25’inde (%29.0)
kromozom anomalisi tespit edilmistir. Vakalarin 31’inde (%23.5) iskelet sistemi
anomalisi, 27’sinde (%20.4) {rogenital sistem anomalisi, 20’sinde (%15.1)
kardiyovaskiiler sistem anomalisi, 12’sinde (%9.1) santral sinir sistemi anomalisi
saptanmistir. Ayni calismada omfalosel tanili hastalarda non-kromozomal
sendromlar (Beckwith-Wiedemann Sendromu, Goltz Sendromu, Marshall-Smith
Sendromu gibi) ve non-sendromik coklu malformasyonlarin da gorilebildigi
vurgulanmigtir.  Gastrosizis tanili 60 hastanin ise 10’unda (%16.6) eslik eden ek
anomali saptanmistir. Bir vakada (%1.7) trizomi 21, bir vakada (%1.7) amyoplazi
konjenita, bir vakada (%1.7) clcelik, 7 vakada ise ¢oklu organ malformasyonlari
gorilmustir. Eslik eden anomaliler agisindan yapilan istatistiksel analiz sonucunda
omfalosel grubunda ek anomali sikhginin anlaml olarak fazla oldugu gérilmistir.
Snijders ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada 18 fetal omfalosel vakasinin 12’sinde
(%66.7) kromozomal anomali tespit edilmistir (41). Bu vakalarin 10’'unda trizomi 18,
birinde trizomi 13 ve diger bir hastada triploidi saptanmistir.  Blazer ve
arkadaslarinin yaptigi baska bir calismada 18 fetal omfalosel vakasinin 11’inde
(%61.1) kromozom anomalisi saptanmistir (42). Bu hastalarin 5’inde trizomi 18,
ikisinde trizomi 21, ikisinde triploidi, birinde trizomi 13, birinde de 45,X varligi
gosterilmistir. Calzolari ve arkadaslarinin yaptigi calismada 160 omfalosel vakasi
degerlendirilmis ve bunlarin 94’tinde (%58.8) kromozom anomalisi saptanmistir
(40). Bu hastalarin 60’inda trizomi 18, 23’linde trizomi 13, 4’Ginde trizomi 21, 7’sinde
ise diger olarak siniflandirilan anomaliler tespit edilmistir. Gastrosizis tanih 121
vakanin incelendigi baska bir calismada 37 hastada karyotipleme yapilmis ve
hicbirinde kromozom anomalisi saptanmamistir (43). Nitekim, bizim ¢alismamizda
literatiire uyumlu ve istatistiksel olarak anlaml bir sekilde omfalosel grubunda ek
anomali ve anormal fetal karyotip sikhgl daha fazla olarak saptanmistir (Tablo 1).
Karyotip analizi agisindan incelendiginde; gastrosizis grubunda anormal karyotip
sonucu bulunmamistir. Omfalosel grubunda ise 15 (%50.0) hastada karyotip analizi
yapilmis, 5 (%16.7) hastada karyotip analizi sonucu normal olarak bulunmus, 10

(%33.3) hastada ise karyotip analizi sonucu anormal olarak saptanmistir. Anormal
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karyotipe sahip 10 omfalosel vakasinin 8’inde trizomi saptanmistir. Bu 8 vakanin 5
tanesi trizomi 18 iken 2 tanesinde trizomi 13 ve 1 tanesinde trizomi 13 tespit
edilmistir. Diger iki vakadan biri 69XXY iken digeri 4p delesyonudur. Ek anomali
varligl acgisindan degerlendirildiginde; gastrosizis grubunda 3 (%17.6) hastada ek
anomali tespit edilirken omfalosel grubunda 14 (%46.7) hastada eslik eden ek
anomali gorilmustiir. Ek anomaliye sahip gastrosizis vakalarinin ikisinde kardiyak
anomali ve birinde ekstremite anomalisi saptanirken; omfalosel vakalar
incelendiginde ise 5’sinde santral sinir sistem anomalisi saptanirken, 5’inde kardiyak
anomali, ikisinde genitolrriner sistem anomalisi, birinde diyafram hernisi, birinde
yarik damak ve dudak tespit edilmistir.

Gastrosizis ve omfalosel tanili gebeliklerde preterm eylem goriilme sikhigi ile
iliskili literatlirde calismalar mevcuttur. Chircor ve arkadaslarinin yaptigr bir
calismada, gastrosisiz tanili gebeliklerin yaklasik yarisinda, omfalosel tanili
gebeliklerin ise yaklasik Ucte birinde preterm eylem izlendigi saptanmistir (44).
Calismamizda da literatirle uyumlu olarak benzer preterm eylem oranlarina
ulasilmistir. Gastrosizis grubunda vakalarin %69.2’sinde, omfalosel grubunda ise
vakalarin %30.8'inde preterm eylem gergeklesmistir (Tablo 3). Ancak bu fark
istatiktiksel olarak anlam ifade etmemektedir.

Tahmini fetal agirlik, neonatal morbidite ve mortaliteyi d6ngérmede 6nemli
bir parametredir. Anomali tanili bebeklerde bu parametrenin degeri daha da
artmaktadir. Fetal karin 6n duvari defektlerinde, cilt butinliginin bozulmasi
sebebiyle fetal karin ¢cevresi 6lcimi zorlasmaktadir. Bu durum, fetal karin 6n duvari
defektlerinde farkh tahmini fetal agirlik hesaplama formillerinin gelistirilmesine yol
acmistir. Siemer ve arkadaslari; bipariyetal cap, oksipitofrontal ¢cap ve femur
uzunlugu kullanilarak tahmini fetal agirligin hesaplanabildigi karin 6n duvari
defektlerinde kullanilmak tzere spesifik bir formul Gretmislerdir (17). Bu formuliin
kullanilmasi ile gercek dogum agirligina gore daha az olglilen tahmini fetal agirlik
oraninin azalacagl gosterilmistir. Ayni zamanda, her ne kadar istatistiksel olarak
anlamli saptanmasa da, yeni formiliun diger formillere kiyasla standart hata payinin

daha disik oldugu ifade edilmistir. Calismamizda Hadlock formdila kullanilarak



23

hesaplanan tahmini fetal agirligin, dogum agirhgini 6ngérmede yaklasik olarak %30
hata payina sahip oldugu saptanmistir. Fetal karin 6n duvari defektlerinde Siemer
tarafindan gelistirilen formlin yayginlagsmasi ya da yeni bir formilin gelistiriimesi,
daha dogru olgiimlerin yapilabilmesine olanak saglayacaktir.

Kong ve arkadaslarinin yaptigi bir calismada, gastrosizis tanisi ile opere olan
yenidoganlarin, omfalosel sebebiyle opere olanlara nazaran daha uzun siire
parenteral beslenme ile beslenildigi ve daha uzun hastanede yatis siiresine sahip
olduklari gosterilmistir (45). Calismamizda da benzer sonuglar saptanmistir.
Gastrosizis grubunda postoperatif parenteral beslenme siiresi, 5 ile 60 giin arasinda
degismekte olup ortanca deger 18.5 giin olarak saptanirken; omfalosel grubunda
postoperatif parenteral beslenme siresi, 1 ile 10 giin arasinda degismekte olup
ortanca deger 9 gin olarak saptanmistir. Gastrosizis grubunda postoperatif oral
beslenme baslama siiresi, 0 ile 14 giin arasinda degismekte olup ortanca deger 11
gln olarak olarak bulunmustur. Omfalosel grubunda postoperatif oral beslenme
baslama siiresi, 0 ile 14 giin arasinda degismekte olup ortanca deger 5 gilin olarak
bulunmustur. Gastrosizis grubunda yatis siresi, 10 ile 120 giin arasinda degismekte
olup ortanca deger 29 giin olarak saptanmistir. Omfalosel grubunda yatis siresi, 0
ile 63 glin arasinda degismekte olup ortanca deger 9 giin olarak saptanmistir. Her (g
durum icin de yapilan istatistiksel analizde anlaml fark saptanmistir. Ayrica yapilan
bir altgrup analizinde primer onarim ve silo yapilan hastalar arasinda da yatis siresi
acisindan istatiktiksel olarak anlamli fark gortilmustiir. Primer onarim grubunda yatis
stresi, 9 ile 30 glin arasinda degismekte olup ortanca deger 18 giin olarak
saptanirken; silo grubunda yatis sliresi, 2 ile 120 glin arasinda degismekte olup

ortanca deger 35 olarak saptanmistir (p=0.013).
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10. SONUC VE ONERILER

Gastrosizis ve omfalosel, neredeyse tamami prenatal tani ile yakalanabilen
fetal karin 6n duvari defektleridir. Taninin erken donemde konulmasi, hastalarin
yakin takibi ve dogum ya da terminasyon planinin ¢izilmesi i¢in olduk¢a 6nemlidir.

Calismamizda tim gastrosizis ve omfalosel vakalari prenatal tani almistir.
Gastrosizis icin ilk trimesterde tani konulma orani %88.2 iken omfalosel icin ilk
trimesterde tani konulma orani %96.7 olarak saptanmistir.

Literatlirle uyumlu bir sekilde calismamizda gastrosizise kiyasla omfalosel
grubunda, karyotip anomalisi ile eslik eden ek anomali sikhiginin daha fazla oldugu
saptanmistir. Omfalosel tanili hastalarda anormal karyotip saptanma orani %33.3
iken eslik eden ek anomali sikligi da %46.7 olarak tespit edilmistir. Fetal karin 6n
duvari defekti tanisi halinde hekimlerin tim fetal anatomiyi ayrintili bir sekilde
incelemeleri ve kromozom anomalileri ile eslik eden ek anomaliler konusunda
dikkatli olmalari gerekmektedir. Anormal karyotip ya da eslik eden ek anomali
varliginda terminasyon oranlarinin da yiiksek oldugu bilinmektedir.

Dogum sonrasi donemde yapilan cerrahi miidahaleler sonrasinda dahi
bebeklerin hayatta kalma orani gastrosizis tanili bebekler icin %62.5, omfalosel tanili
bebekler igin ise %53.8’dir. Ayni zamanda uzun dénem hospitalizasyon ve yogun
bakim gereksinimleri olabilmektedir. Bu durum beraberinde artmis bir morbiditeyi
de getirmektedir. Bu acidan aile detayl bir sekilde bilgilendirilmelidir. Gebelik takibi,
dogum ve dogum sonrasi yenidogana yonelik cerrahi miidahaleler; bu konuda

yetkin Gglncl basamak bir saglik merkezinde gerceklestirilmelidir.
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