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Degerli Meslektaslarim, Sevgili Ogrenciler;

Saglik Bilimleri Universitesi Hamidiye Tip Fakiltesi yeni kurulmus olmasina
ragmen dinamik yonetimi, genis akademik kadrosu ve yenilik¢i egitim prensipleri
ile kisa slirede Ulkemizin en cok tercih edilen tip fakultelerinden biri olmustur. Bu
yenilikci anlayis ile tip fakiiltemiz 6grencilerinin egitimine katkisi olmasi amaciyla
ogrencilerimizin 6 yillik egitimleri boyunca almalari gereken temel egitim bilgilerini
iceren “Ogrenci Ders Notlari” ni hazirladik. Ogrenci Ders Notlari icerisindeki bilgiler
Ulusal Cekirdek Egitim Programi 2020°de yer alan semptom ve cekirdek hastaliklari
kapsayacak sekilde hazirlandi. Glnliimizde teknolojinin geldigi noktayr da goz
oniine alarak “Ogrenci Ders Notlarini” 6grencilerimizin calisirken istedikleri zaman
kolayca ulasabilecekleri sekilde fakultemizin web sitesi tizerinden erigsime sunduk.

Tip fakiltelerinin en 6nemli gorevi egitimdir. Bu gorevi yerine getirirken, Hamidiye
Tip Fakiiltesi Ogrenci Ders Notlar'nin hazirlanmasinda destegini esirgemeyen
sayin rektdriimiize tesekkirlerimi sunuyorum. Ogrenci Ders Notlar'nin hayata
gecirilmesinde anabilim dali baskanlarimiz ve o6gretim uyelerimiz ile birlikte
onemli bir ugras verdik. Bu ugras sirasinda katki ve desteklerini esirgemeyen,
Hamidiye Tip Fakiltesi Cerrahi ve Dahili Tip Bilimleri'nde yer alan tim anabilim
dali bagkanlarimiza, semptom ve cekirdek hastaliklarin yazilmasinda katkilari olan
ogretim Uyelerine emekleri icin ¢ok tesekkiir ederim.

Blyuk bir emek ve 6zveri ile hazirlanan ders notlarimizda ne kadar 6zen gosterilmis
olsa da hata ve eksikler olabilir. Bu nedenle dinamik bir sekilde ders notlarinin
guncellenmesi ve genisletilmesi de planlanmistir.

Hamidiye Tip Fakiiltesi Ogrenci Ders Notlarrnin sevgili 6grencilerimiz ve degerli
meslektaslarimiza tip faklltesi mifredatinin tamamini iceren bir kaynak olarak
yararli olmasini temenni ederim.

Saygilarimla,

Prof. Dr. Erdogan CETINKAYA




Sayin Rektoriim ve Dekanim, Kiymetli Meslektaslarim ve Sevgili Ogrencilerim;

Saglik Bilimleri Universitesi ilk kuruldugu giinden itibaren her gecen giin artan
ogretim Uyeleriyle ve egitim/ogretimde oncli uygulamalari ile akademik camiada
hak ettigi yeri hizla almistir. Tip fakiltelerinde, Saglik Bakanligr Tipta Uzmanlik
Kurulunun belirledigi Cekirdek Egitim Programi ve Saglik Bilimleri Universitesi
Tipta Uzmanlik Egitimi Yonergesi'ne uygun standartlari saglayacak sekilde egitim
ve ogretim yurutulmektedir. Her bir anabilim dalinin Donem 4 ve Donem 5 staj
programlari afiliye hastanelerde teorik ve pratik uygulamalar ile tg yildir basari
ile yurutulmektedir. Tip egitiminde standardizasyonun saglanmasi amaciyla staj
programlarinin “Ders Notlari Kitapgigl” seklinde elektronik bir kitap seklinde
taglandirilmasi ve bu gorevin biz anabilim dali bagkanlarina verilmesi bizler icin
cok blyuk bir onurdur. Stajlar icin ders notlari kitabini hazirlama, tamamlama ve
elektronik olarak yayinlama firsatini bizlere sunan basta Saglik Bilimleri Universitesi
Rektorlugu olmak lizere Hamidiye Tip Fakultesi Dekanligina sonsuz tesekkirlerimi
sunarim.

Yogun calisma kosullarina ragmen ogrencilerinin akademik hayatlarina katki
saglayacak olan bu ders notlarinin hazirlanmasinda ve elektronik kitap hale
donusturilmesinde Ustlin gayretleri ve emekleri icin tim anabilim dali baskanlarina
ve ekibine tesekkiir ederim. Cocuk Cerrahisi Staji icin hazirladigimiz bu staj notlari
kitabinin her bir bolumuni buyuk bir titizlikle hazirlayan ¢ocuk cerrahisi ekibime
ayrica cok tesekkir ederim.

Tabii ki bu kitaplari okuyarak,ogrendiginiz bilgileri uygulayarak ve gerek hastalariniz
gerekse meslektaslarinizla paylasarak ¢ogaltacak olan siz geng meslektaslarima,
yani yarinin bilim insanlarina sonsuz tesekkdirler...

Prof. Dr. Aysenur CELAYIR
Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali Bagkani
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COCUK CERRAHISI

DOGUSTAN YAPISAL ANOMALILER

Prof. Dr. Aysenur Celayir

Saglik Bilimleri Universitesi, Istanbul Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Saglik EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinidi,

[stanbul, Tiirkiye

GIRIS VE TANIM

Sozlik anlami olarak “‘anormallik,kusurlu olusum,dogustan kural
disilik,normal bigimin disinda olma, abnormaliti,malformasyon”
olup “Anomali: 1. Normalden uzaklasma veya sapma, 2. Gelisim
ve buylmede olan bozukluklar sonucu viicut ve organlarin
normalden ayri bir yapilista olmasi, fetal anomali, acayibat, 3.
Denksizlik, kaide disinda olma, 4. Dogustan olan bir bozukluk
sonucu normal standarttan belirgin olarak sapma” seklinde
tanimlanabilir.

Anne karninda fetusun gelisim surecinde c¢esitli nedenlerle
bebegin yapisinda yani fiziki gorintisiinde meydana gelen
sorunlara dogustan yapisalanomaliler denilir.Bunlardan bazilari,
altinci parmak gibi zararsiz olabilirken, bir kismi ise ¢oklu organ
sistemlerini etkileyebilmekte veya kalp, beyin karaciger gibi
hayati organlari etkileyerek hayati tehlike yaratabilmektedir.
Sekil veya fonksiyon bozukluguyla ortaya ¢ikan dogumsal
anomalilere malformasyon da denilmektedir. Ornegin;
yenidoganlarda 6. parmak ya da dudagin yarik olmasi buna birer
ornektir. Kalp gibi organlarda, normal disi fiziksel farkliliklar
defekt olarak adlandirilirken; fiziksel yapida dogustan sekil
bozukluklarina ise genellikle deformite, malformasyon, anomali
de denilir.

EPIDEMIYOLOJi

Yenidogan bebeklerin ortalama ylzde 3 ila yizde 5’inde
gorulebilir. Anomalilerin  1/3'G  hayati tehdit eden ciddi
anomalilerdir. Perinatal olimlerin %20 nedeni konjenital
yapisal anomalilerdir. Konjenital yapisal anomalilerin %90’
herhangi bir risk faktori olmayan saglikli gebelerde gorulir.
Her bir konjenital yapisal anomalinin toplumda gorilme
insidansi farklidir. ilerleyen bélimlerde bunlar hakkinda konu
basliklarinda bilgiler verilecektir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Dogustan yapisal anomalilerin etiyolojik nedenleri genellikle
mutifaktoriyel veya bilimeyen nedenlidir (%65-70). %10-15
kadari cevresel faktorler (intrauterin enfeksiyonlar, annenin
metabolik hastaliklari, kimyasal maddeler, ilaglar, iyonizan

radyasyon), %20'si ise genetik faktorler sonucu olusmaktadir.
Genetik faktorler sonucunda olusan dogustan yapisal anomaliler
kromozomlardaki delesyon, translokasyon, inversiyon ve
duplikasyon anomalileri sonrasi meydana gelmektedir.

- Kromozom delesyonu (cri du chat: Kedi aglamasi sendromu,
5. kromozomun kisa kolunda delesyon), Prader Willi sendromu,
Angelman sendromu 15. kromozom delesyonu.

- Kromozom translokasyonu: Burkits lenfomada kromozaomal
translokasyon oldugu gosterilmistir. Ayrica Down sendromlu
olgularn %5’inde 21.ve 14. kromozom arasindaki Roberstsonian
translokasyon (sonucunda olumcul monozomi 21, olimcul
momozomi 14, 6limcil trizomi 14) olusabilmektedir.

- Kromozom inversiyonu: Antennapedia proteini,
primordial hucrelerinde yapili, boylece anten
Antennapedia mutantinda bacaklar blyur.

- Kromozom duplikasyonu: Buna en guzel 6rnek hemoglobin
gen ailesinin evrimsel gelisimidir. Hemoglobin, omurgali
hayvanlarin ilk atalarinda,miyoglobin ise omurgasiz hayvanlarin
ilk atalarinda olugsmustur. Hemoglobin ve miyoglobinin
ortak atasi, ikisinden de daha basit yapili bir diger globin
molekulidir. Hemoglobin 2 farkli gruptan olusur: a zinciri ve 3
zinciri. Duplikasyon sonrasinda olusan gen kopyalarindan birisi
farklilasarak o zincirini, digeri farkli bir yonde evrimleserek
B zincirini olusturmustur. Hem « geni hem de S geni kendi
icerisinde en az S’er dala ayrilmistir. Bunlarin her biri duplikasyon
tipi mutasyonlarla olmustur. Bu kopyalardan her biri farklilastigi
icin, farkli yapili hemoglobinler evrimlesmistir.

anten
yerine

PATOLOJI

Konjenital yapisal malformasyonlar, bir veya birden fazla
organ sistemlerini etkileyebilmektedir, vicudumuzun her
yerinde gorllebilmektedir. Santral sinir sistemi, bas boyun
bolgesi, gogus ici ve duvari, karin ici ve duvari, uUrogenital
sistem, ekstremiteler etkilenebilmektedir; hatta dogumsal
yapisal anomaliler sonucunda dogustan tumorler meydana
gelebilmektedir. Sik karsilasilan dogustan yapisal anomaliler
asagidaki gibi orneklenebilir.

1. Bas boyun bolgesi

-Hidrosefali, spina bifida, meningosel, meningomiyelosel

E-posta: celayiraysenur@gmail.com



DOGUSTAN YAPISAL ANOMALILER

-Dudak damak yarigi,mikrognati,agiz ici kitleler (epulis, teratom,
ranula, duplikasyon kisti, makroglossi), hemanjiyom, servikal
kitleler (lenfanjiyom, teratom, brankial artik kistleri, troglossial
kist.

2.Toraks

-Bronkojenik kistler, enterik duplikasyon kistleri
-Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
-Pulmoner sekestrasyon

-Konjenital lober amfizem

-Konjenital diyafragma hernisi

-Ozofagus atrezisi

-izole trakeodzofageal fistiil.

3.Amdomen ve karin duvari

-Pilorik atrezi

-Duodenal atrezi

-Malrotasyon/volvulus

-Jejuno-ileal atrezi

-Hirschsprung hastaligi

-Biliyer atrezi

-Koledok kisti

-Anorektal malformasyonlar

-Omfalosel

-Gastrosizis

-Omfalosel + omfalomezenterik kanal agikLig
-Yapisik ikizler.

4. Urogenital sistem

-Cloaca extrofisi

-Cloacal disgenezis (Resim 1)
-Kuskulu genitalya

-Mesane ekstrofisi, epispadias
-Hipospadias, kordi

-Slinnet derisi anomalileri

-Hidrometrokolpos, himen imperforatus, double vagina, double
vulva.

5. Konjenital tiimorler

-Embiryoner sarcom

-Testis germ hticreli Tm

-Noroblastom

-Nefroblastom

-Wilm’s timori ve eslik eden sendromlar:

-Denys-Drash sendromu (erkek yalanci hermafroditizm, Wilms
timoru, son donem bobrek hastaligi),

-Beckwith-Wiedemann sendromu (makroglossia, visceromegali,
hipoglisemi,umblikal defekt)

-WAGR sendromu (Wilms timoru, aniridia, genitolriner anomali,
zihinsel gerilik).

-Hepatoblastom

-Hepatik vaskuler timdorler,hemanjiyomlar,hemangioendotelioma
-Sakrokoksigeal teratom.

Resim 1. isimlendirilmesi giic komplike anomalilerden cloacal disgenezis veya cloacal varyantlardan bir grup gériilmektedir (A, B). Sagdaki olgu
Split Notakord sendromlu olguda agik miyelosel, ekstrofiye kolon, riiptiire sacrokoksigeal teratom, perineal hipospadias ve agir penoscrotal
transpozisyon mevcuttur (C).
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KLINIK

Her bir yapisal anomalinin klinik bulgulari anomalinin
bulundugu organa ve yerine gore degismektedir. Daha sonraki
derslerimizde konjenital dogumsal anomalilerin hemen
timunden ayri basliklar halinde bahsedilecektir.

RADYOLOJi VE LABORATUVAR

Her bir yapisal anomalinin fizik muayene bulgulari ve tani
yontemleri, laboratuvar ve radyolojik tetkikleri anomalinin
bulundugu organa ve yerine gore degismektedir. Daha
sonraki derslerimizde konjenital dogumsal anomalilerin
hemen tumunden ayrn basliklar halinde bahsedilecektir.
Tani yontemlerindeki gelismelere paralel olarak dogustan
yapisal anomaliler giderek daha erken donemlerde de fark
edilebilmektedir.

PRENATAL TANI

Dogumsal yapisal anomalilerin bir kismi anne karninda iken
saptanabilmektedir.Prenatal taniyontemleriile pek cokdogustan
yapisal anomaliler dogum dncesi donemde saptanabilmektedir.
Konjenital yapisal anomalilerin prenatal tanilanmasi; anneye
uygun gebelik takibinin yapilmasi, annenin dogum icin uygun
bir merkeze transferi ile bebegdin ekipman ve personel agisindan
donanimli bir merkezde dogumunun saglanmasi ve boylelikle
bebegdin postnatal transfer risklerinden korunmasina imkan
saglar.

Prenatal Tani Yontemleri:
1. Hiicre ve doku incelemeleri: invaziv islemlerdir.
-Amniyosentez,

-Kordosentez,

-Korion villus biyopsisi,

-Fetal doku biyopsisi (karaciger, deri, kas).
2. Kromozomal tarama: Kromozomal
edilebilmektedir.

3. Biyokimyasal tarama testleri:

-Noral tup defektleri,

-Trizomi.

4. Goriintiileme yontemleri:

-Ultrason,

-Doppler,

-Manyetik rezonans goéruntuleme,
-Fetoskopi.

anomaliler tespit

KORUYUCU ONLEMLER

Bu nedenle, prenatal dénemde belirli araliklarla US yapilmasi,
anomalilerin saptanmasinda ve takibinde ¢ok oOnemlidir.
Prenatal takipte kag kez ve ne zaman US yapilmasi gerektigi ise
her olgunun o6zelligine gore degismektedir.

KAYNAKLAR

1. ONeill JA Jr, Grosfeld JL, Fonkalsrud EF. Coran AG and Caldamone AC.
Principles of pediatric surgery. 2 st ed. New York: Mosby, Elsevier; 2004.

2. Coran A, Adzick NS, Krummel T, Laberge JM, Shamberger R, Caldamone A,
editors. Pediatric Surgery. 7 st ed. Philadelphia: Saunders/Elsevier; 2012.

3. Holcomb GW, Murphy JP, St Peter SD. Holcomb and Ashcraft’s Pediatric
Surgery, 7 st ed. Saunders/Elsevier; 2020.
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YENIDOGANDA SOLUNUM GUCLUGU

Prof. Dr. Aysenur Celayir

Saglik Bilimleri Universitesi, stanbul Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

GIRIS VE TANIM

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Solunum guicligu, zorlu solumadir. Yetersiz ventilasyon ve
oksijenizasyon sonucu kandaki karbondioksit artisi ve oksijen
azalmasi solunum glcliigune yol agar. Asagidaki semptom veya
bulgulardan birinin olmasi yenidoganda solunum gugligu
olduguna isaret eder.

 Solunum sayisinda artis (40< takipne)

e Tasikardi (>160/dakika)

« inleme

e Burun kanatlarinin solunuma katilmasi

e Yardimci solunum kaslarinin solunuma katilmasi

o Interkostal, subkostal ve suprasternal cekilmeler

e Siyanoz

Prematiire bebeklerde solunum sikintisi riski artmaktadir;
gebelik haftasi kuguldikge solunumsal riskleri katlanarak
artmaktadir. Bu gune kadar yapilan bircok calismada geg
preterm bebeklerde solunum sikintisi bulgulari ve iliskili
erken donem morbiditelerin, solunumsal destek ve surfaktan
tedavi ihtiyacinin term bebeklere gore ¢ok daha yiksek oldugu
gosterilmistir. Solunumsal problemler gebelik haftasi azaldikca
daha sik ve siddetli olarak ortaya ¢ikmaktadir.

EPIDEMIYOLOJI

34-36.gebelik haftasinda dogan tiim geg pretermlerin %30°unun
hastaneye vyattigi ve bu bebeklerin yaklasik 9%50-80’inin
solunum problemleri nedeniyle tedavi gordiigu bilinmektedir.
Solunum sikintisi  sikligi ge¢ preterm bebeklerde %10,5-
%28,9, zamaninda dogan bebeklerde ise %1,13-%4,2 olarak
bildirilmektedir.

Geg preterm oOlimlerinin %78’inin solunum problemleri ile
iliskili oldugu, RDS nedeniyle 6limlerin zamaninda dogan
bebeklere gore 10 kat yuksek saptandigi bildirilmistir.
Zamaninda dogan bir bebege gore 34 gebelik haftasindaki
preterm bebegin RDS riskinin 40 kat, yenidoganin gegici
takipnesi gorulme sansinin 15 kat, solunum yetersizliginin
10,5 kat,mekanik ventilasyon destegi riskinin 14 kat, surfaktan
uygulama sikliginin ise yaklasik 59 kat yuksek oldugu
gosterilmistir.

Embriyo ve fetusta solunum sisteminin gelisimi bes evreden
meydana gelir. Foregutun ©n yuzinidn en kraniyalinde 21.
gunden itibaren bir tomurcuklanma seklinde baslayan
trakeobronsial tomurcuktan 4-16. haftalar arasinda solunum
sisteminin kaba anatomisi olusur. On altinci ve 24. haftalar
arasinda alveoller ve perialveoler dokular gelismege baslar ve
24. hafta’dan 2. yasa kadar (bazi yazarlara gore 8. yasa kadar)
ise alveol gelisimi tamamlanir. Solunum sisteminin gelisimi bes
donemde tamamlanir:

» Embriyolojik donem: 0-5 hafta

e Psodoglandilar donem: 6-16 hafta

e Kanalikller donem: 16-26 hafta

e Terminal sac donemi: 26-40 hafta

« Alveolar donem: Term-2 yas

Embiryolojik gelisim doneminde trakeaobronsiyal agacin veya
diyafragmanin anormal gelisimi sonucunda pek ¢ok hastalik
solunum sikintisina yol agabilir; bu olgularin hemen tumi
cerrahi tedavi gerektirir.

Yenidogandaki solunum sisteminin erigskinden farkliligi ayni
zamanda dezavantaj olusturmaktadir: Yenidoganda solunum
yollari daha dar oldugundan hava yolu direnci daha fazladir.
Yenidoganin dili izafi olarak buyuk oldugu icin burundan
solurlar. Kostalarinin yatay konumda olmasi ve interkostal
kaslarinin yeterince gelismemis olmasi nedeniyle yenidoganlar
diyafragmatik solunum yaparlar. Ayrica yenidoganlarin oksijen
gereksinimi eriskine gore %50 daha fazla oldugundan kiglk
problemlerin toleransi eriskine oranla glic olmaktadir.
Dogumdan once bebegin oksijen ihtiyaci plasenta tarafindan
karsilanirken bebegin akcigerleri icinde bir miktar amnios sivisi
ile sonmus balon gibidir.Miadindan 6nce dogarsa veya miadinda
sezaryenle dogarsa dogum travayl esnasinda bas kanalda iken
dogum stresinden salinan katekolaminler, bebek nefes aldikca
alveollerdeki amnios sivis hizla atilir; ancak sezaryenle dogan
bebeklerde atilim 3-4 glin strebilmektedir; bu esnada olusan
takipne ve solunum sikintisi ile kendini belli eder.

Yenidoganda solunum sikintisina yol acan pek cok neden
bulunmaktadir. Ventilasyon bozuklugu sonucunda olusan
solunum vyetersizlikleri, oksijenasyon bozuklugu sonucunda
olusan solunum yetersizlikleri Tablo 1'de gosterilmistir .
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Tablo 1. Ventilasyon veya oksijenasyon yetersizligine bagli

solunum yetersizligi nedenleri

VENTILASYON YETERSIZLIiGI

* Solunum merkezine etki (ilag, asfiksi, enf.)

« Ust solunum yolu obst. (Chonal Atrez...)

= Alt solunum yolu obst. (MAS, TTN...)

* Parenkimal hastahiklar (hipoplazi, CCAM,CLE...)

OKSIJENIZASYON YETERSIZLIGI

* Diffiizyon defektleri

* Hipoventilasyon (Apne, Ondine sendromu)

* Ekstrapulmoner shunt (PPHN, kalp hastahklar..)
= Intrapulmoner shunt (RDS, atelektaz..)

Dogrudan akcigerin gelisimsel patolojine bagli solunum
sikintisi oldugu gibi; akcigerler normal gelismis oldugu halde
merkezi sinir sistemi kaynakli veya batin ici hadiseler kaynakli
ya da sepsis nedeniyle solunum sikintisi olabilmektedir.
Tablo 2’de yenidoganlarda cerrahi tedavi gerektiren solunum
sikintisi nedenleri gosterilmistir.

PATOLOJI

Solunum sikintisi  etiyopatogenezi ¢ temel bozukluk
sonucunda karsimiza c¢ikmaktadir: Ventilasyon bozuklugu,
perfuzyon bozuklugu, difizyon bozuklugu. Ancak bazen
her iki veya u¢ etiyolojik neden ayni hastada bir arada
bulunabilmektedir. Pnomotoraks basli basina solunum
gucligu yaratan bir durumdur; ancak bazen medikal solunum

gucligu nedenlerinden respiratuvar distress sendromu (RDS),
yenidoganin gegici takipnesi (TTN), mekonyum aspirasyon
sendromu (MAS), persistan pulmoner hipertansiyon (PPHN),
kistik fibrozis, hemosderozis... gibi hastaliklar sonucunda da
sekonder pnomotoraks gelisebilmektedir.

Alveol vyirtilmasi, pulmoner interstisyel amfizeme neden
olur; peribronsial alandan mediastinuma ulasan hava kacagdi
pnomomediastinuma veya vena cava superior basisina
yol acabilir; mediastinal plevra yirtilmasiyla pnomotoraks
gelisir. Pnomoperikardiyum, perikard icinde hava bulunmasi
olup pek ¢ok farkli nedene sekonder gelisebilmektedir. Bu
kiint veya penetran gogus travmasinin iyatrojenik olarak
da gelisebilen veya komsu organ hastaliklarinin perikarti
etkilemesiyle olusabilir  Tamponada neden olabilmesi
ve mortal seyredebilmesi nedeniyle yakin takip edilmesi
gereken bir tablodur. Pndmotoraks, pnomomediastinum,
pnomoperikardiyum, pnémoperitoneum hava kagagr senromlari
(air block syndromes) olarak isimlendirilmektedir (Resim 1).

KLINIK

Yenidoganda solunum gugligu klinik bulgulari takipne,
tasikardi, interkostal ve juguler cekilme ve siyanoz ile kendini
belli eder. Solunum sikintisi olmaksizin siyanoz varsa konjenital
kardiyak malformasyon veya santral sinir sistemini ilgilendiren
bir patoloji vardir. Ayrica anemi varsa siyanoz gorilmeyebilir.

RADYOLOJi

Akciger grafisi: Normalde akciger grafileri parenkimal dokuyu
daha iyi gostermesi nedeniyle yatarak cekilir. Ancak cerrahi

Tablo 2. Cerrahi tedavi gerektiren solunum yetersizligi nedenleri

Agz, burun, boyun kaynakli:

* Koanal AtrezifDarlik, Mandibuler Agenezi, Mandibuler Hipoplazi |Pierre-robin Sendromul);

*  Adiz ig/Boyun Kitleleri (Makroglossi, Beckwith-wiedeman Sendromu, Hemanjiom, Lenfanjiom, Teratom, Duplikasyon Kisti Ve

Timéral Kitleler)

Trakeobronglal kaynakl:

* Konjenital Subglottik Stenoz, Trakeal Stenoz/Web, Laringo-trakeomalazi, Trakeotzofageal Fistiil (Ozofagus Atrezi Var Vieya Yok),

Trakeal Agenezl,

* Trakeobronsial Basi (Vaskller Halka, Konjenital Guatr, Duplikasyon Kisti, Tm..)

*  Mukus Tikaglari/Yabanc Cisim Asplrasyonu
Akciger kaynakli:

*  Primer Akciger Malformasyonuna Bagl Anormal Gelisimsel Anomaliler; CCAM, PS, CLA, Bronkajenik Kistler, NGroenterik Kistler,

Akcifier Hipoplazisi, Akciger Agenezisi,...)

* Pulmoner Hava Kagaklan (Pnomotoraks...)

*  Akcigere Distan Basilar: Tm, Cdh, Kann Distansiyonu Ve Basing Artigi: [Nec, Asit, Karin I¢i Dev Kitleler, Postop Omfalosel-gastrogizls-

cdh), Toraks Duvar Patolojileri



YENIDOGANDA SOLUNUM GUCLUGU

Resim 1A, B, C. Sol pnémotoraks (A), pnomomediastinum (B), pnomoperikardium (C)

suphelenilen her olguda ayakta oOn-arka grafi ve lezyon
tarafindan lateral grafi mutlaka gorulmelidir ve takipte tum
akciger grafileri ayakta cekilmelidir.

Toraks ultrasonu, doppler ultrasonu: interkostal araliklardan
plevralboslukdakikoleksiyonlargokrahatlikladegerlendirilebilir.
Koleksiyon miktarinin gerilemesi ultrasonografi ile takip edidlir.
Kontrastli veya kontrastsiz tomografi ve manyetik rezonans
goriintiileme: Ozellikle kitlesel lezyonlarin degerlendirilmesinde
faydalidir.

Ekokardiyografi: Eslik edebilecek bir kardiyak anomaliyi
gostermek, siyanoz ayirici tanisini yapmakta faydalidir. Ayrica
persistan pulmoner hipertansiyonu tespit ve takibinde gereklidir.

LABORATUVAR

Solunum sikintisi olan hastalarda kan gazlari yani sira
hemogram, kan biyokimyasi, C-reaktif protein, kan kultiru
mutlaka gorulmelidir. Nabiz oksimetresi ve kapnografi cihazi
ile kandaki parsiyel oksijen basinci ve kandaki karbondioksit
basinci olgllebilir ve takibi non-invazif olarak yapilabilir.
Kitlesel lezyonlarda tumor belirtegleri  bakilmalidir.
Konjenital kistik adenomatoid malformasyonda (CCAM) Ca,
yuksekligi; teratomlarda alfa feto protein yiksekligi, bazi
kiigUk hucreli akciger timorlerinde is beta HCG yuksekligi
bildirilmektedir.

AYIRICI TANI

Hasta fizik muayenesi tam olarak vyapilarak oykusinden
hastanin solunum sikintisina yol acan altta yatan hastaligin
ayirici tanisi yapilmalidir. Metabolik, kardiyak, renal, norolojik
nedenler ortaya konulmalidir.

Oykiisiinde  bilinen  konjenital  anomalileri  (konjenital
diyafragmatik herni, kistik adenomatoid malformasyon, pulmoner
sekestrasyon...) sorgulanmalidir.

Solunum sikintisinin siddetliyse respiratuvar distres sendromu,
mekonyum  aspirasyonu  sendromu,  persistent  pulmoner
hipertansiyon; hafif ise yenidoganin gecgici takipnesi daha on
planda dusunilmelidir.

Dogum sekli planli sezaryen ise yenidoganin gegici takipnesi
dustnilmektedir. Dogumda amniyotik sivi yesil boyali ise
mekonyum aspirasyonu semromudur.

Oksijene yanit yoksa konjenital kardiyak hastaliklar veya
konjenital diyafragma hernisi ve persistent pulmoner
hipertansiyon vardir.

TEDAVI

Solunum sikintisi tedavisi: Solunum destek tedavisi ve altta
yatan hastalia 6zgu (medikal veya cerrahi) tedavidir.

Solunum destek tedavisi: Nemlendirme, solunum fizyoterapisi,
oksijen ile solunumun desteklenmesi, maske ve balonla (ambu)
destekleme, CPAP ve mekanik ventilasyondur.

Yuksek frekansli ventilasyon, Yuksek frekansli pozitif basingli
ventilasyon, ylksek frekansli jet ventilasyon, yuksek frekansli
osilasyon, likid ventilasyon ve ECMO (st dizey mekanik
ventilasyon tipleridir.

Pnomotoraks solunum sikintisi yapan ve acil olarak tedavi
edilmesi gereken bir durumdur. Oncelikle torasentez yaparak
akcigerde hava kagagi oldugundan emin olunmalidir. Ardindan
solunum sikintsiis devam ediyorsa tiip torakostomi takilmali
ve kapali su alti drenajina baglanarak toraks havasinin disariya
alinarak akcigerin ekspanse olmasi saglanmalidir (Resim 2).
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Resim 2. Acil durumlarda torasentezin intravenoz kanul ile
yapilmasi ve pnomotoraks havasinin serum seti ile medifleks
torbaya alinmasi hayat kurtaricidir. Bu sirada tup torakostomi
icin hazirliklar yapilarak gerekiyorsa tup torakostomi takilmali ve
kapali su alti drenaja baglanmalidir.

Acil durumlarda torasentez, tip torakostomi ve su alti drenajl,
acil torakoskopi, acil torakotomi veya acil trakeaostomi agilmasi
gerekebilir.

Asagidaki durumlarda trakeostomi gerekebilmektedir:

» ETE yapilamayan iist hava yolu obstriiksiyonlari: Hemanjiyom,
macroglossi, web, kist, vaskuler ring, hipoplazi, stenoz...

e Uzamis entiibasyon: Ekstiibe edememe, cerrahi olarak
dizeltmenin mimkiin olmayacadl durumlar, kalici diyafragma
paralizisi, ventilator tedavisinin uzamasi....

e Asiri pulmoner temizlik gereken durumlarda...
 Kranyofasial cerrahi igin ...

PROGNOZ

Solunum yetersizliginin altta yatan nedenine gore prognoz
degismektedir; bundan sonraki ¢ bolumde solunum sikintisi
yapan hastaliklar ve prognozlari konusunda bilgi verilecektir.
Solunum sikintisi nedeniyle mekanik ventilasyon yapilmasi
gerektigi durumlarda hastalik morbiditesi yani sira mekanik
ventilasyonun morbiditesi nedeniyle progoz daha kotiu seyirli
olabilmektedir.

Prenatal donemde anomalilerin (ve eslik eden diger ek
anomalilerin) tespit edilmesi; her ne kadar ailenin anksiyetesini
artiran bir durum olsa da; aileyi patolojinin olasi pre ve
postnatal seyri,takip ve tedavi yaklasimi hakkinda bilgilendirme
ve perinatal ve postnatal erken donemde alinacak onlemlerle
mortalite ve morbiditeyi azaltmak agisindan onemlidir.
Solunum sikintisi yaratabilecek bas boyun torakal fetal
anomalilerde ve ozellikle kitlelerde; postnatal ilk gunlerde
yenidoganlarda manyetik rezonans gortintiileme (MRG) cekimi
(anestezi gerektirmesi ve) her merkezde mimkin olmadigindan
anneye gebeliginin son haftasinda fetal MRG yaptirilmasi,trakeal
basili olgularda Ex Utero intrapartum Terapi (EXIT) prosediirii
ile dogumun gerceklestirilmesini saglar ve dolayisiyla mortalite
ve morbiditeyi azaltir. Ayrica gebeliginin son haftasinda yapilan
fetal MRG postnatal ilk glinlerde yapilacak miidahalelerde
buyuk damar sinir komsuluklari ve lezyonun operabilitesi
acisindan biz ¢ocuk cerrahlari icin cok nemli bilgi verir.

Resim 3, 4, 5’te solunum sikintisi yapan bas boyun anomalili
olgulardan servical dev kistik lenfanjiyomlu olguda (Resim
3) lezyon kasl tarafa ge¢mis olmasina ragmen iki giin suren
burun kanadi solunumu mevcuttu; mandibuler agenezili olguda
(Resim 4) ve sol submandibular teratomlu (Resim 5) prenatal
tanili olgularda ise dogum sirasinda EXIT yapilmasi gerekmisti.

Resim 3. Boyun orta hatti gecen dev lenfanjiyomlu yenidoganda
burun kanadi solunumu mevcut
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Resim 5. Sol mandibuler teratom nedeniyle EXIT yapilan bebekte (A) 3 guinliikken kitle total olarak eksize edildi. Bir buguk aylikken cok belirgin
olan sol mandibuler protriizyonun (B), 6 aylik oldugunda (C) azalarak devam ettigi gorilmektedir.
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GIRIS VE TANIM

Konjenital bronkopulmoner anomaliler solunum sisteminin

burundan diyafragmaya kadar bir dizi konjenital anomalilerini

kapsar; gelisimsel olarak 0on barsak Ust ucundaki

tomurcuklanmanin  trakeobronsiyal agaci ve akcigerleri

olusturmasi nedeniyle bazi anomalilerde sindirim sisteminde

de anomali olusmaktadir. Dolayisiyla bu anomalile genel

olarak “Konjenital Bronkopulmoner Foregut Malformasyonlari”

seklinde tek baslik altinda toplanmaktadir. Bu baslik altinda

pek ¢ok malformasyon yer almakta olup bunlardan nispeten en

sik karsimizia ¢ikan ilk dort siradaki basliklardan bilgilendirme

yapilacaktir (6zofagus atrezisi ve trakeodzefageal fistiil konusu

ayri bir baslik olarak bahsedilecektir).

Konjenital Bronkopulmoner Foregut Malformasyonlari:

e Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon (CCAM) =

Konjenital pulmoner havayolu malformasyonu (CPAM),

e Pulmoner sekestrasyon,

¢ Konjenital lober amfizem (=konjenital lober hiperinflasyon),

 Bronkojenik kistler,

e Pulmoner agenezi/aplazi/hipoplazi,

e Bronsial atrezi, trakeal atrezi,

e Scimitar sendromu,

o Trakeal divertikdl,

¢ Trakeal bronkus,

e Bronko ozefageal fistll, 6zofagus atrezi ve trakeodzefageal
fistdl...

KONJENITAL PULMONER HAVAYOLU MALFORMASYONU
(CPAM)

Onceki yillarda Konjenital Kistik Adenomatoiid Malformasyon
(CCAM) olarak adlandirilan kojenital hava yolu malformasyonlari,
akciger hamartomu veya fokal pulmoner displazi olarak ta
adlandinlir. Siklikla unilateraldir ve genelikle bir lobu tutar.
Nadiren diger akciger anomalileriyle birlikte gorulebilir.

Prenatal donnemde tani konulabilmektedir. %901 benign
pulmoner kitle olup dogum oncesi gerileyebilecegi
bildirilmektedir; gerilemeyenler dogum sonrasi basariyla tedavi
edilmektedir. Yirmi altinci gebelik haftasindan 6nce tani alan

%10'u ise hidrops fetalise ve pulmoner hipoplaziye neden olur,
bunlar kot seyirlidir. Agir olgularda prenatal girisim (Needling
ile hidropsa bagli hidrotoraks veya buyuk kistlerin aspirasyonu)
yapilir. Dogum oOncesi veya sonrasi donemde hangi lezyonun
gerileyecegini veya kotllesecegini gosterecek prognostik bir
kriter yoktur. Bu fetuslarda basarili bir prognoz icin; kitlenin
blyumesinin periyodik ultrasonografi (US) ile degerlendirilerek
prenatal veya postnatal dénemde zamaninda etkin tedavisi
yapilmalidir.

Dogum sonrasi, tutulan lobun buyuklugline gore veya term-
preterm dogum olmasina gore semptomsuz olabildigi gibi;
burun kanadi solunumundan agir siyanotik solunum yetersizligi
seklinde bulgu verebilir; bu durumda hasta entube edilir.
Radyolojik olarak 6n ve yan akciger grafisi ike CPAM'den
etkilenmis lob gosterilebilir (Resim 1A); tanida suphe varsa
manyetik rezonans goruntuleme (MRG) veya kontrastli
tomografi gorilmelidir (Resim 1B). Laboratuvar tetkik olarak
tim akciger lezyonlarinda ayirici tani igin timdr markerlar
gorulmelidir; CCAM olgularinda CA19,9un genellikle yuksek
oldugu bildirilmektedir.

Prenatal tanili olgular dogum sonrasi belirti verenler erken
donemde, vermeyenler ilk dort ay icinde superenfeksiyonlar
ile komplike olmadan once opere edilmelidir. Operasyonda
etkilenmis lob veya segment total eksize edilir (Resim 1C).
Prognoz CCAM’den etkilenen segment,lob ve akciger tutulumuna
gore degismektedir. Tek lob veya segment tutulumlarinda
operasyon sonrasi prognoz iyidir. Cok nadiren opere edilmeyen
olgularda 4,5. dekattan sonra akciger ca gelistigi yoninde
yayinlar mevcuttur.

AKCIGER SEKESTRASYONU (PS)

Bronsial agagtan ayri bir yerden sistemik dolasimdan
kanlanan akciger segment ya da lobuna sekestrasyon denilir.
Havalanmayan solid akciger dokusunun gogus icinde yer
kaplayan lezyon seklinde davranmasi ve zamanla enfekte
olmasi klinik ve radyolojik bulgulara neden olur.

Akciger  sekestrasyonu, normal  akcigerden  ayrilmis
bir akciger dokusundan olusan, kanini sistemik bir arterden
saglayan, oOn barsaktaki aksesuar bir bronkopulmoner

tomurcuktan gelisen patolojidir. Bronsiyal agactan ayri, sistemik
dolasimdan kanlanan akciger lobu Ekstralober (diyafram alti ya
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da Uzeri) veya intralober (sag veya sol alt lob posteromedial)
yerlesimlidir. intralober sekestrasyon visseral plevra altinda
akciger parenkimi icine gomull iken, ekstralober sekestrasyon
adeta ayri bir lob gibi kendi visseral plevrasi ile ortulidir. Her
iki tipte de arteriyel kanlanma torasik veya abdominal aort ya
da bunlarin herhangi bir dalindan saglanirken, vendz drenaj
genellikle intraloberde pulmoner venlere, ekstraloberde ise
azigos veya hemiazigos yoluyla sistemik venlere olmaktadir.
Akciger sekestrasyonunun trakeobronsgiyal agagla bronsiyal
bir baglantisi yoktur; dolayisiyla akciger dokusu havalanamaz.
Akcigerin konjenital malformasyonlarinin %7’sini olusturur.
Prenatal donemde Doppler US ile aortadan kanlanan sekestre
akciger dokusu gosterilebilir (Resim 2A, B); Fetal MRG'de
aksiyel planda T2 agirlikli goriintlide sol hemitoraksta sistemik
dolasimdan kanlanan, hiperintens lezyon gorulebilmektedir.
Dogum oncesi yapilan Doppler ile akcigerdeki sekestre doku
ve sistemik dolagimdan kanlanmasi gosterildiginde postnatal
doénemde operasyon planlanabilir.

Dogum sonrasi genelde bir semptom yoktur. Prenatal tani
konulmayan olgular genellikle slper enfeksiyonlar sonrasi
pnomoni bulgulariyla karsimiza gelir. Akciger grafisinde
sekestre lob havalanmamadigi icin yer kaplayan lezyon veya
pnomonik infiltrasyon gibi beyaz renkli olusarak segilebilir
(Resim 3A, B). Prenatal tanisiz olgularda genellikle akciger
grafisi ile tani koymak mimkin olmayabilir; ancak damar cok
genis ise ekokardiyografi ile sekestre loba giden dallanma
gosterilebilir. Slpheli durumlarda MRG veya kontrastli tomografi
ile tani kesinlestirilmelidir (Resim 3C). Laboratuvar tetkik olarak
tim akciger lezyonlarinda ayirici tani igin tumor markerlari
gorulmelidir.

Prenatal tanili olgularda dogum sonrasi belirti verenler erken
donemde, vermeyenler ilk dort ay icinde superenfeksiyonlar ile
komplike olmadan 6nce opere edilmelidir (Resim 2D). Pulmoner
sekestrasyon; damarlari baglanarak rezeke edilmelidir.
Prognoz, genellikle iyidir. Sekestre lob ana arterden genis bir
dalal beslenirse bazen kardiyak yetersizlige yol agabilmektedir.

Resim 1A, B, C. Konjenital kistik adenomatoid malformasyonulu bir olguda A) Akciger grafisinde sol bazalde kistik lezyonlar gorulmektedir. B)
Tomografide sol akciger bazalde irili ufaktli mikst tipte kistik adenomatoid malformasyon gortlmektedir. C) Sol torakotomi ile alt lobdaki mikt

tipteki CCAM izlendi; CCAM lob bazalde olup sol alt lobektomi yapildi.

Resim 2A, B. Prenatal US’de diyafragma uzerindeki intratorasik akciger sekestrasyonuna aortadan giden dal gorulmektedir.
US: Ultrasonografi
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Resim 3A, B, C. Postnatal pulmoner sekestrasyonlu yenidoganin A) On akciger grafisinde kardiyak siliitele superpoze olmus licgen alan
sekestrasyonla uyumlu gériilmektedir. B) Lateral grafide diyafragma lizerinde iicgen opasite sekestrasyonlsa uyumlu gériildii. C) Ug aylikken
yapilan tomografide diyafragmanin hemen Ulzerinde ana besleyici damarini transdiyafragmatik olarak ¢oliak damarlardan alan pulmoner
sekestraston izlendi.

Ayrica pulmoner sekestre lobda pulmoner blastom birlikteligpi
veya akciger kanseri gelistigi yonunde yayinlar mevcuttur.
Dolayisiyla tani konuldugunda mutlaka opere edilmelidir.

BRONKOJENIK KiST, DUPLIKASYON KiSTi, NOROENTERIK
KiST

Bronkojenik kistler brons agacindan koken alan kistler olup
fetal donemde ici kistik sivi dolu parahiler kistik lezyonlar
seklinde (genellikle solda daha sik olarak) tani konulabilir.
Kiguk boyutlu olanlar farkedilmeyebilir. Forgut iliskili
duplikasyon kistlerinde 6zofagusla siki komsuluktadir ve
siklikla sag tarafta yer alir. Néroenterik kistler ise vertebral
anomaliler ile birlikte gorilen ve spinal kanala uzanim
gosterebilen kistlerdir, arka mediastinum yerlesimlidir,
Noroblastomun dislanmasi gereklidir.

Prenatal US ile tani konulabilir. Fetal MR aksiyel planda
T2 agirikli goruntide sol akcigerde kalp komsulugunda
hiperintens lezyon izlenmektedir. Oncelikle bronkojenik kist ile
uyumlu gortinimdedir ancak tek kist seklinde Tip 1 konjenital
kistik adenomatoid malformasyon da benzer gorindm olusturur.
Fetal MR inceleme; (bronkojenik kist ve sekestrasyon) hastanin
daha distal kesitlerinde hiperintens lezyon alani komsulugunda
duzgun konturlu daha hiperintens bronkojenik kist ile uyumlu
lezyon goriilmektedir.

Dogum sonrasi donemde kistik lezyonun buyukligine
gore semptomsuz olabildigi gibi agir solunum sikintisi
semptomlariyla karsimiza ¢ikabilirler. Bronkojenik kistler stiper
enfeksiyonlar nedeniyle gecg belirti verirler. Beslenme sonrasi
semptomlarin giderek agirlasmasi noroenterik duplikasyon
kistlerinde cok tipiktir.

Tani i¢in akciger on ve yan grafisi gorulmelidir. Bronkokjenik
kistlerde solunum yoluna baglanti genellikle olmadigi icin

beyaz opasite seklinde hiler komsulukta lezyon izlenir (Resim
4A, B). Ozofagus duplikasyon kistinde ise lezyon icinde hava sivi
seviyesi cok tipiktir (Resim 5A, B); beslendikge kist igine gida
girdigi icin kistin boyutu giderek artar. Fluroskopide hapsolmus
hava imaji mevcuttur. Tanida siphe olursa tomografi, MRG
yapilmalidir.

Laboratuvar test olarak kistlere 6zgl bir tetkik yoktur. Spinal
kanal uzanimli kistik lezyonlarda noroblastomu dislamak icin
timor belirtegleri gortlmelidir.

Tedavisi cerrahidir; bronkojenik kist total eksize edilmelidir;
hiler bolgede oldugu igin akciger damarlari ve bronsa dikakt
edilmelidir; hemen komsulugunda arkus aorta yer aldigi igin
diseksiyon sirasinda cevre dokulara zarar verilmemelidir.
Noroenterik kistlerde spinal kanala uzanim acisindan beyin
cerrahisi konsultasyonu ve gerekirse birlikte operasyona girilmesi
uygundur. Duplikasyon kistlerinde ise 6zofagusa komsu ortak
duvarin uzunluguna gore toral kistektomi veya parsiyel kistetktomi
ve kist duvari mukozasinin soyulmasi ile islem tamamlanir.
Prognoz: Kistler total eksize edildiginde iyidir. Opere
edilmediginde  sliper enfeksiyonlar nedeniyle c¢evre
dokulardaki enflamasyon ve yapisikliklar nedeniyle morbidite
artacaktir.

KONJENITAL LOBER AMFiZEM

Konjenital lober amfizem, bir lobun, veya bir segmentin ya da
birden fazla segmentinin bronsunda intraluminer obstriiksiyon
veya ekstrensek basi olmaksizin, alveollerinin ileri derecede
hiperenflasyona ugramasi sonucu, normal akcigere ve
mediastene basi yapmasi ile karakterize bir klinik tablodur.

insidansi 20000-30000 dogumda birdir. 1/3’ii dogumda, cogu
ilk alti aylik donemde fark edilir. Erkeklerde daha sik gorulir.
Genelikle orta loblar tutulur, gogunlukla tek taraflidir. En sik sol
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akciger st lob veya sag orta lobda goriilmektedir. Solda lokalize
olanlarda konjenital kalp hastaligi birlikteligi siktir.

Konjenital olarak brons kikirdak yapindaki anormallik sonucu
olusan bu tabloda genellikle intrauterin donemde bir bulgu
yoktur, amniyotik sivinin trakeobronkiyal adacta dongusi
olabilmektedir. Prenatal US'de akcigerde ekojenite artisi
gorilebilecegi bildirilmektedir. Prenatal tani hemen hig mimkin
degildir, ¢linku patoloji nedeniyle alveollere giren havanin
alveollerde hapsolmasi sonrasi giderek alveoler ripturlerin ve
parenkimde amfizemin gelismesi sonucunda (yani dogumdan
sonra) olusur.

Dogumda herhangi bir semptom yoktur; ilerleyen gunler
veya aylarda dispne, interkostal ve supraklavikuler
cekilmeler, wheezing, ilerleyen siyanoz ve beslenme gucligu
olmasi konjenital lober amfizem icin tipiktir. Semptomlar,
olgularin  %30unda yenidogan doneminde, digerlerinde

sut c¢ocuklugunda ortaya c¢ikar. Bebek havayi soluduktan
itibaren progresif olarak patoloji gelisir ve klinik bulgu
vermege baslamasi 2-3 ayi bulabilir. Klinik bulgu amfizemli
akciger dokusunun buylmesi, saglam dokulara baski
yapmasiyla olusan solunum sikintisinin super enfeksiyonlarla
belirginlesmesiyle genellikle 2., 3. aydan sonra gelistigi igin
tani da ge¢ konulmaktadir.

Tani; akciger grafisinde hiperaerasyon (amfizemli alanlar) ve
atelektatik alanlarin (baski altindaki normal akciger dokusu)
gorulmesi, antibiotik tedavisi sonrasi goruntinidn ve klinik
bulgularin duzelmemesi ile konulur. Direkt grafide etkilenen
lobda havalanma artisi,etkilenmeyen ipsilateral lobda atelektazi,
mediastende karsi tarafa yer degistirme gorulur (Resim 6A).
ileri tetkik olarak toraks BT yapilabilir. Eslik eden kardiyolojik
hastaliklari ayirt edebilmek agisindan ekokardiyografi yapilmasi
gereklidir.

Resim 4A, B. Sol Bronkojenik kist tanisi alan olguda 6n akciger grafisinde hiler bolgeden kaynakli dev yuvarlak opasite gortilmektedir (A). Toraks
US ile bu yapinin sivi oldugu gosterildi. Toraks tomografisinde yaklasik 8 cm capinda bronkojenik kistle uyumlu lezyon izlendi (B). Operasyonda
sol torakotomi ile yaklasik 7 cm capindaki kist total eksize edild; bronsa agilim yoktu; patolojik inceleme bronkojenik kistle uyumlu bulundu.

Resim 5A, B. Sag akcigerde ici hava dolu kistik imaj (A); bronsa acilmis bronkojenik kist olabilecedi gibi néroenterik duplikasyon kisti olabilir.
Toraks tomogrtafisinde hava sivi seviyesi gosteren 6zofagusla siki komsu olan 6zofagus duplikayson kistli olgu (B); sag torakotomi ile opere
edildi; totale yakin kist eksizyonu; 6zofagus ortak duvarindan kist mukozasinin soyulmasi; 6zofagustaki agikligin onarimi yapild.
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Lober amfizeme 0zgu laboratuvar tani testi yoktur; ancak
solunum sikintili olgularda kan gazlari gorulmelidir. Brons
basisi sonucunda olusan sekonder lober amfizemde etiyolojiye
yonelik tedavi yapilmalidir.

Konjenital lober amfizemin tedavisi cerrahisidir; amfizem
gelismis lob eksize edilir (Resim 6B). Prognoz; epere edilen
olgularda iyidir. Opere edilmeyen olgular solunum ilerleyici
sikintisi ve yetersizligiyle kaybedilir.

DIGER NADIR GORULEN ANOMALILER

SCIMITAR SENDROMU

Scimitar sendromu konjenital nadir bir anomali olup pulmoner
venlerin sol atriyum yerine vena kava inferiora dokilmesini
tanimlar. Nadiren anormal pulmoner venler dogrudan koroner
sinlise veya sol atriyuma agcilabilir. Bu anomaliye ayrica sag
akciger hipoplazisi, bronsiyal anomali, akcigerin sistemik
arteriyel kanlanmasi ve dekstrokardi gibi anomaliler de eslik
edebilir. Sag akcigerde anormal bronsiyal dallanma nedeniyle
sekestrasyon olusumu izlenebilir.Bu tek ve genislemis pulmoner
ven diz grafilerde, sag akcigerin orta zonundan kardiyofrenik
aclya dogru uzanan kama seklinde, Tirk Palasrna (scimitar)
benzeyen bir golge halinde izlenir.

TRAKEA AGENEZI/ATREZISI

Dogumda respiratuvar distrese neden olan ve genellikle
fatal seyreden bir anomalidir. insidansi  1/50000 canli
dogum olup erkeklerde daha fazla gorildugu bildirilmistir.
Bebekler dogduklarinda siyanotiktir ve aglama sesi duyulmaz.
Endotrakeal entlibasyon yapilamaz. Genellikle kardiyak,
vertebtal, gastroentestinal anomaliler eslik eder.

Tip 1: Trakeanin parsiyel agenezisi vardir. Distal trakea normal
ancak normalden kisadir, 6zofagusun anterior duvarindan ¢ikar.
Tip 2: Trakeanin total agenizisidir. Karina 6zofagus ile iliskilidir.
Karina, bifurkasyon ve bronslar normaldir.

Tip 3: Trakea tumuyle ageneziktir ve bronslar 6zofagustan cikar.
Maternal polihidramniosa sik rastlanir.

KONJENITAL TRAKEAL STENOZ

Nadir bir anomalidir. Trakeal stenoz demek icin anatomik
luminal trakea gapinin normal trakeanin ¢apinin %50 ve daha
azi kadar olmasi gerekir. Disfaji, stridor ve respiratuar distres
gibi havayolu ve/veya 06zofagusun obstruktif semptomlari
gorulur. BT anormal anatomiyi ve hava yolundaki daralmayi
ortaya koymada ¢ok faydalidir.

Uc tipi vardir:

Tip 1: Trakeanin tamamina yakini stenotikdir;

Tip 2: Trakeanin tamami veya bir kisminda huni seklinde stenoz
vardir;

Tip 3: Segmental stenoz vardir ve ¢ogunlukla vaskiler ringler
sorumludur

TRAKEAL BRONS

Trakeadan c¢ikan bronsiyal yapi, normal arteriyel ve vendz
kanlanmasi olan, normal bir segment ya da lob ile iliskili ise
trakeal brong adi verilir. Trakeanin herhangi bir seviyesinden ve
lateral duvarindan gikar. Genellikle asemptomatiktir, insidental
saptanir. Bronkoskopi, bronkografi ve BT ile tespit edilirler.

TRAKEAL DIVERTIKUL

Trakeal divertikul, trakeanin servikal veya torakal kisimlarindan
orjin alip, kor pos ya da rudimenter akciger ile sonlanir. Tani
toraks BT ile konulabilir.

Resim 6A, B. ki aylik sol konjenital lober amfizemli olgunun akciger grafisinde ileri derecede anfizematéz hale gelmis sol akciger iist lobunun
kalbi ve mediastinumu saga dogdru ittigi gorulmektedir, solda interkostal araliklar genislemistir (A). Sol torakotomi yapildiginda amfizematoz
akciger lobu insizyondan disariya dogru gikar (B); oyasa torakotomi yapildiginda atmosfer basinci toraks ici basincindan yiiksek oldugu igin
normal akcigerlerde boyle bir durum gozlenmez.
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BRONKOBILIER FiSTUL

Konjenital bronkobilier fistul ok nadir gorilur.Hasta infant,orta-
agir respiratuar distres icindedir. Safra icerikli ekspektorasyon
tipiktir. Fistul siklikla sag ana bronsun proksimaline agilir.
Konjenital biliyer atrezi ile birlikte olabilir. BT ve bronkoskopi
tani koydurucudur.

BRONKOOZEFAGEAL FiSTUL

Embriyonik gelisiminin erken evrelerinde trakea ile 6zofagusun
birbirinden tam olarak ayrilamamasi sonucu olusan, nadir
gorulen bir anomalidir. Fistil en sik 6zofagus ile sag alt lob
bronsu arasinda yer alir. Ozefageal web, trakeal agenezi,
pulmoner hipoplazi ve diyafragma hernisi ile birlikte gorulebilir.
Klinikte yemek yerken oOksuruk nobetleri siktir, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari ve bronsektazi,nadiren hemoptizi gorulur.
Tani 6zefagografi, 6zefagoskopi, bronkoskopi ve BT ile konulur.

PULMONER AGENEZi

Pulmoner agenezi, intrauterin gelisim sirasinda tek tarafli
akciger tomurcugunun yoklugu sonucu karina dahil olmak
Uzere bir akcigere ait hicbir yapinin olmamasidir. Cogunlukla
kardiyak anomaliler ile birliktedir. Tek lob agenezisinde o loba
ait yapilar yoktur.

Pulmoner aplazide ise etkilenen tarafta brons agaci rudimenter
olup kor bir pos seklinde sonlanir.Vaskdler yapilar ve parankimal
doku hig gelismemistir. Kor posta biriken sekresyon tekrarlayan
enfeksiyonlara neden olur.

Sag ust lob agenezi; sag akciger volumu sola gore kuguk
olup sag ust loba ait brong yoktur. Mediasten saga dogru yer
degistirmistir.

FETAL HIDROTORAKS

Ancak, ozellikle gebeligin 30-32. haftasindan once ortaya ¢ikan
bilateral ciddi ilerleyici hidrotoraks,uzun sureli akciger basisi ve

hidropsa bagli olarak gelisen pulmoner hipoplazi sonucu hizla
kotllesip intrauterin 6lime neden olabilir.

Prenatal tanili hidrotorakslarin ¢ogu postnatal donemde
duzeltilebilir. Bunlarda en iyi tedavi,annenin uygun bir merkeze
sevk edilmesi ve zamaninda normal dogum yaptirilmasidir.
Torasik needling, genellikle tedavi edici degildir ve tekrarlama
riski yuksektir. Needling sonrasi nuiks olan bilateral hidrotoraksli
fetuslarda torakoamniyotik sant uygulanmasi,uzun siireli basiya
bagli gelisebilecek pulmoner hipoplaziyi onleyebilir.
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PLEVRAL HASTALIKLAR

Girig ve Tanim

Plevra,akcigerlerin hareketine katki saglayan serdz bir membran
olup,visseral ve pariyetal plevra olmak tizere iki yapraktan olusur.
Visseral plevra, akcigerleri ve interlober fissurleri, pariyetal
plevra ise mediasten, diyafram ve gogus kafesinin i¢ yuzlni
orter. Pariyetal ve visseral plevra arasinda bulunan yaklasik 10-
20 ym genisligindeki bosluk, yapraklarin birbirleri lzerinden
kaymasini ve intraplevral basincin olusmasini saglayan 0,1-0,2
mL/kg sivi igerir. Her iki plevra yapraklari arasindaki sivi endotel
ve mezotel hicreleri arasindan stzulerek gelir. Fizyolojik plevral
sivi normal sartlarda eriskinde 15 mLyi agsmayan miktarlarda
olup,az sayida hticre ve dusik konsantrasyonda makromolekduler
yapilar igerir.

Plevral vyapraklar arasinda biriken materyale gore
isimlendirme yapilir. Sivi toplanmasina genel olarak plevral
eflizyonlar, hava toplanmasina pnomotoraks denir. Plevral
eflzyonlar sivinin natlrine go6re isimlendirilmektedir.
Serofibrindz siviya pléorezi denir, tuberkulozda gorulur.
Pdrulan siviya ampiyem denilir; bakterial pnomoniler sonrasi
(en siklikla Stafilacoccuc pndmonisi sonrasi) olusmaktadir.
Kan birikimine hemotoraks denir; siklikla travmaya sekonder
goruldr; ayrica timorlerler de gorilebilir. Siléz sivi birikimine
silotoraks denir.

Prenatal donemde saptanan plevral mayilere ise genel olarak
hydrotoraks denir. Hidrotoraks genellikle kongenital kardiyak
anomalili veya hydrops fetalisli olgularda siklikla izlenmektedir.
Bunlarin bir kismi silotorakstir. Postnatal donemde ilerleyen
aylarda veya yaslarda gorulen plevral efizyonlar ise edinseldir.
Akciger enfeksiyonlarina sekonder goriilebilecegi gibi, konjestif
kalp vyetersizligi, hipoproteinemi, malignite travmatik veya
yatrojenik nedenli olabilmektedir.

Epidemiyoloji
Tum vyas gruplarinda Ulkemizde transida nedenli sivilarin

%8%’Unde neden konjestif kalp yetmezligi neden olarak
gorulmastur. Ancak, tim plevral sivilar icindeki kalp yetmezligi

sorumlulugu %6-38 arasinda kalmakta, genel olarak %20Q’yi
olusturmaktadir.

Bakteriyel pnomoni nedeni ile hastaneye yatirilan hastalarin
%20-60"Inda parapnomonik plorezi tespit edilir, buna karsilik
ampiyem gelisme olasiligr %5 civarindadir.

Tum eksudatif sivilarin yaklasik %42-72’si malign hastaliklara
ikincil olarak gelisir. Tum malign plevral sivilarin %80’inden
akciger, meme, over, mide kanserleri ve lenfomalar sorumludur.

Etiyopatogenez

Plevral sivilar, nedensel olarak iki ana gruba ayrilabilir:
Transldalar, ekstidalardir. Transtida niteligindeki plevral sivilar
esas olarak damar ici basing degisiklikleri ile iliskilidir, kapiller
permeabilite normaldir. Ekstida niteligindeki plevral sivilar ise
plevralylizeyde kapiller permeabilite degisiklikleri,plevral ylizey
hasarlari, lenf akim blokajlari, damarsal hasarlar veya plevral
yuzeyi dogrudan etkileyen enflamasyonlar sonucu gelisir.
Etiyolojik degerlendirmede plevral sivilarin semptom nedeni
olup olmamasi belirleyici degildir. Semptomatik olsun olmasin
en sik rastlanan sivi nedenleri konjestif kalp yetmezlikleri,

parapnomonik plevral sivilar, malign plevral sivilar ve
postoperatif sivilardir.
Parapnomonik  Plorezi:  Bakteriyel  pndmoni, akciger

apsesi, bronsektaziyi takiben ortaya c¢ikan sivilara denilir.
(Staphylococcal) pnomoni  komplikasyonlari; parapnomonik
eflizyon, ampiyem, akciger apsesi, pnomatosel, pnomotoraks,
amfizemdir. Ampiyem; parapnomonik eflizyonun enfekte olmasi
sonucunda olusur.

Malign Plevral Sivilar: Ekstda nitelikli sivilarin en sik karsilasilan
nedenlerinden birisidir. Akciger kanseri malign plevral tutulum
olmadan, sekonder nedenlerle, drnegin; beslenme sorunlari
nedeniyle hipoproteineminin serum onkotik basincini azaltmasi,
atelektazi nedeniyle intraplevral negatif basincin derinlegmesi
gibi durumlarda transuda nitelikli plevral sivilara neden olabilir.
Paramalign sivi dedigimiz bu sivilar malign plorezi olarak kabul
edilmez.

Paramalign Sivilar: Postobstriktif pnomoni, silotoraks veya
pulmoner emboliden dolayi da gorulebilir.

E-posta: celayiraysenur@gmail.com
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Pulmoner Emboli Nedenli Plevral Sivi: Plevral sivinin etiyolojisinin
bilinmedigi her durumda pulmoner emboli ayirici tanida ele
alinmalidir. Pulmoner embolili olgularin %30-51'inde plevral
sivi gelismektedir. Pulmoner embolilere bagli plevral sivi
sikliginin aslinda yaygin bir sorun oldugunu ve kalp yetmezligi,
pnémoni ve malign hastaliklardan sonra dordiinci siklikta
goruldigund bildirmistir. Plevral sivisi olan pulmoner embolili
olgularin ancak %2,1’inin yasamlari sirasinda tani alabildigine
dikkat cekilmistir.

Tiiberkiiloz ~ Plorezi: Klasik olarak tiiberkiloz basiline
(Mycobacterium tuberculosis) karsi gecikmis tip asirt duyarlilik
reaksiyonu sonucunda olusan plevral sivi olarak tanimlanabilir.
Parankimdeki kavitenin veya lezyonun bronkoplevral fistil
olusumuna bagli olarak plevral bosluga agilmasi sonucu olusan
tUberklloz ampiyemi ise agir klinik tablosu olan bir durumdur
ve tlberkiloz ploreziye gore oldukga seyrek olarak gorulur.

Radyoloji

On ve Yan Akciger Grafisi: Pnémonik infiltrasyon (Resim 1A) veya
kitlesel lezyon imaji yani sira eflizyon birikimine ait lezyon
tarafinda once sinus kapanir; sivi miktari arttikca parabol
tarzinda lateralde opasite izlenir (Demousso hatti); plevralda
sivi birikimi beyaz konsolide alan seklinde gorilir (Resim 1B).
Staflakokus pnémonisi sonrasi pnomatoseller (Resim 1C) veya
ruptire olursa pnomotoraks da gorulebilir.

Toraks ultrasonu ile sivi miktari ve icerigi konusunda fikir
edinilebilir. Ozellikle sivi miktarinin artip azalmadiginin
takibinde ¢ok faydali bir yontemdir.

Toraks Tomografisi ve/veya Manyetik Rezonans Goriintiileme
(MRI): Tumore sekonder eflizyonlarda, veya tedaviye yanitsiz
ampiyemlerde lezyon ve eflizyon hakkinda detayli fikir edinmek
tedaviyi yonetmek agisindan gereklidir.

Laboratuvar

Plevral koleksiyon oldugunda tani icin 6nce torasentez yapilir
ve alinan sivi rengi miktari yogunlugu agisindan makroskopik
olarak degerlendirildir, kultir antibiyogram yapilir, biyokimyasal
incelemede elektrolitler, seker ve protein dzeyine bakilir ve
ayrica hemorajik ise sitolojik inceleme yapilir.
Plevral sivida Light kriterlerini belirleyebilmek icin serum
ve plevra protein ve laktat dehidrogenaz (LDH) degerlerinin
olculmesi gerekir. Asagidaki kriterlerden birisinin mevcut olmasi
plevral sivinin ekstida olarak nitelendirilmesi icin yeterlidir:
¢ Plevral sivi protein/serum protein >0,5 olmasi,
e Plevral sivi (LDH/serum LDH >0,6 olmasi,
e Plevral sivi LDH > serum LDH icin laboratuvar normal
dederinin Gst sinirinin 2/3°G olmasidir.
Tanisal torasentez icin kanama riski agisindan  kesin
kontrendikasyonlar bulunmamaktadir. Antikoagilan kullanan
veya kanama diatezi sUphesi olan hastalarda trombosit
sayisi <50.000/mL ve INR >1)5 iken hayati tehdit eden ve
duzeltilemeyen durumlar harig, acil olmayan torasentezin
yapilmamasi onerilmektedir. Kronik bobrek yetmezligi olan
hastalarda kreatinin dederi <6 mg/dL ise onlem alinarak
torasentez yapilabilir.

Tedavi

Ampiyemde koleksiyon miktari solunum sikintisina yol
acacak kadar cok veya mediastinal kaymaya neden oluyorsa
torasentezle sivi orneklemesi yapildiktan sonra tiip torakostomi
yerlestirilerek su alti drenajina alinmalidir. Genellikle 7-10
gunlik drenaj sonucunda tedavi basariyla sonuglanir. Ates,
L6kostoz, enfeksiyon kriterleri gerilemiyor veya solunum sikintisi
halen devam ediyorsa dekortikasyon (kimyasal veya cerrahi,
torakoskopik veya acik cerrahi olarak) dusunulmelidir.

Resim 1. Sag orta lobda pnomonik infiltrasyon, fallot teralojili opere 6zofagus atrezili olguda 4,5 aylikken hafif burun kanadi solunum nedeniyle
cekilen akciger grafisinde saptandi (A). Sagda parabol seklinde plevral eflizyon gizgisi izlenmektedir (B). Staphylococcus pnomonisi sonrasi sagda
pnomatoseller goriilmektedir (C).
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- Primer nedene yonelik tedavi,

- Etkene yonelik antibiyoterapi,

- Torasentez, gerekiyorsa tiip torakostomi,
- Medikal fibrinolitik tedavi/debridman,

- VATS veya agik dekortikasyondur.

Prognoz

Plevral eflizyonlarin nedenine gore tedavisi ve prognozu
degismektedir. Enfeksiyoz nedenli plevral eflizyonlar etkin bir
antibiyoterapi ile ¢ogunlukla drenaja dahi gerek kalmadan
duzelmektedir.

Tumore sekonder plevral efluizyonlarda pnrognozu timor
belirlemektedir. Enfeksiydz nedenli eflizyonlar daha iyi seyirlidir.
Konjestif kalp yetersizligi olgularinda iyi bir medikasyon ile
kabul edilebilir bir eflizyon ile idame edebilmektedirler.
Konjenital hidrotoraks veya silotoraksta altta yatan konjenital
kardiyak patolojiye veya nedene gore prognoz belirlenmektedir;
genellikle kotl seyirli olmaktadirlar.

SPONTAN PNOMOTORAKS

Spontan pnomotoraks ilk olarak 1819 yilinda Laennec
tarafindan tanimlanmistir ve klasik olarak primer ve sekonder
spontan pnomotoraks olarak gruplandirilmistir.

Primer spontan pnomotoraks altta yatan bir akciger hastaligi
olmaksizin ortaya ¢ikar ve siklikla genglerde (2. dekad) gorulir.
Sekonder spontan pnomotoraks ise siklikla ileri yasta, genelde
5. dekaddan sonra gorulir. Her iki tip pnomotoraks arasinda
cinsiyet farki yoktur, ancak sekonder spontan pnomotoraksta
semptomlar daha siddetlidir.

Etiyopatogenez

Neonatal pnomotoraks: Alveol yirtilmasi sonucu peribronsial
alana gegen hava ilerleyerek perihiler alandan mediastinuma
ulasarak vena cava superior basisina ve mediastinal
plavranin yirtilmasi sonucunda pnomotoraksa, olay ilerlerse
pnémoperikardium ve hatta pnomoperitonyuma neden olabilir.
Dolayisiyla primer akciger patolojisi varsa hava kagaginin
hizla devam etmesi ve tedavide ge¢ kalinma sonucu Air Block
sendromu gelisebilir.

Spontan pnomotoraks ile sigara igimi arasinda iliski oldugu
bilinmektedir. ilk atak nedeniyle olgularda sigara iciminin
spontan pnomotoraks ortaya ¢ikisini kadinlarda 9 kat,erkeklerde
22 kat artirdidi, pnomotoraks gelisimi ile sigara i¢imi arasinda
doz-yanit iliskisi oldugu tespit edilmistir.

Spontan pnomotoraks olgularinda nuksler sik gorulebilir.
Ozellikle kadinlarda erkeklere gére niiksler daha fazladir.
Uzun boylu, zayif erkeklerde nuks oraninin fazla olacagi akilda
tutulmalidir. ilk pnémotoraks atagindan sonra sigara icimi
birakildiginda, nuksun sigara icmeye devam edenlere gore daha

az oldugu tespit edilmistir.

Pnémotaraks Ozellikle entibe hastalarda
sendormlarina (pnomomediastinum,
pnomoperitonyum) donusebilir.

hava

kagagi
pnomoperikardium,

Spontan pnomotoraks nedenleri:

- Neonatal pulmoner hastaliklar,

- Staflakok pnomonisi kaviteli
tuberkulozis,

- Hidatik kist riptird,

- Penetran Travmalar, Kod kiriklari,

- Astenik yapili geng erkeklerde agir sporlar sonrasi,

- Ozofagus perforasyonu,

- Amfizem billeri riptlri (Kistik Fibrozis,Astma, Histiositozis-X

pnomotaselleri  ruptird,

hastaligi),
- Trakeostomi sonrasi,
- Yatrojenik  (torasentez, toraks ameliyatlar, balon

maske uygulamalari, entubasyon ve endotrakeal tip igi
aspirasyonlarinda brong rupturu)

Radyoloji

Akciger grafisi, ayakta gorulmelidir. Pnémotoraks, mediastinumun
karsi tarafa itilmesi, pndmomediastinum, pnémoperikardium
veya pnomoperitonyum agisindan grafi degerlendirilmelidir
(Resim 2A, B).

Tedavi ve drenaja vyanitsiz olgularda veya tekrarlayan
pnomotorakslarda kontrastli tomografi ile pnomotoraksin yeri
tespit edilmesidir.

Laboratuvar

Kan gazi degerleri gorilmelidir; solunum sikintisi devam eden
olgularda kan gazi degerlerine gore takibe devam edilir.

Tedavi

Hastanin klinik bulgulari stabil ise ylUzde onun altinda
pnomotorakslar hastanede yakin gozlem altinda medikal izlem
ile takip edilmektedir. Solunum sikintili pnémotorakslarda
torasentezle hava oldugu teyit edilerek tip torakostomi (ve
kapali su alti drenaji) yapilir. Torasentez sonrasi gerekiyorsa tup
torakostomi konulur. Plevral yapraklar yapistiktan sonra (3-4
gun icinde) toraks tupu ¢ikarilir. Hasta entlbe ise toraks tlpu
¢ikarilmasi igin acele edilmez.

Yabanci cisime sekonder durumlarda veya olasi bronsiyal
ruptur  siphesinde bronkopi (gerekirse  Bronkografi)
yapilmalidir.

Etkin drenaja ragmen pnomotoraks dulzelmiyorsa medikal
plorodez veya video yardimli torakoskopik cerrahi (VATS) veya
torakotomi ile bul eksizyonu, segmentektomi veya lobektomi,
yapilabilir.
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Resim 2. Spontan pnomotoraksli bir ergende solda akcigerin ¢oktugu gorulmektedir (A). Bir diger olguda sagda hafif bir pnomomediastinum ile
birlikte solda pnomotoraks nedeniyle akcigerde hafif ¢cokme izlenmektedir (B).

Prognoz

Sponton pnomotorakslarda niiks olabilmektedir. Altta yatan
nedenin tetkik edilmesi ve ortadan kaldirilmasi gereklidir.

MEDIASTINAL KiTLELER

Girig ve Tanim

Mediastinal tumorler, farkli doku ve organlarin mediastende
yer almasi nedeni ile genis bir histopatolojik spektrum igerirler.
Hatta mediasten, vicutta en ¢ok tUmor ve kist gesidinin
gorulebildigi anatomik bdlge olarak dusunulebilir. Mediasten
timor ve kistleri yenidogan doneminden itibaren her yasta
gorulebilir. Ancak bu tiimorlerin insidansi, semptomatolojisi,
malignite orani, histopatolojisi ve lokalizasyonu goz ontne
alindiginda pediatrik ve eriskin hastalar arasinda farkliliklar
vardir.

Epidemiyoloji

Pediatrik yasta, genel olarak kanser gortlme insidansi yillik
100-160/1.000.000°dir. Dogumdan itibaren 15 yasa kadar olan
donemde kanser gelisme olasiligi 1/400-650 olarak verilebilir.
Cocuklardaki tim tumorlerin yaklasik 2/3’Gnu  losemiler
olusturur.Solid tiimarlerin %25’ini santral sinir sistemi timorleri
ve diger intrakraniyal, intraspinal timorler olusturur.

Tum malign timorlerin %1’den daha azi mediastende yerlesir.
Bu olgularin blyuk kismi eriskindir, cocuklarda mediastinal
malign timor gorilme olasiligr tim timorler icinde %0,1’den
daha azdir. Mediastinal tumorld hastalarin %20°’den daha
azi pediyatrik yas grubundadir. Pediatrik yasta mediastende
yerlesen tumorlerin %65-72’si maligndir. Bu tumorlerin %40
kadar infant ve iki yas alti cocuklarda goralur.

Posterior mediastinal timorler ¢ocuklarda daha sik gorulir
ve bu tumorlerin malign olma olasiligi da daha yiksektir.
Cocuklarda, yetiskinlere gore norojenik tumorler ve non-
hodgkin lenfomalar daha sik gorulurken, perikardiyal kist ve
timomalar daha az gordlur.

Cocuklarda norojenik tumorlerden en sik sempatik ganglion
hucrelerinden kaynaklanan ganglioma, gangliondroblastoma
ve noroblastoma gorulir. Yetiskinlerdeyse sinir kilifindan
kaynaklanan norofibroma ve nérilemmoma daha siktir.

Etiyopatogenez
Patoloji

Mediasten patolojilerinde, klinik dederlendirmeyi daha rahat
yapabilmek icin mediasten; 6n (sliperior ve anterior), orta ve arka
olmak iizere i béliime ayrilmistir. On mediasten; énde sternum,
arkada perikardin on yuzl ile sinirlidir; bu bolimde timus, lenf
bezleri ve yagli doku yer alir. Orta mesiasten; on sinirini perikardin
0n yuzu ve brakiosefalik ven,arka sinirini ise vertebra korpusunun
On yuzu olusturur. Orta mediastende kalp ve buylik damarlar,
trakea, ana bronslar, 6zofagus, vagus ve frenik sinirler, duktus
torasikus ve lenf nodlari vardir. Arka mediasten ise, kolumna
vertebralisin her iki yaninda, 6nde vertebra korpusunun on kenari
ile arkada kot kavsi arasinda kalan bolgedir. Arka mediastende
sempatik zincir, interkostal sinirler ve spinal sinir kokleri yer alir.

On Mediasten Tiimorleri
- Timik timorler,

Lenf bezi timorler,
- Germ hiicreli timorler,

Endokrin timorler,
- Mezenkimal timorlerdir.
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Orta Mediasten Kitleleri

- Perikardial Kistler: Perikardial kese gelisim defektine bagli
olusan benign lezyonlardir. Kardiofrenik agida yerlesirler ve
sag tarafta daha sik gorilurler. Tedavisi komplet rezeksiyondur.

- BronkojenikKist: Bronkopulmoner kaynakli,dlizgtn sinirli,orta
mediastende yerlesen kistik lezyonlardir. Mediastinal kistlerin
yaklasik yarisini olustururlar. Biylme egilimi gosterebilirler.
Tedavisi cerrahidir.

- Ozefageal Kistler: Kist duvarinda iki kat diiz kas tabakasinin
bulunmasi karakteristiktir. Gastrointestinal mukozasi ile
cevrilidir ve 0zefagusa yapisiktir. Genellikle asemptomatiktir.
Tedavisi komplet rezeksiyondur.

- Duktus Torasikus Kistleri: Son derece nadir gorilur, ozellikle
yagli yemeklerden sonra disfaji ve nefes darligi gorulir.
Tedavisi komplet rezeksiyondur.

Arka Mediasten Tiimorleri

- Norojenik Tiimorler: Posterior mediyasten tumorlerinin
%75’ini norojenik tumorler olusturur. Bu tumorler 3 farkli
dokudan kaynaklanir: 1) Periferik sinir kilifi (interkostal sinirler),
2) sempatik ganglionlar, 3) paraganglial hiicreler. Eriskinlerde
norojenik timorlerin blyuk ¢ogunlugu periferik sinir kilifindan
koken alirken, cocuklarda ganglia hiicrelerinden koken alirlar.

Klinik

Basiya bagli,komsu organ veya dokunun invazyonuna bagli veya
timorle birlikte olabilecek hastaliga bagli olabilir. Buna karsin
mediasten hastaliklarinda genellikle semptom ortaya ¢ikmaz.
Codunlukla baska bir nedenle ¢ekilen akciger grafilerinde
rastlantisal olarak saptanir.

1. Sistemik semptomlar: Genellikle malign tumoérlere bagli
olusan anemi, genel vucut duskinlugu, ates, kilo kaybi gibi
semptomlardir.

2. Bronkopulmoner semptomlar: Trakea veya ana bronslara
olan basi ya da invazyon nedeni ile olusur. Hemoptizi, dispne,
oksuruk, stridor, wheezing gorulebilir. En sik gozlenen semptom
grubudur.

3. Intratorasik extrapulmoner semptomlar: Traeabronsiyal
sistem disindaki diger mediastinal organ ve dokulara basi ya
da invazyon sonucu olusan semptomlardir. Sternuma invazyon
ile gogus agrisi, vertebra veya kostalara invazyon ile sirt agrisi,
plevra invazyonu ile plevral eflizyon, perikard invazyonu
ile perikardiyal eflizyon, 0zefagus basisi ile disfaji, rekirren
larengeal sinir invazyonu ile ses kisikligi, frenik sinir invazyonu
ile direncli hickirik veya diyafragma paralizisi ve evantrasyonu,
vena kava basisi ya da invazyonu ile vena kava superiyor
sendromu gorulebilir.

4. Ekstratorasik metastatik semptomlar: Genellikle malign
timorlerin uzak organ metastazlarina bagli semptomlardir.
En ¢ok beyin metastazina bagli agn, bas donmesi, biling

degisiklikleri gorulurken, kemik metastazlarina bagli patolojik
frakturler gorulebilir.

5. Paraneoplastik sendromlar: Timor hiicrelerinden salgilanan
hormon, vazoaktif veya biyoaktif maddelere sekonder gelisen
semptomlardir. Cocuklarda sik gorilen noérojenik tlimorler
katekolaminler salgilayarak direncgli hipertansiyon yapabilirler.
Germ hdcreli tumorler alfa-fetoprotein (AFP) ve beta-human
koryonik gonadotropin (b-HCG) salgilayarak jinekomasti ve
puberte prekoksa neden olabilir. Mediastinal karsinoid
timorler nadir gorulmesine karsin adrenokortikotropik hormon
ve antidilretik hormon salgilayarak Cushing sendromu ve
hiponatremi yapabilirler. Paratiroid adenom ve karsinomlarinda
fazla paratiroid hormonu sekresyonu nedeniyle hiperkalsemi
gorulebilir. Yine ayni sekilde intratorasik guatr olan hastalarda
hipertiroidi gorulebilir. Germ hucreli timorlerde jinekomasti,
feokromositomali  hastalarda hipertansiyon ve diyare,
lenfomali hastalarda hiperkalsemi, teratoma, fibrosarkoma ve
norosarkomali hastalarda ise hipoglisemi sik gordlur.
Bunlardan bagka, bazi mediastinal tumor veya kistlere eslik
eden yandas hastaliklar olabilir. Ornegdin; timomali hastalarin
%30-50’sinde miyastenia gravis gorilir. Daha az oranda kirmizi
hiicre aplazisi, sistemik lupus eritematosus, megadzefagus gibi
hastaliklar da timomaya eslik edebilir.Enterik kistlere ise skolyoz,
hemivertebra, vertebral flizyon anomalileri eslik edebilir. Bazen
de enterik veya bronkojenik kistler enfekte olarak enfeksiyon
bulgulariyla dikkat cekebilirler.

Radyoloji

Toraks grafisi on ve yan, tekrar gorulmeli; kitle suphesi varsa
iskelet sistemi radyografileri, ileri radyolojik goruntilemeler
(batin ve toraks ultrasonu, baryumlu 6zofagogram, akciger ve
batin tomografisi, gerekirse spinal miyelografi ve/veya MRI
mutlaka kisa surede yapilmalidir.

Laboratuvar

- Hemogram, C-reaktif protein, sedimentasyon hizi,

Tumor belirtegleri [AFP, b-HCG, karsinoembriyonik antijen,
kanser antijen-19,9 (CA-19,9), CA-125],

Periferik kan yaymasi (Losemi),

- Kemik iligi incelemesi (ndroblastom),

Spot idrarda vanililmandelik-homovanilik asit miktari,

Ayirici Tani

Toraks grafisinde kitle veya suphesi varsa: Hastaya non-spesifik
antibiotik baslanip, tiberkuloz ayirici tanisi yapildiktan sonra
hastada malignite varmis gibi mutlaka kisa slirede yukaridaki
tetkikler acil olarak yapilarak ayirici taniya gidilmelidir.

Mediastinal kitleler cocuklarda en siklikla,
- Timus hiperplazisi (6n ust),
- Timoma (6n Ust),
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- Liposarkom (6n),

- Bronkojenik kist (orta),

- Lenfadenitler (orta),

- LAP (losemi, hodgkin lenfoma) (orta),
- Metaztazlar (orta veya her tarafta),

- Noroblastom, ganglionérom (arka),

- Duplikasyon kisti (arka).

Tedavi

Mediastinal kitlenin nedenine yonelik medikal ve/veya cerrahi
ve/veya kemoterapi seklinde yapilmalidir.

Prognoz
Altta yatan patolojiye gore degiskendir.
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GIRIS VE TANIM

ETIYOPATOGENEZ

Diyafragma, karin ve gogls bosluklarini birbirinden ayiran
muskulomembranoz (muskulotendindz) yapiya verilen isimdir.
Diyafragmada konjenital, edinsel, travmatik veya yatrojenik
olusmus defektlerden karin ici organlarin gogus icine
fittklasmasina diyafragma hernisi denir.

Edinsel diyafragma hernileri travmatik ve yatrojenik olarak
cocuklarda veya obez ergenlerde daha nadir gorilmektedir.
Travmatik veya vyatrojenik olanlar diyafragmada degisik
yerlerde gorilebilir; ancak hiyatal herniler diyafragmanin dogal
acikligr olan foramen oOzofagus yani hiyatal acikliktan olusan
fittklasmalardir.

ilk olarak 17.yiizyilda abdominal yapilarin 6zofageal acikliktan
toraks icine fitiklastigi gosterilmistir; Bovvditch, 1847°de
“Diyafragma hernisi Uzerine bir tez”i yayinlamistir. Potempki
tarafindan ilk basarili onarim 1884 yilinda gergeklestirilmistir,
1889°da yayinlanmistir. Allison, 1950°de anatomik duzeltme
ile 0Ozofagus mide arasindaki kapanma mekanizmasinin
normal fizyolojiye kavusacagini saptamistir. Hibert ve Belsey,
gastroozofageal reflu ve hiyatus hernisini ayri ayri tanimlayarak
aralarindaki iliskiyi ortaya koymuslardir; ayrica hiyatus hernisini
siniflandirmislardir.

Hiatal herni, gastrodzefageal bileske ve diyafragmatik hiatusun
normal anatomik iliskisinin bozulmasi ile ortaya ¢ikar; mide
fitigi da denilir. Gastroozefageal bileskenin pozisyonuna, herni
buyuklugine ve icerigine gore hiatal herniler 4 tipe ayrilirlar.

EPIDEMIYOLOJI

Hiyatal hernie en gelismis batili tilkelerde maksimum prevalans
ve Afrika’da ise minimum prevalansa sahiptir. Her iki cinste
yas ile birlikte gorilme sikligi artarken; kadinlarda daha sik
gorilmektedir. En siklikla sliding tip hernie gozlenir. Tip 1
hiyatal herni, geng ve orta yetiskin donemde sik goradlurken,
diger hiyatal tip herniler yetiskinlerde ve kadinlarda daha sik
goralar.

Gastrodzofageal reflilli olgularin  1/2’sinde kayan tipte
hiyatal herni mevcuttur, hiyatus hernili olgularin 1/3’Unde
gastroozofageal refli mevcuttur.

Travmatik diyafragma hernileri, her yasta gorulebilmektedir.

Edinsel diyafragma hernileri, intraabdominal basing artiran
obezite gibi durumlar yani sira travmatik veya yatrojenik
nedenlidir. Hiyatal hernilerin etiyopatogenezi ¢ogu zaman
belli olmamakla birlikte 6zofagus kontraksiyonlari ile midenin
diyafragma Uzerine ¢ekilmesi, intraabdominal basing artisi
nedeniyle midenin diyafragma Uzerine itilmesi, hiyatal
bdlgenin ve frenodzofageal bolgenin zayiflamasi veya atrofisi
gibi nedenler ya da bu nedenlerin birlikteligi sonucu meydana
gelir. intra abdominal basincin artmasi ve ézofagusun motilite

bozukluklari, faringoozefgeal membranin diffiz olarak
gevsemesine ve kayici tipte hiatal hernineden olur.
Hiyatus hernisi ¢ok nadiren 0zofageal hiyatus veya

frenikoozofageal ligamentte genisleme tarzinda gelisim
kusuru sonucu konjenital olarak da meydana gelebilir. Bu gibi
durumda genellikle agir konjenital kardiyak malformasyonlar
da beraberinde olabilmektedir.

Hiyatal herni asin zayiflik, travma, yaslilik gibi kas zayiflamasi
sonucunda olusabilecegi gibi asiri kilolu veya obez kisilerde
karin ici basincin artmasi da herni gelisimini kolaylastiran
faktorlerdir. Asiri konstipasyon, gebelik, kronik oksuruk, safra
taslarinin kusma ogirmeyi artirmasi, kifoskolyoz gibi durumlar
hiyatal herni gelisimini kolaylastiran faktorlerdir.

Ayrica bazi yiyecek ve icecekleri (nane, kahve, bira sarap gibi
fermente alkollli icecekler, gazli igecekler), sakiz cignemek,
yemek borusunun fazla olmasi, ¢ok sicak ve ¢ok soguk yiyecek
ve icecekler, baharatli besinler, asidik besinler, sindirimi zor
besinler, sigara ve alkol mide fonksiyonlarini etkileyerek hiyatal
herniye yol actigi distiniilmektedir.

PATOLOJI

Travmatik diyafragma hernisi, genellikle penetran yaralanma
ile olur. Herni buyuyerek, aylar yillar sonra belirti verebilir.
Yatrojenik diyafragma hernisi, gecirilmis abdominal ve torasik
cerrahilere sonrasi gelisir (6zofajektomi,gastrektomi,nefrektomi,
akciger lobektomi, karaciger rezeksiyonlari gibi). Travmatik veya
yatrojenik hernilerde diyafragma hernisi yeri degiskendir; ancak
hiyatal hernilerde defekt herni tipine gore degismektedir.

Kayici tip (Tip 1) hiatal hernide gastrodzefageal bilesike,
proksimal kardia ile birlikte intratorasik olarak, posterior

E-posta: celayiraysenur@gmail.com
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mediastinumda izlenir. Kayici tipte hernide endoabdominal
fasya intakttir ve gercek anlamda bir herni kesesi gozlenmez
ancak 6zofagus fonksiyonel olarak kisalmistir.

Paradzefageal (Tip II) hiatal hernide faringoozefageal membran
ve diyafragmatik krusun fokal gligsiizligu nedeni ile olusur. Bu
durumda fastrodzefageal bilesike ve kardia, diyafram altindaki
normal pozisyonunu korurken, gastrik fundus ve/veya buyuk
kurvaturdn bir bolumd, bir herni kesesi olusturarak plevral
kaviteye dogru hiatustan gecerek ilerler. ilerlemis olgularda
midenin buylk bolimi sag hemitoraksa migre olurken,
retroperitoneal olarak duedenumla beraber sabitlenen pilor ve
klicuk kurvatur intra abdominal izlenir.

Tip 11l hiatal herni, hem Tip | hem Tip Il komponentlerini igerir.
Gastroozefageal bilesike ve kardia her ne kadar intratorasik olsa
da, fundus ve buyuk kurvatlr kardianin daha superiorunda kalir.
Olusan defekt Tip | hernininkinden daha buyuktir.

Tip IV hiatal hernide Tip Il herniye ek olarak mide ve 6zofagus
disinda baska intra abdominal organlar (dalak, ince veya kalin
barsak) da herni kesesinin icinde bulunur. Paradzefageal ve
mixed tip herniler,kayici tipte 6zefageal herniye oranla toplumda
¢ok daha az gorulurler. Opere edilen hasta populasyonu iginde
bakildiginda literatlirde ¢ogu seri bu hastalarin oranini %5
civarinda vermektedir.

Hiyatal Herniler; gastroozofageal reflu, 0zofajit, obezite,
safra tasi, agir demir eksikligi anemisi, akalazya gibi cesitli
hastaliklarla iliskisi gosterilmistir. Ancak hiyatal herniede her
zaman gastrodzofageal refli olmayabilir.

KLINIK

Hiyatal herninin en sik goriilen semptomu gastro6zofageal refludur.
Hiyatal hernide distal 6zofageal peristaltizmde azalma mevcuttur
ve asit klirensi azalmistir. Gastro6zofageal refllli hiyatal hernide,
gastroozofageal regflu hastaligi daha siddetli seyreder.

Edinsel diyafragma hernilerinde genellikle ek anomali olmaz,
ancak yenidogan ve kiglk cocuklarda diyafra hernisinde ek
anomali agisindan dikkatle arastirilmalidir. Yenidogan veya
kiicuk cocuklarda hiyatal hernie varsa (ki bu ¢ok nadiren
konjenitaldir) eslik edebilecek kardiyak anomaliler, GER, ve kisa
0zofagus agisindan dikkatlice degerlendirilmelidir.

Tip 1I-IV herniler, ilk bakista ¢ogu zaman asemptomatik
gorunirler,rutin bir akciger grafisi sirasinda farkedilinceye kadar
teshis edilemeyebilirler. Sadece %5’i gercekten asemptomatiktir,
dikkatli sorgulama ile ¢cogu hastada herniye sekonder, yillar
icinde yavasca progrese olan belirtiler saptanmistir. Midenin
intratorasik migrasyonu, genellikle obstruktif semptomlarla
hastanin yeme aliskanliklarini  degistirir. Erken doyma,
dispepsi, yemekle iligkili mide agrisi ve zaman zaman kusma,
yillar icerisinde progrese olarak kilo kaybina sebep olabilir.
Ayrica gastrodzefageal bileskenin intratorasik pozisyon aldig
durumlarda, refli/aspirasyon semptomlari klinik tabloya
eklenebilir.

Semptomlarin ortaya cikisi ve ilerlemesinin uzun zaman almasi
dolayisiyla bazi hastalar, oldukga buylk hernileri sasirtic
sekilde iyi bir sekilde tolere ediyormus gibi gorulebilirler.
Paradzefageal herniler mukoza Ulserleri ve beslenmeye olan
direkt etkilerinden dolay! hastalar demir eksikligi anemisine
yatkindir;  %21'i  anemiktir. Paradzefageal hernilerin en
korkutucu komplikasyonu volvulus ve stangulasyondur. Tip Il
herni, fokal bir defekte sahip olmasi nedeni ile en riskli grup
olarak gorulmustir.

RADYOLOJi

Direkt batin grafisi ve kontrastli pasaj grafisi ile hiyatal hernie
tanisi konulur. Hepatobiliyer US, BT veya MRG ayirici tani veya
eslik eden patolojiler agisindan gerekli olabilmektedir.

Resim 1 A, B, C. Normal 6zofagus, mide, hiyatus (A). Sliding tip hiyatal herniede 6zofagogastrik bileske intratorasiktir (B). Parahiyatal veya
paraozofageal hernide midenin fundusunun bir kismi toraks ig¢ine herniye olmustur; ancak 6zofagogastrik bileske diyafragma altinda normal
yerindedir (C).
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LABORATUVAR

Ozofagoskopi ve 6zofageal manometri ile 6zofagus veya midede

problem olup olmadigi, semptomlarin mide fitigi kaynakli olup

olmadigi degerlendirilir.

Hiyatal hernie olgularinda demir eksikligi anemisi de goruldigu

icin olgularda hemogram, demir ve demir baglama kapasitesi

de degerlendirilmelidir.

Hiyatus Hernisinde Ust pasaj grafisinde gastroozofageal

bileskenin yerine gore hangi tip olduguna karar verilir:

e Tip 1: Sliding (Gatroozofageal bileske ve mide kardiasi
torakstadir),

e Tip 2:Rolling,paradzofageal (Gastroozofageal bileske yerinde,
midenin fundusu torakstadir),

e Tip 3: Mixt tip, sliding + rolling (Gatroozofageal bileske ve
midenin fundusu torakstadir),

 Tip 4: Dev hiatal herniler (Gastroozofageal bileske yerinde,
midenin ¢ogu, kolon, omentum, dalak torakstadir).

AYIRICI TANI

» CCAM,

* Mediastinal ttimorler,

 Akciger sekestresyonu-ekstrapulmoner,

e Pnomoni sonrasi pnomatoseller,

 Diyafragma evantrasyonu:

e Nervus Frenicus felci veya 6n boynuz hiicresi dejenerasyonu
sonucunda diyafragma evantrasyonu gelisebilmektedir;
iatrojenik olarak cerrahi sonrasi da gorulebilmektedir.

e Konjenital diyafragma hernilerinde %10-15 olguda gorilen
herni kesesi, CDHnin diyafragmanin evantrasyonundan
ayrilmasini  guglestirebilir. Diyafragma evantrasyonunda
diyafragmanin kas lifleri vardir; fakat herni kesesinde
muskuler yapr yoktur, sadece ploroperitoneal mebrandan
olusur.

 Skopi altinda yapilan incelemede diyafragmanin paradoksal
solunum hareketi olmasi evantrasyon i¢in c¢ok tipiktir.

Ekspiryum ve inspiryumda alinan akciger grafisi ile tani
koymak mumkundur; ancak kugik cocuklarda bunu yapmak
zordur.

TEDAVi

Tani  konuldugunda elektif sartlarda cerrahi yapilmalidir.
Acik cerrahi onarim yani sira laparoskopik veya torakoskopik
onarim da yapilabilmektedir. Ameliyatta hiyatal hernie onarimi
yani sira gastroozofageal reflu agisindan antirefli cerrahi de
yapilmalidir. Hiyatal hernielerde eslik edebilecek GER, Barret
0zofajit veya kisa 6zofagus agisindan ameliyata 6zofagoskopi
ile baslanilmalidir.

KOMPLIKASYONLAR/PROGNOZ

Gatroozofageal refld,

¢ Dumping sendromu (yatrogenik vagus siniri zedelenmesi),

¢ Diyafragma (yatrogenik  frenik
zedelenmesi),

e Nuks.

evantrasyonu sinir
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GIRIS VE TANIM

Diyafragmada konjenital olarak pleuroperitoneal membranin
tam kapanamamasi sonucunda olusan defektten karin
ici organlarin gogus bosluguna fitiklasmasina konjenital
diyafragma hernisi (CDH) denir. CDH embryonik gelisim
donemindeki aksakliklar nedeniyle intrauterin donemde
olusmus hernilerdir.
Diyafragma Hernisi ilk kez 1575'te Ambroise Pare tarafindan
tanimlanmisti.  1761’de  Morgagni, 1848de Bochdalek
tarafindan kendi isimleriyle anilan Morgagni hernisi ve
Bochdalek hernilerini tariflemislerdir. 1889°da eriskinde ilk
basarili diyafragma onarimi yapilamasina ragmen cocuklarda
ilk basarili onarim 1940°da yapilmistir.
CDH'lerin %85’ini posterolateral diyafragma hernisi (Bochdalek
hernisi) olusturur. Posterolateral olmayan diger konjenital
herniler Ug gruba ayrilir:
(@) Retrosternal veya parasternal herniler (Morgagni-Larrey
hernisi),
(b) Santraltendonun én kisminda bulunan ve diger anomalilerle
iliskili olan herniler (Anterior Septum Transversum hernisi),
(c) Defektin siklikla diyaframin kas disi santral tendindz
kisminda oldugu santral herniler (Konjenital Hiyatus
hernisi).

EPIDEMIYOLOJi

CDH insidansi canli dogumlarda 1/2500-5000; 6li dogumlarda
1/1000 oraninda goruldugu bildirilmektedir.%85’i posterolateral
(Bochdalek) hernisi, %15'i Morgagni hernisi, %1'den azi diger
kongenital hernilerdir (septum transversum, sentral veya hiatus
hernileri).

CDH'nin yaklasik %85-90"1 solda, %10-15’i sagda gorulurken,
%2'si bilateraldir. Olgularin yaklasik %60'inda hastalik tek
basinadir ve baska bir konjenital anomali eslik etmez. Fitik
kesesi %10-38 olguda mevcuttur.

Bir sendromun pargasi olmayan eslik eden anomaliler %16-53
oraninda gorulirler ve gorulme sikliklarina gore kardiyovaskuler
(%14-27),irogenital (%5-18),kas iskelet sistemi (%7-16),merkezi
sinir sistemi (%10-13), gastrointestinal (%6), kraniofasyal (%5)
ve pulmoner (%2) defektlerdir. Diyafragma defektinin genis

veya bilateral oldugu hallerde birden fazla eslik eden anomali
oldugu belirtilmistir.

CDH'de eslik eden anomali orani %40Q’lara kadar ¢ikabilir; olu
dogum ve dusuklerde g6z 6niine alinirsa bu oran %95 yukselir.
Hastalarin %10'unda eslik eden kardiyak anomali bulunmaktadir.
Ciddi kardiyak defektlerin ve genetik anomalilerin prognoz
Uzerinde negatif etkisi vardir. Bu yuzden fetal ekokardiyografiyle
tam tanisal inceleme ve amniyosentez ile dogum dncesi karyotip
incelemesi yapilmasi oldukc¢a onemlidir.

Sayisal kromozom anomalileri (trizomi 18 veya tetrazomi)
veya yapisal kompleks kromozom anomalileri (kromozom 11
ve 22 arasindaki dengesiz translokasyonlar; 12q, 4p ve 8p'deki
delesyonlar vb.) CDH hastalarinin %3-40'inda gorulir. CDH ile
kromozom 1qg41g42 delesyonu arasindaki iliski gosterilmistir.
Codu izole herni olgusu sporadiktir, ancak ikizlerde veya iki
kusak boyunca gorulen olgular mevcuttur.

CDH iceren cok sayida genetik sendrom bulunur: Fryns,
Brachman de Lange, CHARGE, Goldenhar, Smith-Lemli-Opitz,
Simpson Golabi-Behmel, Fraser, Beckwich-Weidemann, Denys
Drash, Marfan, Kraniyo frontonazal sendrom, multipl pterygium,
Noonan ve spondilokostal dizostoz vb. sayilabilir.

ETIYOPATOGENEZ

KDHnin etiyolojisine yonelik mekanizmalar halen acik
olmamakla birlikte one sirulen gesitli teoriler bulunmaktadir.
ilk teori diyafragmadaki malformasyonun komsu akciger
dokusundaki gelisim bozukluguna sekonder gelistigi Uzerinedir.
ikinci teori diyafragmanin frenik sinir tarafindan beslenmesinin
kusurlu meydana gelmesi ve bunun da diyafragma kaslarinin
diizgiin  gelisimini bozdugu seklindedir. Uclincii teori
geleneksel olarak en sik onerilendir; ploroperitoneal kanalin
kapanmasinda bir problem sonucunda herni gelismektedir.
Dorduncu teoride uzerinde durulan, herniasyon bolgesindeki
diyafragma liflerinin gelismedigi veya cok zayif olduklari,
bdylece buylylp gelisen batin organlari karsisinda yirtilmaya
musait olmalaridir.

Ayrica diyafragma defektinin,normal diyafragma gelisimine yon
veren bir veya daha fazla genle iliskisi olduguna da inanilir. A
vitamini eksikligi, anti-epileptik ilaglar ve talidomid gibi bazi
teratojen faktorlerinde diyafragma hernisine yol acigi one
surtilmektedir.

E-posta: celayiraysenur@gmail.com
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PATOLOJI

KLINIiK

Konjenital diyafragma hernilerinin patolojisi, diyafragmada
defekt, pulmoner hipoplazi (pulmoner hipertansiyon) ve batin
organlarinin toraks igine yer degistirmesi olmak Uizere (g
komponentten olusur.

Diyafragmanin embriyonik donemde 4-12.haftalar arasinda dort
yapidan gelisir: Septum transversum (6nde), dorsal 6zofagus
mezenteri (mezodzofagus), ploroperitoneal membranlar arka-
yan) ve periferik kenarlar. Onuncu hafta civarinda diyafragmada
ploroperitoneal membranlar tam olarak kapanmamissa
diyafragmada defekt meydana gelir.

Embriyoda, barsaklar once karin disinda gelisirler (fizyolojik
gastrosizis donemi) 8-10. hafta karin icine donerler. Barsaklar
karin igine geri dondigilinde (10. hafta civarinda) pleuroperitoneal
membran tam kapanmamigsa karin i¢i organlar toraks icine
gecer, CDH meydana gelir. Bazen sadece midgut degil karaciger
sol lobu,dalak veya bobrek de toraksa gecebilir. Midgut'un toraks
icinde kalmasi, bagirsagin rotasyonunu tamamlayamamasina
ve bagirsagin malfiksasyon anomalilerine neden olur; bu da
volvulusa yol acabilir.

Toraks igine gegen barsaklarin basi etkisiyle akciger
gelisimi etkilenir. Oncelikle, gestasyonun 5-16. haftalarinda,
herniasyondan dolay! gelisen akciger icin yeterli boslugun
bulunmamasi bronsiyal dallanmayi azaltip daha az alveol
gelisimine yol acar ve gelismeye ¢alisan akcigere basi daha
da artar; boylece hava yollarinin capi ve alveol sayisi azalir,
interstisyel alan artar ve alveolar bosluk ile gaz alisveris ylizey
miktari duser. Buna paralel olarak damarsal degisiklikler
ortaya ¢ikar. Normal damar sayisi azalirken kiguk intraasiner
arteriyollerin kas tabakalari belirgin kalinlasma gosterir.
Pulmoner damar yataginin kesitsel ¢apinin azalmasi kapiller
kan akim hizini dusirar. Anormal pulmoner vazokonstriksiyon
tabloya eslik edince kan akimi daha da azalir. Bu degisiklikler
dogum sonrasinda kendini pulmoner hipoplazi ve pulmoner
hipertansiyon seklinde gosterirler. Pulmoner hipoplazi hem
lezyon tarafinda hem de karsi taraftaki akcigerde mevcuttur.
Bu degisikliklerin derecesi yasami belirleyen en onemli
etkendir.

Bebek dogdugunda gobek kordonu kesildikten sonra fetal
sirkilasyon, neonatal sirkiilasyona doner; nefes alip vermekle
aiveollere hava girisi basladiginda arteriollerin muscularis
tabakasi kalin oldugu igin kan gazi degisimi yeterince
yapilamaz; pulmoner vazokonstruksiyon yani persistan
pulmoner hipertansiyon nedeniyle pulmoner vaskiler
yatak yapilanamaz. Yenidoganda pulmoner hipertansiyon
nedeniyle kan sagdan sola santlasir, sistemik oksijenasyon
bozulur. Ortaya ¢ikan hipoksi pulmoner hipertansiyonu daha
da artirir.

CDH'sinde klinik bulgular degiskendir. Hastanin klinigini (ve
prognozunu) patolojinin olusum zamani, toraksta bulunan
organ miktari, akciger ve mediasten basisi, akciger hipoplazisi
derecesi belirler.

Maternal polihidramnios %20-70 kotli prognoz isaretidir.
Bebek dogdugunda ise solunum sikintisi, siyanoz, takipne, kalp
seslerinin karsl tarafta duyulmasi, herni tarafinda toraksta
barsak seslerinin duyulmasi, ¢okik (skafoid) karin ile kendini
belli eder. Agir akciger hipopalzili olgularda APGAR dusuk
oldugu ¢in dogar dogmaz entiibe edilmesi gerekebilir.

Ek anomali orani yiiksektir. Multipl anomali %40 civarindanir.
Her olguda az veya cok akciger hipoplazisi ve buna bagli olarak
pulmoner hipertansiyon, malrotasyon/malfiksasyon anomalileri
bulunmaktadir. Kardiyak anomaliler (VSD, PDA, vaskuler
ring, aort koarktasyonu) genellikle olgularin yarisinda eslik
edebilmektedir. On Ug-on sekizinci trisomi eslik edebilir; bu
olgularda agir kardiyak malformasyonlar mevcuttur. Ozofagus
atrezisi,omfalosel, miyelomeningosel nadiren gorulebilir.
Epigastrik omfaloselli olgularda Cantrell Pentalojisi acisindan
dikkatli olunmalidir. Cantrell Pentalojisinde epigastrik dev
omfalosel, sternal kleft, kardiyak anomali, ektopia kordis, 6n
diyafragma hernisi eslik eder; olumcil bir anomalidir; Ug
komponentin eslik ettigi hafif formlari yagsayabilmektedir.

RADYOLOJi

Prenatal US ile CDH tanisi konulabilmektedir. Yirmi dorduncu
haftadan 6nce tani alma, mide ve kc sol lobu toraks iginde,
erken hidrops fetalis bulgulari gelisirse kotu prognoz isaretidir.
Bu olgularda fetal trakeal balon uygulamasi yapilabilmektedir.
Ancak olgu secimi MRG ile fetal akciger/bas orani ile yapilir. Bu
oran 1,5 Uzerinde ise prognoz iyi; 1'in altinda ise kotu; 1-1,5
arasinda ise fetal trakeal balon uygulama ile %60 basari elde
edilmistir.

Akciger grafisi (0n ve yan): Herni tarafinda diyafragma konturu
secilmez (sag taraf hernide karaciger domu diyafragma
zannedilebilir, dikkatli olunmalidir), lezyon tarafinda barsak
anslari toraks icinde izlenir; kalp ve mediasten karsi tarafa
itilmistir (Resim 1A). Diyafragma hernili olgularda her agamada
pnomotoraks gorulebilecedi akilda tutulmalidir (Resim 1B).

Ek anomalili olgularda o6rnegin Cantrell Pentalojisinde
epigastrik yerlesimli Omfalosel (Resim 2A); ve babygrafisinde
atipik gornimli bulgular gorilebilir (Resim 2B).

Morgagni hernisinde semptomatik olmadigi icin akciger
grafisinde Ust epigastriumda veya toreaks icinde orta hatta
barsak anslari gorulir ve tesadufen tani konulur (Resim
3A). Tanidan emin olmak igin lateral grafi ve opakt grafi
gorulmelidir. Morgagni hernisinde genellikle herni kesesi igin
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kolon gridigi icin baryum enema yapilarak 6n ve yan grafi ile
tani kesinlestirilir (Resim 3B, C).
Yenidoganda ilk akciger veya batin grafisi cekilirken dikkat
edilmesi gereken hususlar: Grafide hastanin sag tarafini gosterir
sag isareti konulmus, NGT takilmis, bebek ayakta dik pozisyonda,
akciger ve batin dahil olmalidir.

Ekokardiyografi,abdominal ve kraniyal ultrason yapilmalidir.

LABORATUVAR

Maternal polihidramniyoslu olgularda fetal US ile diyafragma
hernisi saptanirsa amnisentezde dusik lesitin/sfingomiyelin

orani saptanabilir. Bu durumda bebek dodar dogmaz hastaya
surfaktan uygulanabilir. Kordosentez yapilarak eslik edebilecek
genetik anomali varligi arastirilir.

Bebek dogdugunda solunum sikintisi varsa hemen kan gazi
degerleri goriilmelidir. Kan gazi ve laktik asidoz takibi nemlidir.
Dismorfik bulgular varsa kromozom ve gen analizi yapilmalidir.

AYIRICI TANI

¢ Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
» Akciger sekestresyonu- ekstrapulmoner
 Diyafragma evantrasyonu

Resim 1A,B. Yenidoganda sol diyafragma hernisi; kalp ve mediasten saga itilmis, barsaklar gogus iginde olup batinda barsak gazi izlenmemektedir
(A). Sol diyafragma onarimi yapilmis bir olguda postoperatif tglinci gin gelisen sol pnomotoraks igin tup torakostomi yapilmistir. CDH'de
pnomotoraks ameliyat oncesi veya sirasinda veya sonrasinda her asamada gorulebilecek bir durumdur (B).

CDH: Konjenital diyafragma hernisi

Resim 2A, B. Cantrell pentalojili bir yenidoganda epigastrik omfalosel (A); dogardogmaz ¢ekilen baby grafisinde diyafragma defektina bagli 6n
sentrum tendineum hernisi; bu bélgede genis bir hava imaji izlenmektedir (B).
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e Pnomoni sonrasi pnomatoseller (ilerleyen yaslarda karisabilir)
» Pnomotoraks ve diger hava kacagi sendromlari
» Mediastinal kist ve timorler.

TEDAVI

CDH'nin tedavisi cerrahidir; ancak hasta stabil oluncaya kadar
(mekanik ventilasyonda iken kan gazi degerlerinin normal
sinirlarda olmasi saglaninca) opere edilmelidir. Sol diyafragma
hernilerinde soldan laparotomik veya laparoskopik onarim; (ve
on septum transversum hernilerinde orta hattan laparotomi veya

laparoskopi; sag diyafragma hernilerinde ise sag torakotomi
veya torakoskopi ile onarim yapilir. Defekt genellikle primer
kapatilabilmektedir; nadiren buylk defektlerde flep, greft veya
mech konulmasi gerekebilmektedir (Resim 4A-C).

Takipte dikkat edilecek ozellikler Honeymoon periyodudur,
yaniltici iyilik hali gordlebilir. Pulmoner hipoplazi nedeniyle
persistan fetal dolasim ve pulmoner hipertansiyonun
medikasyonu ¢ok onemlidir.

Stabilizasyon icin Tedaviler:
¢ Yiksek frekansli mekanik ventilasyon

Resim 3A-C. Bir yasindaki hastada oksirlk, karin agrisi ve kusma nedeniyle ¢ekilen grafide epigastrik bolgede barsak gaz gorlgesi diyafragma
seviyesinde izlenmesi, morgagni hernisi olabilecegi siiphesi dogurdu (A). Lateral akciger grafisinde diyafragmanin dnce agik oldugu barsaklarin
retroseternal araliga dogru herniye oldugu goruldu (B). Hastanin lavman opakt grafisinde kalin bagirsagin morgagni hernisi icine dogru uzandigi

goriildii (C).

Resim 4A-C. Laparotomi ile diyafragma herni onarimi yapilan g farkli olgudan goriinimler: Cantrel pentalojili olguda 6n septum transeversum
defektinden abdomene dogru kayan ektopia kordis izlenmektedir (A). Sol diyafragma hernisinde herni kesesi mevcut olup kese acilarak toraks
icindeki akcigerin durumu gozlenmistir (B). Bir baska olguda sol siyafragma hernisi ile birlikte akciger sekestrasyonu tespit edilmistir (C).
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KONJENITAL DIYAFRAGMA HERNISI

* HFJV,HFO

* ECMO

« Nitrik oksit, surfactan
e Likid ventilasyon.

KOMPLIKASYONLAR/PROGNOZ

e Pnomotoraks (%7-20); dogum anindan itibaren her asamada
gorilebilir. Morbidite ve mortaliteyi artirmaktadir.

 Silotoraks,abdominal organ yaralanmasi operasyon sirasinda
olabilmektedir.

e Herni nuksi %10-20, genellikle cok gergin kapatilan veya
emilebilen sutir kullanilan olgularda gorulebilmektedir.

e Gastroozofageal reflu oOzellikle hiyatal hernilerde veya
genis hernilerde diyafragma kapatilirken hiyatus cruslarinin
konfigurasyonunun bozulmasiyla meydana gelebilmektedir,

e Bronko pulmoner dislazi: Uzun entlbe kalan tum olgularda
karsilasilabilecek bir durumdur.

e Brid ileusu veya volvulus.

Konjenital diyafragma hernilerinde yasam orani; ilk 18-24 saate

semptomatik olanlarda <%50, >24 saatten sonra semptomatik

olanlarda %70-90 arasindadir. Ekstra Membranoz Corporal
Oksijenasyonda (ECMQ) survey %50-60 gibidir. Yasayan
olgularda yasitlarina gore akciger fonksiyonlarinda azalma
mevcuttur.

Morgagni hernisinde yenidogan doneminde belirti olmaz;
akciger grafisi cekildiginde tesadufen farkedilir. Genellikle bir
yaslarinda tani alirlar; prognoz ok iyidir.
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GIRIS VE TANIM

Yenidoganda intestinal sistem malformasyonlari,agizdan anuse
kadar gastrointestinal sistemin dogustan agenezi, atrezi veya
stenoz veya displazi seklindeki gelisimsel tum anomalilerini
kapsamaktadir. Gastrointestinal sistem agiz, yutak, 6zofagus,
mide, duodenum, jejunum ve ileum, kolon ve anusten olusur.
Ayrica hepatobiliyer sistem, pankreas da gastrointestinal
sistemin en onemli diger organlaridir. Embriyogenezden
itibaren tUm gastrointestinal sistemi etkileyen gelisim kusurlar
degisik tipte ve seviyede malformasyonlar ile karsimiza ¢gikar.
Yenidoganda intestinal sistem malformasyonlari asagidaki alt
basliklarda incelenecektir:

*Ozofaqus atrezisi

*Yenidoganda intestinal obstriiksiyonlar

*Anorektal malformasyonlar

*Intestinal atreziler: Pylor,duodenum, jejunoileal

*Intestinal obstriiksiyonlar

**Malrotasyon/volvulus

**Mekonyum ileusu

**Mekonyum tikaci sendromu

**Hirschsprung hastaligi
“*NID

OZOFAGUS ATREZiSi

Girig ve Tanim

Ozofagus atrezisi (OA) 6zofagus devamliligi ve biitiinliginiin
bozuldugu konjenital bir anomali durumudur; 6zofagusun
mezenteri olmamasi sebebiyle OA durumunda &zofagusun
Ust ve alt kismi eldiven parmagi gibi kordir ve her iki ug
birbirinden ayriktir. Ayrica siklikla trakea ile arasinda bir fistlilde
olabilmektedir. Fistil en siklikla distaldeki 6zofagus ile olup,
daha nadiren proksimal 6zofagus veya her iki 6zofagus ucu ile
birlikte olabilmektedir. Dolayisiyla OA ile trakeodzofageal fistiil
(TOF) birlikte degerlendirilir.

Epidemiyoloji
OA ve TOF icin diinyanin farkli yerlerinden yayinlarda degisik
insidanslar (800 ile 12.000 canli dogumda bir) bildirilmistir; bu

nedenle kesin bir insidans bilinmemekle birlikte 3.750-4.500
canli dogumda bir olarak kabul edilir.

Erkek/kiz orani anomali tipine gore farkliliklar gostermektedir.
izole TOF olgularinda 2,29, izole OA olgularinda 1,33, 0A ve TOF
olgularinda 1,44 olarak bulunmustur.

ilk hamilelikte, 20 yasindan altindaki anne yasinda ve ileri
anne yasinda daha sik olarak goriilmektedir. Gebelikte, izole OA
bulunan olgularda %85, beraberinde TOF bulunan olgularda ise
%30 siklikla polihidramnios goruldigi bildirilmistir.

Anne ve babadan birisi OAile dogmussa ¢ocuklarinda da goriilme
ihtimali %3,6 olarak bulunmustur. Saglikli anne-babanin OA ile
diinyaya gelen cocugundan sonra diger cocuklarinda da OA
goriilme ihtimali %0,5-2'dir. OAL iki cocugu bulunan ailenin
Uglincli cocugunda da gortilme ihtimali %20’ye yiikselmektedir.
OAli olgular arasinda ikiz olma insidansi %6 bulunmustur.

OA tek veya cift yumurta ikizlerinde normal popiilasyondan
daha sik olarak gériiliir. OA bulunan bebeklerde trizomi 13, 18,
21 gorilme ihtimali normal populasyondan daha fazladir (%6,6).

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Etiyoloji kesin bilinmemekle beraber diyabetik annelerde,
oral kontraseptif kullanan annelerde, hamilelikte 0Ostrojen
ve progesteron preparatlari kullananlarda, ya da talidomid
kullananlarda OAlLI bebek dogurma orani yiiksek bulunmustur.
Birtakim sendromlarla birlikte gériilmesi, ya da OAl olgulara
siklikla diger sistem anomalilerinin de eslik etmesi dolayisiyla
etiyolojide genetik birtakim etmenlerin yani sira bir cevresel
faktorler, teratojenik ilaglarin ya da kimyasal etmenlerin rol
oynadigi yani multifaktoriyel oldugu bir gergektir.

Embriyonik hayatta 21. giin 6n bagirsagin ust on ylzinde
trakeal tomurcuklanma baslar ve asaglya dogru uzayarak
trakeobronsiyal dallanmayr meydana getirir, bir yandan
da 6n bagirsagin en Ust noktadaki bu iki yapinin limenleri
apopitozis ile acilmaya baslar. Yirmi sekizinci gunde trakea
ve 0Ozofagus olusmus ve her ikisi birbirinden ayirilmis ve
kanalize olmuslardir. Ayrilmanin yoni asagidan yukari
dogrudur. Fertilizasyondan 7-8. haftaya kadar 0©zofagus
limeni respiratuvar epitel ile doludur. Ozofagustaki uzama
ile mide, diyafragmanin altina dogru tasinir. Ozofagus sirkiiler
kas tabakasi 6. haftanin basinda, longitudinal kas tabakasi
da 7. haftada olusmaya baslar ve gelisiminin tamamlanmasi
12. haftaya kadar sturer. Nervus vagusun 6. haftanin basinda
hemen kas tabakasinin disinda olustugu saptanmistir.

E-posta: celayiraysenur@gmail.com
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Normal embriyolojik gelisim slrecine gore, gestasyonun 32.
glninde trakeoOzofageal septum olusumunu tamamlamis,
fetliste trakea ve 6zofagus ayri ayri yapilar halinde gorinir
duruma gelmistir. Dolayisi ile OAnin, gestasyonun 32.
glininden 6nce meydana gelen olaylara bagli olarak gelistigi
dusunulmektedir.

Atrezi ve fistul olusumu ile birlikte diger ek anomalilerin tam
olarak nasil gelistigi aciklik kazanmamistir. iste bu dérdiincii
haftada 6zofagusun gelisiminde bir duraksama olmasi fistullu
veya fistiilsiiz OA ile sonuclanmaktadir.

Bu duraksamaya nelerin neden olabilecedi konusunda degisik
gorusler mevcuttur. OAlL olgularda beraberinde kardiyak
anomalilerin de ok olmasi sebebiyle embriyonik donemdeki
buylk kalp ve damarlarinin 6n bagirsaga yapmis oldugu baski
nedeniyle OA gelistigi yoninde gériisler son yillarda cok
popularizedir.

Giiniimiize kadar OA gelisimi ile ilgili ortaya atilan teoriler;
intraembriyonik basing teorisi, epitelyal tikaniklik teorisi,
buylmede degisiklik teorisi, vaskiler teoridir.

Patoloji

OAlar, 6zofagusun her iki ucu kér veya TOF durumuna gére
isimlendirilir; bes ana baslik altinda siniflandirilmaktadir. Bu
tipler roma rakamlari, arabik rakamlar, alfabe harfleri ile de
gosterilmekle birlikte karisiklikolmamasiigin her bir tipinismiyle
anilmasi tercih edilmektedir. Son yillarda konjenital 6zofageal
darliklarda OAlari  basligi altinda degerlendirilmektedir.
Gorildiugu gibi izole TOFlerde OA goriilmemekle beraber OA
basligi altinda degerlendirilmektedir. OA tiplendirmesi ve sikligi
asagidaki sekildedir (Sekil 1).

Bunlarin her biri aslinda kendine 6zgl semptomlari ve tedavi
yontemleriyle ayri basliklar altinda degerlendirilmesi gereklidir.
* izole OA %5-7

* Proksimal TOF+0A %4

* Distal TOF+OA %85

« Proksimal ve distal TOF+OA %1

* izole TOF %2-6

« Ozofagus stenozu <%1

OAvya eslik eden veya etmeyen TOF durumlari; her birinin ayri
klinik bulgu vermesine ve de tedavi yaklasiminda farkliliklara
neden olmaktadir. OAl olgularda ek anomali gériilme
ihtimali %50-70 gibi ¢ok yuksektir. Ek anomaliler en siklikla
izole OAda, en az izole TOFde gériiliir. Kardiyak anomaliler
(VSD>TOF>PDA>AS) %11-49; genitolriner %24, gastrointestinal
anomaliler (duodenal atrezi %10, anorektal malformasyonlar
%12, malrotasyon malfiksasyon anomalileri ve digerleri %2)
%24, iskelet anomalileri %13 oraninda gérilmektedir.

VATER, VACTERL, TARR gibi bir takim sendromlar eslik edebilir
(Tablo 1). Uzuv anomalileri bir veya birden fazla ekstremiteyi
etkileyebilir (Resim 1). Bazen OA unilateral pulmoner agenezi,

konjenital diyafragma hernisi, hidrosefali gibi hastaliklarla
birlikte de olabilmektedir.

Klinik

intrauterin hayatta fetiis kendisini cevreleyen amniyon mayisini
yutar ve barsaklara gegen mayi buradan sistemik dolagima ve
umblikal damarlar ile annenin sistemik dolagimina aktarilir.
Bu nedenle OA ve TOF bulunan olgularda fetiis tarafindan
yutulamayan amniyon mayisinin birikimine bagli olarak annenin
gebeligi stiresince polihidroamniyos gorilmektedir.

Sekil 1. Ozofagus atrezileri; iistten sirasiyla izole 6zofagus atrezisi,
proksimal fistllli 6zofagus atrezisi, distal fistulll 6zofagus atrezisi,
proksimal ve distal fistullli 6zofagus atrezisi, izole trakeodzofageal
fistul, konjenital 6zofageal darliklar seklinde sematize edilmistir.

Tablo 1. Ozofagus atrezili olgularda VATER, VACTEREL ve TAR

sendromu goriilebilir

* Vertebral defekt .
Anal atrezi
Trakeal fistiil
Esofageal atrezi
Renal anomali

Vertebral defekt
Anal atrezi
Cardiak anomali
Trakeal fistiil
Ezofageal atrezi
* Trombositopeni
Absent

Radii

Renal anomali
Limp anomalisi
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Dogum 6ncesi dénemde prenatal ultrasonografi (US) ile OA
tanisi konulabilir. Maternal polihidramniyoz, 6zofagus cebinin
anekojen alan gozlenmesi, oral kusma refleksinin izlenmesi,
mide cebinin gérilmemesi OA icin tipiktir.

Ancak distal fistlllU atrezilerde amniyotik mayii trakeadan distal
0zofagus ve mideye de gegecedi icin mide cebi mevcuttur; %80-
90 olguda mide cebi gorulecegi icin prenatal tani yapilmasi her
zaman mumkun degildir.

Dogum sonrasi donemde, oral asiri tukiruklenme, beslemeyi
tolere edememe, oksurik, siyanoz, bogulma atagi ve solunum
sikintisi olur. izole atrezide karin ¢okiiktir, distal TOF varsa
karinda siskinlik mevcuttur.

Burun veya agizdan ilerletilen no: 10 veya 12 nazogastrik
sondanin (NGT) 10-12 cm’de takilmasi, ilerletilememesi,
yaylanma bulgusu vermesi OA tanisi icin cok tipiktir. OA tanisi
alan tum hastalarin tum fizik muayenesi eslik edebilecek diger
anomaliler agisindan tam olarak yapitmalidir.
izole TOF yenidogan déneminde semptom vermez.Siit cocuklugu
doneminde beslenirken bogulma ataklari ve agiklanamayan
siyanoz ataklari vardir. Aralikli gastrik distansiyon ve tekrarlayan
sag ust lob pnomonileri (aspirasyon pnomonisi) goriliyorsa
TOFden siiphelenilmelidir.

Radyoloji

OAnin tanisi NGT takilarak yaylanma bulgusunun alinmasi
ile konulur; ancak OA tiplerini ayirt etmek dolayisiyla hastaya
yapilacak ameliyat tipini belirlemek ve hatta prognostik 6ngori
yapabilmek icin radyolojik degerlendirme gereklidir.
Babygram: Hastanin NGT’si takilmis iken anteroposterior
akciger grafisi (6zofagus Ust posunun seviyesinin belirlenmesi,

Resim 1. VACTERL sendromlu bir 6zofagus atrezisinde sag on kol ve
el, sol diz alti bacak ve ayakta agir uzuv anomalileri gorilmektedir.

kimyasal pnomoni varligi, kardiyak sillietin ve aortanin
izlenmesi, diyafragma ve kemik yapilarin degerlendirilmesi,
barsak gazlarinin degerlendirilmesi agisindan) gorilmelidir.
Gogus ve karin degerlendirilecedi icin film ayakta ve
gogus ve karin ve de Ust ekstremiteler filme dahil edilerek
cekilmelidir.

Tum iskelet sistemi, kardiyak siluet, diyafragma konturlari, ek
patolojilerin tespiti acisindan dikkatlice gdzden gegirilir. Batin
icinde mide ve barsaklarda gaz gdlgesi olmamasi izole OAyi
dusundurdr (Resim 1). Akcigerde oOzellikle sag ustte atelektazi
ya da infiltrasyon olmasi (hastanin tiikurugunu aspire ettigini,
dolayisiyla proksimalde fistil olasiligini) disiindirir (Resim 2).
Barsaklarda hava varsa distal trakeodzfageal fistll var demektir
(Resim 3). Mide ve duodenumda hava sivi seviyesi olup distalde
barsak gazi yoksa (double bubble goriintiist) distal fistulll
OAda duodenal atrezi var demektir (Resim 4). Proksimal ve
distal fistUlli atrezili olgularda bir yandan akciger grafisinde
infiltrasyon, bir yandan da mide ve barsaklarda gaz golgeleri
gorulur (Resim 5).

Opak 6zofagogram (posogram), Ust 6zofagusun gosterilmesi
icin opak grafi sart degildir, kalin nazogastrik tlpliin opak
olmasi yeterlidir. Ust 6zofagusun seviyesi, kdr 6zofagus uclari
arasindaki uzakligi tahmin etmede faydalidir; yapilacak olan
ameliyat yontemini belirlememizi saglar.

ECHO, renal US ve kraniyospinal US miumkunse ameliyat dncesi
yaptirilmalidir.

izole TOF icin 6zofagogram, izole TOF siipheli olgularda yapilir;
mideye ilerletilmis NGT’den prone pozisyonda iken opak madde
verilirken nazogastrik tup yavas yavas geri cekilir. Genellikle
6-7. servikal vertebra hizasindaki TOF, baryumlu ézofagogram
ile %50-60 olgu saptanabilmektedir. Sine6zofagogram ile tani
olasiligr %90’lara ulasir. Fistul gosterilemeyen olgularda halen
suphe varsa 0zofagoskopi-bronkoskopi ile tani konulmalidir
(Resim 6).

Laboratuvar

Dismorfik ylz gorinimud varsa mutlaka kromozom analizi
istenmelidir. Hastanin ameliyat hazirligi icin kan grubu,
hemogram, kan gazlari ve kan biyokimyasi, INR, PT, aPTT,
degerleri gorulmelidir.

Ayirici Tani

Ozellikle yenidogan yogun bakimlarina alinan solunum sikintili
her hastada ve ozellikle mekonyum aspirasyonu sendromu ve
respiratuvar distres sendromu olgularinda dikkatli olunmalidir.
Beraberinde bir OA olmamasi acisindan mutlaka kalin bir NGT
ile muayeneleri yapilarak beraberinde OA olasiligi dislanmalidir.
OA olgularinin hangi tipte oldugu fizik muayene, radyolojik
incelemeler ile tespit edilmelidir.
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Tedavi

OALll olgular yari acil statiide olgulardir. Hastanin stabil olana
kadar gerekli medikasyonlari verilir, radyolojik ve laboratuvar
olarak ameliyat hazirliklari tamamlanir ve elektif sartlarda
hasta opere edilir. Fistlilden hava kacagini artirmamak icin

ameliyat olana kadar gerekmedikce endotrakeal entiibasyon
yapilmaz.

OAnIn tedavisi cerrahidir. izole 6zofagus atrezili olgularda
hastaya beslenme gastrostomisi acilir. Ust pos siirekli aspirasyon
yapilarak aspirasyon pnémonisi engellenir. Ust pos aspirasyonu

Resim 3. A. Proksimal fistllli 6zofagus atrezisi diyagrami. B. Proksimal fistllli olgularda sag st atelektazi ve pnomonik infiltrasyon gelisir. Fallot

tetralojisi distal fistulli olgunun primer onarimindan ug hafta sonra oral ilk beslenme sonrasi sag Ustte aspirasyon pnomonisi ve atelektazisi
gelisti. Proksimal fistul dislanmasi icin bronkoskopi ve 6zofagoskopi yapilmalidir.




YENIDOGANDA INTESTINAL SISTEM MALFORMASYONLARI

Resim 4. A. Distal fistlillii 6zofagus atrezisin diyagrami. B. Baby grafide mide ve barsaklarda gaz mevcuttur. C. Torakotomi ile fistul ligasyonu
sonras! her iki 6zofagus ucunun birbirine yakinlastirildigi goriilmektedir, uglar birbirine anastomoz edilir. D. Bu islemi torakoskopik olarak da
yapilabilir, torakoskopik resimde distal 6zofagusun trakeaya fistiilize oldugu kisim disseke edilirken gorilmektedir.

Resim 5. A. Proksimal ve distal fistlllii 6zofagus atrezi diyagrami. B. Bir yandan barsaklarda gaz golgesi mevcuttur, list 6zofagus aspirasyonu
kontini efektif yapilan olgularda sag Ustte aspirasyon pnomonisi gortulmeyebilir. Ayni zamanda hastada mide ve duodenuma ait double bouble
goriinimi mevcuttur, distal barsakta gaz yoktur. Yani hastada ayni zamanda duodenal atrezi de mevcuttur. C. Sag torakotomi de beyaz aski ile
proksimal fisttil, siyah sutur ile distal 6zofagus askiya alinmis halde gorilmektedir. D. Fistll ligasyonu ser iki 6zofagus uglari anastomoz edilerek
0zofagus butlnligu saglanmistir.

Resim 6. A.izole trakeo 6zofageal fistiil diyagrami. B. Sik aspirasyon pnomonisi geciren sekiz aylik infantta baby grafide sag istte infiltrasyonlar ve
mide ve barsaklarda bol gaz dikkat gekmektedir. C. Fistiil stiphesi ile ¢ekilen zofagogramda 7. servikal vertebra seviyesinde izole trakeodzofageal
fistlil gosterildi. D. Bronkoskopide trakeal bufirkasyondan yaklasik 5 cm proksimaldeki fistiil katerize edildi ve ayni seansta servikal yolla fistul
onarimi yapildi.
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yapilamayacak olgularda servikal lateral 6zofagostomi yapilir.
Hasta bir yaslarina geldiginde (dik pozisyona geldikten sonra)
0zofagus replasman ameliyati (mide, mide tipd, jejunum veya
kolon ile) yapilir (Resim 7).

Distal fistiilli OAl olgularda tercihen bronkoskopi ve
0zofagoskopi ile baslamak, ozellikle proksimalde fistil olup
olmadigini gosterir ve fistulun kateterize edilmesi ameliyatta
yol gosterici olur. Ancak islemi uzatmasi ve yenidoganda
kiguk fistlllerin gosterilmesi her zaman mimkun olmayabilir;
dolayisiyla grafik olarak slipheli olgularda yapilmasini 6neren
yazarlarda mevcuttur.

Distal fistiillii OA'da fistiil ligasyonu ve her iki 6zofagus ucunun
karsilikli olarak anastomoz yapilmasi esastir (Sekil 2). Bu islem
aclk sag torakotomi ile yapilabildigi gibi torakoskopik olarak da

gerceklestirilebilir. Ozellikle son 15 yildir uygulanmakta olan
torakoskopik onarim gerek kiicuk alanda 6zofagusa ulasabilmek,
gerekse kozmetik sonuglari agisindan ¢ok yuz guldirucidur.
izole TOF'de 6zofagoskopi-bronkoskopi ile tani konulur, fistil
kateterize edilerek kateterin rehberliginde sag servikalden
girisimle fistul onarimi yapilmalidir. Tani konulan olgularda
cerrahi olarak fistul ligasyonu yapilmalidir.

Prognoz

Ameliyat sonrasi erken donemde anastomoz kagadi
(%15), anastomoz darligr (%40), fistil rekurrensi (%3-14)
gorilebilmektedir. Agir kardiyak maformasyonlu olgular morta
seyirlidir.

Resim 7. Proksimal fistulli bir olguda gastrostomi ve 6zofagostomi ile bir yasina geldiginde; midenin fundusu ve buyik kurvalri boyunca
olusturulan 14 cm uzunlugundaki gastrik tip ile ortotopik pozisyonda 6zofagus replasmani yapildi. Ameliyatta stapler ile fundus ve blyuk

kurvaturden mide tlpunin (yeni 6zofagus) hazirlanmis hali gorilmektedir.

Sekil 2. Ozofagus atrezisinde fistiil ligasyonu ve primer ug uca 6zofagus anastomozu yapilmasi sematize edilmistir.
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Tum 06zofagus atrezili olgularda 6zofagus peristaltizm bozuklugu
mevcuttur; dolayisiyla 0mur boyu ayakta veya oturur bir sekilde
dik pozisyonda beslenmeleri ve de cignemeyi 6grenene kadar
asla kati gidalar yememesi gerekir.

Tum hastalarda gastro6zofageal refli mevcuttur; bir yasina
kadar antirefli medikasyonuna devam edilmelidir. Bazi
olgularda (%40-70) gastroozofageal refli hastaligi nedeniyle
antireflu cerrahi yapmak gerekli olabilmektedir.

Tum olgularda hafiften agira dogru trakeomalazi mevcuttur;
%10-20'sinde agir trakeomalazi nedeniyle aortapeksi gibi bir
operasyon gerekebilmektedir.

OA icin risk faktorlerine gére prognostik siniflandirmalar vardir.
Hastanin agirligi, kardiyak anomalisi ve pnomonik infiltrasyon
durumuna gére yapilan Waterstone siniflandirmasina gére OALI
bir olguda yasam orani dngorusu yillarca kullanilmistir (Tablo
2). Yenidogan yogun bakim unitelerinin cogalmasi, hemsirelik
bakim hizmetlerinin artmasi ve teknolojik gelismelere paralel
olarak dusik kilolu prematurelerin yasam oranlari artmaya
baslamistir,boylelikle 1,500 gram kilonun alti veya tizerinde agir
kardiyak malformasyon varligina gore Spitz siniflandirilmasi
gelistirilmistir. Monreal-Poenaru siniflamasinda ise ciddi
pulmoner  disfonksiyon, ventilator gereksinimi, major

anomali olup olmamasina gore yapilmaktadir. Ayrica Spitz
siniflamasinin lkeda modifikasyonu da son yillarda kullanilan
siniflandirmalardan biridir.

Sonu¢ olarak OAl olgularda eslik eden agir kardiyak
malformasyonlarin olmasi, ventilator gereksinimin olmasi, ve iki
0zofagus arasindaki uzakligin fazla oldugu Long Gap tiplerinde
morbidite ve mortalite yuksek olmaktadir.
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Tablo 2. Waterstone siniflamasina gore prognoz iyi orta kotii olarak hastanin kilosu, pulmoner infiltrasyon durumu ve kardiyak

malformasyonlarina gore yapilmaktadir

Agirhk Pnomoni Kardiak An. Risk Cerrahi Tedavi Yasam oram
A 2500gr< - - vi Erken primer tamir %100
B 2000-2500 gr - -

2500 gr < orta hafif'orta Orta Stabilizasyon+Tamir %85
C 2000 gr > - -

2000 gr < agr agr Katii Gegikmis primer onanm %65
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PYLORIK ATREZI

Girig ve Tanim

Pilorik atrezi mide cikisinin dogumsal olarak kapali olmasi
halidir. Antral lezyonlar pilorik lezyonlardan; membrandz
lezyonlar solid lezyonlardan daha sik gorulir. Epidermolizis
bulloza ile beraber gorilen ailesel olgular mevcuttur, bunlarda
prognoz mortal seyirlidir.

Epidemiyoloji
Tum gastrointestinal sistem atrezilerinin %1’inden daha azdir.

Etiyoloji

Etiyoloji bilinmmekle birlikte ancak epidermolizis bullozali
olgularda ailesel gegis oldugu icin bu olgularda genetik
anomali olasiigini disliindirmektedir. Embriyonik donemde
on bagirsagin distal kisminda mide ¢ikisi bolgesinde epiteliyal
proliferasyon fazindan sonra rekanalizasyon yetersizligi
sonucunda mide ¢ikisi bolgesinde Llimenin kapali olmasi
sonucunda pilorik atrezi meydana gelmektedir.

Sekil 1. Plorik atrezilerde sirasiyla Tip 1, Tip 2, Tip 3 atrezi gorulmektedir.

Patoloji

Plorik atreziler g tiptedir, hangi tipte oldugu ancak ameliyat

sirasinda farkedilir. Atrezinin tipi ile prognoz arasinda bir iligki

olmamakla birlikte operasyon kayitlarina gegmesi anlaminda

siniflandirma yapmak onemlidir (Sekil 1).

Siniflandirma;

Tip 1: Membranoz

Tip 2: Mezo defekti olmadan solid kordon seklinde iki kor g
yan yana durur.

Tip 3: Mezo defekti olup iki kor ug birbirinden ayrik durur.

Klinik

Maternal polihidramniyoz olmasi halinde diger GIS atrezileri
gibi pilorik atrezi agisindan dikkatli olunmalidir.

Postnatal bebek dogduktan sonra her beslemesinden sonra
mide mayi renkli safrasiz kusar. Kusmadan hemen once
epigastrik bolgede distansiyon mevcuttur. Bebekte iki G¢ gln
sonra deride billoz lezyonlar ve epidermis kaybina neden olan
epidermis bulloza dokintileri gorilebilir. Kusmuk iceriginin
aspirasyonlarina bagli olarak solunum sikintisi gelisebilecegi

E-posta: celayiraysenur@gmail.com
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gibi strekli mide mayini kustugu icin mide asidi ve klor kaybina
bagli ayrica metabolik alkoloz da gelisebilir. Ge¢ gelen olgularda
dehidratasyon ve turgor tonus kaybi gorulur.

Radyoloji

Prenatal ultrasonografi (US) ile fetlisde genis mide cebinin
gorulmesi tani koydurucudur. Ancak reglrgitasyonlarla mide
icerigi azaldigi durumlarda yanilma olabilir. Polikhidramniyoslu
olgularda mide cebi normal gorunse dahi,ayni gun yarim saatlik
aralarla US tekrari iki Gg kez yapilmalidir.

Yenidoganda ayakta direkt batin grafisinde (ADBG) genis mide
havasi disinda barsaklarda hava goriilmez (Resim 1). NGT'den
40-50 cc hava verilerek grafi gorilurse kusmadan hemen
sonraki yanilmalar dnlenmis olur. Tani icin oral kontrastli grafi
gorulmesi gereksizdir.

Baryum Enema yani lavman opakt grafi distaldeki barsaklarda
ek bir patolojiyi ayirt etmek icin yapilmalidir.

Laboratuvar

Plorik atreziye spesifik bir tani testi yoktur, ge¢ muracaat eden
olgularda kan gazi gorilerek metabolik alkaloz varsa gereklki
sivi elektrolit replasmanlari duizenlenir.

Eidermolizis bulloza dokuntileri baslayan olgularda genetik
konsultasyon ve gen testi yapilarak epidermolisiz bullozanin
hafif veya agir formda olup olmadiginin tespiti yapilabilir
(prognozu 6ngorebilmek igin).

Ayruici Tani

Safrasiz kusma nedeniyle bazen Duonum 1. kitada duodenum
atrezisi olan olgular ile karisabilmektedir. Ancak ADBG'de
duodenuma ait kilicuik de olsa hava seviyesi gorilmesi ile ayirt
edilir, ayrica cerrahi eksplorasyon sirasinda atrezinin pilor veya
duodenumda oldugu daha net olarak gordlir (Resim 1A).

Tedavi

Hastanin preoperatif hazirliklari tamamlanarak opre edilmelidir.
Atretik kismin eksizyonu ve her iki uzun anastomozu ile pilor
kanali limen devamlligi saglanmalidir (Resim 1B). Ameliyat
esnasinda saptanan atrezinin tipine gore Tip 1’de Web eksizyonu
ve Piloroplasti, Tip 2’de Gastroduodenostomi ya da Tip 3’de
Gastrojejunostomi ile barsak devamliligi saglanir. Ameliyat
esnasinda Tip 1 pilorik atrezi gorilmektedir.

KAYNAKLAR
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Resim 1 A,B. Pilorik atrezili bir olgumuzun ayakta karin grafisinde midesinin ileri derecede distandii oldugu gorilmektedir (A). Operasyon esnasinda
mide antrumundan ilerletilen kateterin Tip 1 plorik atreziye takildigi ve atrezinin serozadan refleksi (beyaz ok ile isaretli) izlenmektedir (B).
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DUODENAL ATREZi

Girig ve Tanim

Duodenum Llumeninin kapali olup barsak devamuliginin ve
gastrointestinal pasajin olmamasina duodenal atrezi denilir.
Eslik eden anomaliler siktir. Down sendromlu olgularda
karsilasilan en sik cerrahi anomali duodenal atrezidir.

Her U¢ duodenal atreziden birinde Down sendromu mevcuttur.
Duodenal atrezi ile beraber en sik gorulen diger atrezi tipleri
0zofagus atrezisi ve anal atrezidir. Malrotasyon malfiksasyon
anomalilerinin de beraberinde gorilme olasiligr yuksektir.
Ozellikle Down sendromlu bebekler basta olmak iizere 1/3
duodenal atrezili olguda kardiyak anomaliler mevcuttur.

Epidemiyoloji

Duodenum atrezi sikligi 1/6-7-10.000 canli dogum gibi degisik
sikliklarda bildirilmektedir. ilk prenatal tanilama duodenal
atrezide yapilmistir. Prenatal donemde prenatal tani sonrasi
Down sendromu saptanan duodenal atrezili olgularda gebelik
terminasyonu vyapilabilmesi nedeniyle son vyillarda diger
intestinal atrezilere gore gorilme sikligi giderek azalmaktadir.

Etiyoloji

Fetisde 8-10. haftada barsak kanalizasyonu tamamlanir.
Duodenum dizeyinde rekanalizasyon hatasi sonucunda atrezi
gelistigi disinulmektedir. Tandler'in (1902) rekanalizasyon
teorisine gore, intrauterin 5-6. haftalarda primitif duodenum
lumeni epitel hucrelerinin proliferasyonu sonucu oblitre olur;
10-11. haftalarda bu epitel hiicrelerinin dejenerasyonuyla once
lumen vakualize olur. Daha sonra rekanalizasyon gergekleserek
duodenum lumeni son halini alir. Rekanalizasyonun yetersizligi
durumunda stenozdan atreziye kadar genis yelpazede intrinsik
duodenal tikanikliklar olusur.

Patoloji

Duodenal atrezi genellikle (%85’i) duodenumun ikinci tGglincu
kitasinda ve oddi sfinkterinin distalinde gorulmektedir;
dolayisiyla bu olgularda sagra salgisinin enterohepatik dongusu
tamamlanamadigi i¢in yenidogan sariligi siklikla fototerapi
gerektirecek kadar yuksek duzeyde olmaktadir.

Duodenal atrezi, pilorik atreziye benzer sekilde Ug tiptir (Sekil 2).
Tip 1: Membrandz Tikaniklik

Tip 2: Fibroz Kord, Mezo Saglam

Tip 3: Mezo Defekti + Uclar Ayriktir

Tip 1 duodenal atrezilerde bazen mukozal web icinde kuguk
bir limen deligi olabilmektedir; bu olgulara Duodenal Web
denilmektedir; parsiyel duodenal tikaniklik mevcuttur.

Klinik

Tum gastrointestinal atrezilerde oldugu gibi duodenal atrezili
olgularda maternal polihidramniyoz vardir.

Postnatal donemde safrali kusma (%85 olguda atrezi dizeyi
Ampulla Vateri’nin altindadir); epigastrik distansiyon (kusmadan
onceki donemde ¢ok belirgindir); sarilik genellikle erken baslar
ve fototerapi gerektirecek diizeylere cikar; dehidratasyon gaita
yapamamadir (bazi olgularda distal kolon salgilarinin atilmasi
gaita yapti seklinde aktarilabilir; ¢itkan materyalin gortlmesi
yanlis tani konulmasina engel olur).

Radyoloji

Maternal polihidramnios olan tim gebelerde fetal anomaliler
ve gastrointestinal tikanikliklar acisindan dikkatli bir tarama
yapilmasi gereklidir. Prenatal US ile ilk olarak 1975 yilinda
duodenal atrezi tanisi konulmustur. Genislemis mide ve
duodenumdan olusan iki adet kistik lezyon fetal duodenal atrezi
tanisi igin ¢ok tipiktir (Resim 2). Polihidroamnioslu olgularda bir
kez prenatal US normal bulunsa dahi duodenal atreziyi ekarte
ettirmez, hastanin ayni glin icinde iki-ug¢ kez yarimsar saatlik
aralarla tekrar degerlendirilip duodenal atrezi olmadigindan
kesin emin olunmalidir.

Babigrafide yani yenidoganda ADBG'de Ust batinda “double-
boubble” veya “miki mause” kulaklari denilen iki adet genislemis
hava sivi seviyesi ve distalde gazsiz karin gorinimu mevcuttur.
Yeni kusmus bebeklerde iki adet seviye gorulmeyebilir, ancak
klinik bulgular uygunsa NGT’den 40-50 cc hava verilirken alinan
ADBG ile kesin tani konulmasi mimkindur (Resim 2A). Duodenal

Sekil 2. Tip 2 duodenal atrezinin diyagrami gorulmektedir.
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atrezi olgularinda oral kontrastli pasaj grafisi cekilmesine gerek
yoktur.

Distal kolonun durumunu goruntilemek ¢in tim GIS
atrezilerinde baryum enema yapmak sarttir.

US: Eslik eden annuler pankreas (Whirlpool sign) veya kitleye
bagli obstruksiyon varsa gorilebilir.

Tip 1 atrezili duodenal web olgularinda parsiyel obstriiksiyon
olur, dolayisiyla hava gegisi mumkin oldugundan diz
grafilerle distalde barsaklarda gaz izlendigi icin bazen
duodenal atreziyi tespit etmek mimkin olmayabilir. Boyle
duodenal obstriksiyona yol acan duodenal web, veya
annuler pankreasli olgularda genellikle tanida gecikmeler
olmaktadir. ADGD’de nazogastrikten hava verildigi takdirde
bazi parsiyel duodenal onstruksiyonslu olgularda double
bouble goriniminden dolayr tani konulmasi mumkudndur
(Resim 2B). Kontrastli Ust pasaj grafisi ile duodenal web
(veya parsiyel duodenal tikaniklik yapan) olgularda tani
konulabilir. Ge¢ yaslarda basvuran olgularda tani igin
endoskopi gerekebilir.

Laboratuvar

Prenatal US ile duodenal atrezi saptandiginda mutlaka Down
sendromunun diglanmasi icin kordosentez ile fetal kromozom
tayini yapilmalidir.

- BN

Ayirici Tani

Duodenum birinci kitasindaki tikanikliklarda safrali kusma
olmayacagiisicin plorik atreziyle karisabilmektedir.Preduodenal
portal ven basisi duodenum uglincu kitasindaki tikanikliklara
yol acabilir. Eriskin yaslarda ise arteria mesenterika superior
basisi parsiyel duodenal obstriuksiyona neden olabilmektedir.

Tedavi

Duodenal atrezilerde tedavi cerrahidir; amag atretik uglarin
birbirine anaztomozu ile barsak devamliliginin saglanmasidir.
Duodenal aterzi tipine gore web eksizyonu ve diamond seklinde
anastomoz, duodenoduodenostomi veya duodenojejunostomi
ile duodenum pasaji saglanir.
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Resim 2. Duodenal atrezide, baby grafide mide ve duodenuma ait doble bouble mevcuttur (A). Parsiyel duodenal obstriiksiyonda; mide ve
duodenuma ait double bouble gaz gorinumu yani sira distal barsaklarda kiiclik gazgolgeleri izlenmektedir (B).
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JEJUNOILEAL ATREZILER

Girig ve Tanim

ince barsaklarda limenin tikali oldugu durumlardir. ince
barsaklarin Treitz’den itibaren ust yarisi jejunum, alt yarisi
ileumdur. Ancak atrezi olgularinda barsak kisa oldugunda
neresi jejunum neresi ileum ayirt etmek her zaman mumkin
olamayabilmektedir; onu icin intestinal atrezilere genel olarak
jejunoileal atreziler denilmektedir.

The differential diagnosis includes midgut volvulus, intestinal
stenosis, meconium ileus, duplication cyst, internal hernia,
strangulated inguinal hernia, Hirschsprung’s disease and ileus
due to sepsis, birth trauma, maternal medications, prematurity
or hypothyroidism.

Epidemiyoloji

Prevalansiyaklasik 1/1.000 dogumda bir olan kabul edilmektedir.
Siklik konusunda 1/300-3.000-4.000-5.000 canli dogum gibi
degisik rakamlar bildirilmektedir. %95 olguda tam atrezi vardir,
%5 olguda delikli web veya stenoz mevcuttur. Jejunum ve
ileumda esit oranda gorulmektedir. Multipl jejunoileal atrezili
olgularda %12 oraninda ailesel gegislidir; bu olgularda ayrica
Turner sendromu gorulebilmektedir.

Etiyoloji / Etiyopatogenez

Etiyolojik nedenler bilinmemekle birlikte multifaktoriyel
olabilecegi diisiiniilmektedir. ince barsak atrezi gelisiminde
bir takim teoriler mevcuttur. En baslicasi, solid kord evresinde
vaskller zedelenme nedeniyle oldugu disinilmektedir
(Tip 1,2,3a). Ya da intrauterin donemde barsaklarin gelisimi
esnasinda dogal gastrosizis doneminde umblikal ringden
disartya herniye olna barsaklar karin icine donerken ringde
sikisirsa ya da invaginasyon, volvulus, konjenital mezo
defektinden internal hernasyonlar ile barsaklarda tikanikliklar,
atreziler gelisebilmektedir.

Epitelial tikaclarin intestinal obstriksiyona yol actigi (kistik
fibrozisli olgularda), veya infektik mikrotromboemboliler ile
(multipl) atreziler olusabilmektedir.

Bazi multipl atrezili olgularin ailesel gecisli olmasi ve bazi
olgularda Turner sendromunun olmasi genetik gegis oldugunu
dustindurmektedir.

Patoloji

Jejuno ileal atrezili olgularda atrezik segmentin Ust tarafinda
ince barsak ileri derecede genislemistir; distal kor barsak ile
arasinda mezenterik acgiklik olup olmamasina gore bes cesit
jejunoileal atrezi tariflenmistir. Atrezi tiplerine gore distalde
kalan barsak uzunlugu degismektedir, 6zellikle Tip 3b ve Tip
3c olgularinda total ince barsak uzunlugu kisa oldugu igin
bu olgularda Kisa Barsak Sendromu olusabilmektedir. Ayrica

intrauterin  komplike olmus mekonyum ileusu olgularinda
jejunoileal atrezi de gelisebilmektedir.

Jejunoileal atrezi siniflandirmasi (Sekil 3):

e Tip 1: intraluminal membran %20

e Tip 2:iki ug arasinda kord %35

« Tip 3a:“V” seklinde mezo defekti %35

¢ Tip 3b: elma kabugu ya da noel agaci %4

e Tip 3c (veya Tip 4): multipl atrezi, sosis tarzda %6

Eslik eden anomaliler: Malrotasyon %9 oraninda bildirilmekle
beraber pratik uygulamada en sik karsimiza ¢ikmaktadir, en az
%50-60 olgu Kistik fibrozisin komplike olmasindan kaynaklanan
mekonyum peritonit %12, mekonyum ileus %9-10 seklinde
karsimiza ¢itkmaktadir. Kisa barsak sendromu atrezi distalindeki
kalan ince barsak uzunluguna gore olusabilir, 6zellikle Tip 3B ve
Tip 3c’de kisa barsak riski mevcuttur.

Klinik

Tum Ust gastrointestinal atrezilerde oldugu gibi maternal
polihidramnios goralur. Dogum sonrasi donemde safrali
kusm, giderek artan abdominal distansiyonu, sarilik (indirekt
bilirubinemi) ve mekonyum c¢ikaramama sikayetleriyle hasta
gelir.

Duodenal atrezilerin %30'unun mekonyum ¢ikardigi, Jejunal
atrezilerin %20’sinin mekonyum c¢ikardigi seklindeki kayitlar
yanilticidir; gercekte mekonyum olmadiklar atrezi distalindeki
kullanitlmamig kolonun salgilarini ¢ikardigr gérilmastir.

Sekil 3. Jejunoileal atrezi tipleri diyagram olarak gosterilmistir.
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Radyoloji

Prenatal US'de fetal dilate barsak anslari ve hiperekojen
mekonyum gorulebilir. Ancak her zaman bu bulgulari gérmek
mumkun olmayabilir.

Baby grafi (Yenidoganda ADBG): ADBG'de birtakim bulgulari
gore ameliyat oOncesi kesin olmamakla beraber atrezinin
seviyesi veya tipi konusunda ayirici taniya gidilebilir: ADBG'de
batin Gst taraflarda az sayida seviye olmasi proksimal jejunal
atrezi; ¢ok sayida seviye olmasi ileal atrezi dusundurlr (Resim
3A,B). Peritoneal kalsifikasyon olmasi intrauterin perforasyon
sonrasi mekonyum peritoniti; intraluminal kalsifikasyon olmasi
antenatal donemde intestinal volvulusu; ¢ok genis seviyeler
olmasi gec¢ intrauterin intestinal perforasyon bulgusu olan
mekonyum kisti dusundurdr.

Baryum Enema, intravendz suda ¢oziniUr kontrast madde
ile kullanilmamis kolonu ve eslik edebilecek malrotasyon
malfiksasyon anomalisini gostermek ve diger intestinal
obstruksiyonlardan ayirici  tani yapmak ve hatta baz
obstriksiyonlarda tedavi amagli olarak her olguda mutlaka
gorulmelidir. Jenunoileal atrezilerde kullanilmamis
kolona ait ince kalem gibi kolon gorilur, beraberindeki
malrotasyon volvulus anomalisi de ayirt edilebilir (Resim 4).
Oral pasaj grafisi tam obstruksiyonlarda jejuno ileal atrezilerde
gerekli degildir, parsiyel obstriiksiyonlarda yapilmalidir.

Laboratuvar

Jejunoileal atrezilere ¢mzgu laboratuvar test yoktur. Prenatal
maternal polihidamniyozlu olgularda amniosentez/kordosentez
ile eslik edebilecek kistik fibrozis agisindan gen analizi
yapilabilir.

Turner sendromu stigmatlari varsa veya postnatal 3.4. gin
pretibial 0dem gelisiyorsa Turner sendromu agisindan
kromozom analizi yapilmalidir.

Ayirici Tani

¢ Malrotasyon Malfiksasyon anomalisine bagli Volvulus
¢ Mekonyum ileusu

e Mekonyum tikacl sendromu

¢ Barsak duplikasyon

« internal herni obstriiksiyonu

« Kolonik atrezi

« Total kolonik aganglionozi

¢ Kisa sol kolon sendromu

¢ Adinamik ileus (sepsis)

Tedavi

Jejuno ileal atrezilerin tedavisi cerrahidir. Preoperatif
hazirliklar (Termoregilasyon; nazogastrik dekompresyon ve
sivi replasmani; uygun sivi, elektrolit ve antibiyotik tedavisi; K
vitamini; baryum enema sonrasi rektal irigasyon) saglandiktan
sonra hasta ameliyat edilir.

Resim 3A, B. Baby grafide; jejunoileal atrezilerde yiiksekte az sayida gaz seviyesi jejunal atrezileri (A); distalde uzanan gok sayida seviye olmasi
ileal atreziye isaret eder (B).
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Resim 4. Yiksek Jejunoileal atrezili olguda baryum enema ile
kullanilmamis kolon gorulmektedir.

Limen devamlligini saglamak amaciyla atrezi bolgesinin
rezeksiyonu ve her iki ucun karsilikli olarak anastomozu esastir;
varsa mezo defekti de ayrica onarim yapilir. Karin igi ¢ok kirli
veya anastomoz yapmak mumkiin olmayan olgularda atrezinin
proksimalinden cesitli tiplerde barsak stomasi kisa sirede
kapatmak kaydiyla yapilabilir.

Ameliyatta saptanan atrezi tipi, ve mevcut barsak uzunluklar
ve caplarinin ameliyat notunda kayitlanmasi onemlidir, klinik
olgularimizin ameliyat fotograflari goriilmektedir (Resim 5,6,7).

Prognoz

Yasam orani, Jejunal atrezilerde %60, ileal atrezilerde %80
oraninda bildirilmektedir. Jejunal atrezilerde kisa barsak
sendromu olusma olasiligr daha yuksektir. Kistik fibrozis eslik
etmesi prognozu kotli yonde etkilemektedir. Yani jejunoileal
atrezilerde prognozu kisa barsak sendromu veya kistik fibrozis
olup olmamasi belirlemektedir.

Resim 5. Tip 1 jejunoilea atrezili olguda proksimal ile distal barsak
arasinda 7/1 oraninda cap farki olup mezenter defekti yoktur.

Resim 6. Tip 3a Jejunoileal atrezide mezo defekti izlenmektedir.
Proksimal ileum ile distal ileum arasinda gap farki 1/6'dir.
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Resim 7. Iki adet atrezik alan aslinda Tip 2 seklinde olmasina ragmen
birden fazla atrezi sosis tarzinda saglam alanlar olmasi nedeniyle
Tip 3b (Tip 4) multipl atrezi seklinde isimlendirilmektedir. Dilate
jejunum ile distal arasi ¢ap farki 1/8dir.
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EPIDEMIYOLOJI

Anorekral malformasyonlar cok genis bir hastalik yelpazesini
icermektedir. Anal bolgedeki tum patolojiler genel olarak bu
baslik altinda toplanmakla beraber bu derste agirlikli olarak
anal atreziden bahsedilecektir.

imperforate anus yiizyillardir bilinmesine ragmen tedavisi
konusunda ilk kez Amussat, 1835’te rektumu deriye anoplasti
yapmistir. Oysa bundan once 15. yuzyilda Serafettin Sabuncuoglu,
anal atrezili olgularin kizgin demir qubukla daglanarak tedavi
edilebilecegini tariflemis ve kitabinda gravir resim olarak
tasvir etmistir (Resim 1). Stephens insan otopsilerinde yaptigi
calismalar ile anorekral bolge anatomisini ortaya koymustur
ve ardindan 1953’te sakral yaklagimla abdominoperineal
cerrahi onarimi tariflemistir. Bu yontemde puborektal halkanin
korunmasiyla kontinans mekanizmasinin  korundugu ileri
surilmustur. Bu teknikten modifiye edilerek posterosagittal
anorektoplasti ile ilk olgu 1980’de Dr. Alberto Pena tarafindan
opere edilmistir. Dr.Alberto Pena, posterorektal anorektoplastiyi
tanimlayarak anorektal malformasyonlu hastalarin takip ve
tedavisinde gercek bir devrim yaratmistir.

Resim 1. Serafettin Sabuncuoglunun kizgin demir gubukla anal
atrezili bir cocukta aniisiinu daglayarak agilmasinin gravdr resmi
(Prof. Dr. Cenk Buyukinalin izniyle 1990 yilinda Istanbul'da

duzenlenen Anorektal Malformasyonlar
duyurusundan alinti yapilmistir).

Workshop  Poster

1/5000 canli dogumda bir goralur denilmekle beraber tum
anorektal patolojiler hesaba katilirsa bu oranin daha yuksek
oldugunu gozlenmektedir.

Erkek kiz orani 2:1'dir. Bir kardeste varsa diger kardeste
olma ihtimali %Z1'dir. Erkeklerde en sik gorilen anorektal
malformasyon rektolriner fistulli anal atrezidir; kizlarda ise
rektovestibller fistulli anal atrezidir. Fistulsiz anal atrezi
hastalarin %5’inde ¢ok nadir gorilen bir defekt olup Down
Sendromu ile birlikte goralur. Mesane boynuna fistullu atrezi
erkeklerin %10'unda gorulur. Anorektal malformasyonlarda ek
olarak genitolriner anomaliler %20-54, kardiyak anomaliler
%30, Hirschsprung hastaligi %5 gibi gorulebilmektedir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

1960l yillara kadar maternal talidomid, tridione gibi ilaglar
kullanan gebelerin fetuslerinde pek ¢ok anomaliler ile birlikte
anorektal malformasynlar da sik gortlmustir. Deneysel
calismalarla domuzlarda adriamisin ile anal atrezi modelleri
olusturulmustur. Birtakim cevresel faktorlerin etkiledigi bir
gercektir. Birtakim sendromlarda anal malformasyonlarin
olmasi genetik mi sorusunu da glindeme getirmektedir.
Sonucta c¢evresel etmenler, kimyasal ajanlar ve genetik
anormalliklerin anorektal malformasyonlar ve/veya beraberinde
komplike anomaliler ve sendromlarla sonuclaniyor olmasi
multifaktoriyel nedenli oldugunu distindirmektedir.

PATOLOJI

Sagittal planda bir insani ortadan ikiye ayirirsak, plan lzerinde
baktigimizda, rektumun pelvik periton hizasindan deriye
agizlasana kadar bir kas hunisinin tam ortasindan gectigini
goruriz. Huni seklindeki bu yapiyr Ustte transvers diizlemde
levator ve puborektal kaslar, orta kisimda dikey planda hemen
rektumu saran kas kompleksi ve barsak duvarindaki internal
sfinkter kaslari, altta ise anusiin cevresindeki sirkiler tarzda
yerlesen eksternal sfinkter kaslari meydana getirir. Rektum bu
kas yapisinin tam ortasindan gecerek anus olarak deride sonlanir.
Anorektal anomalilerde ise anls veya rektum bu kas yapisinin
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icinde normal konumunda degildir; veya kor sonlanmis veya
olmasi gereken yer disinda bir yere fistllize olmustur. Fistil
erkekte deri, Uretra veya mesaneye; kizlarda deri, vulva, vagina
ve ¢ok nadiren mesaneye olabilir.

Fekal desarj ve fekal kontinans icin anal acgikligin olmasi
ve anorektal bolgede kas, sinir yapisinin iyi gelismis olmasi
yani sira defekasyon refleks arkininda tam olmasi gereklidir.
Sakrospinal bodlgede kemik ve sinir yapisinin tam ve beyin
defekasyon merkezi ile afferent ve efferent ileti yollarinin iyi
gelismis olmasi fekal kontinans igin gereklidir.

Anorektal malformasyonlar bir takim sendromlarin bir parcasidir.
Bunlar; VATER sendromu, VACTERL sendromu, Currarino triadi
(@anal darlik, presakral kitle, sakral agenezi), OICS sendromu
(Omfalosel, Imperfore anus, cloaca ekstrofisi, spina bifida) =
OESIS sendromu = Alt midline anomalileri sendromu, Cat-Eye
sendromu (iris Kolobomu).

Anorektal malformasyonlarin siniflandirilmasi tedavi seklinin
belirlemesinde cnemlidir (Tablo 1).

Tablo 1. Ayrica anorektal malformasyonlarin siniflandirilmasi
tedavi seklinin belirlemesinde onemlidir. Yiiksek ve orta
tiplerde kolostomi sonrasi onarim planlanirken, alcak tiplerde

kolostomisiz onarim yapilir. Ustten asagiya dogru her bir boliim
alcak, orta, yiiksek ve komplike malformasyonlarin kiz ve
erkeklerdeki dagilimini gostermektedir

ERKEK

KIZ

Anokitenoz fistul
Anal stenoz

Anokiitenozfistiil. stenoz,

membran, bucket handle

Rektovestibiiler fistiil

Rektouretral bulbar fistiil SEN I
Fistiilsiiz anal atrez

Fistiilsiiz anal atrez:

Rektovaginal fistul
Fistillsiiz anal atrez
Rektal Awrezi ve stenoz

Rektotiretral prostatik fistal
Rektovezikal fistil
Fistiillsiiz anorektal atrezi

Persistent Kloaka
Komplike malformasyonlar

Komplike malformasyonlar

Alcak tipte anal atreziler (rektum deriye 1 cm kadar yakin) kiz
ve erkeklerde benzer lezyonlardir ve ayni sekilde adlandirilir:
Perineal membran, anal darlik, fistlilsliz anal atrezi, perineal
fistulld anal atrezi, anterior ektopik anus.

Orta tipte anal atreziler (rektum deriye 1-2 cm kadar uzakta)
erkeklerde rektobulber Uretra fistullu anal atrezi ve fistllsuz
atrezi olabilir. Kizlarda rektovestibuler fistullu anal atrezi veya
fistulsiz atrezidir.

Yuksek tipte anal atreziler ise erkekte rektoprostatik uretra
fistUlll anal atrezi, rektovezikal fistllli anal atrezi, fistlilsliz
atrezi kizlarda ise rektovaginal fistlilli atrezi,rektovezikal fistillu
atrezi, fistllsliz atrezi, kloaka anomalisi (persistant cloaca)
seklinde isimlendirilir. Yine bu grupta kiz ve erkeklerde ¢ok
komplike anomaliler de (kloaka ekstrofisi gibi) bulunmaktadir.

KLINIiK

Prenatal tani genellikle konulamayabilir, cinkl polihidramniyos
diger intestinal atrezilerde oldugu gibi her zaman belirgin
degildir. Dogum sonrasi dikkatli bir perine muayenesi
yapilmayan cocuklar taburcu edilebilmektedir, 6zellikle rektal
atreziyi inspeksiyonla anlamak mimkin degildir (Resim 2).
Bazen bebekler evden karinda sislik, safrali kusma, mekonyum
¢ikartamama, anlsinun kapali olmasinin farkedilmesi ile
getirilebilmektedir.

Bebek dogdugunda tam fizik muayene ile ek patolojiler
dislanmalidir. Perineal muayene tum yenidoganlarda dikkatle
yapilmalidir. lyi gériinimlii ve anal karaltinin oldugu perine,
kas yapisinin daha normale yakin oldugunun bir gostergesidir.
Perineal body raphe’si boyunca pearl = inci tanesi (denilen
deriye fistulize olamadan epidermisin altina kadar gelmis
mekonyum) olmasi algak tipte anal atrezinin gostergesidir.
Bucket Handle yani Kova sapi = bavul sapi deformitesinde
anal karaltinin Uzerinde sap gibi bir deri koprusu vardir,
bu da alcak tipte anal atrezinin bir bulgusudur (Resim 3).
Anal cukurun ve anal karaltinin belirsiz oldugu ve intergluteal
sulkusun gelismedigi olgularda kotu yad a duz gorunumli bir
perine yuksek tipte anal atrezinin kas yapilarinin dolayisiyla
da sfinkter kontroliiniin iyi olamayacaginin bir gostergesidir.
Erkek cocuklarda deriye herhangi bir fistul yoksa idrardan
mekonyum gelip gelmedigini takip icin hemen idrar kolektori
takilmalidir. Idrarin hafif bulanik dahi olmasi fistiil lehinedir,
berrak ise mutlaka mikroskopik olarak da degerlendirilmelidir,
idrardan bol mekonyum gelmesi fistulun yuksek seviye yani
mesane boynuna ya da mesaneye olduguna isaret eder (Resim
4).

Kiz cocuklarinda perineal muayenede deriye, vulvaya veya
vaginaya fistul var mi degerlendirmelidir. Perine veya fistul
varsa bujilerle dilate edilerek mekonyum desarji saglanmalidir.
Cok kiicuk fistilller ilk saatlerde gorulemeyebilir, ilk 24 saat
perine muayenesi tekrarlanmalidir (Resim 5). Perineal agiklik
tek ise Uretral, vajinal ve anal agikligin bu tek agikliktan secilip
secilemedigine bakilmalidir (Resim 6).

Sakral palpasyonla sakrum ve koksiksin tam olup olmadigi,
deride herhangi bir orta hat lezyonu var mi bakilmalidir.
Ayrica VATER sendromu, VACTERL sendromu, Currarino triadi
(anal darlik, presakral kitle, sakral agenezi), OICS sendromu
(omfalosel, imperfore anus, Cloaca ekstrofisi, spina bifida) =
OESIS sendromu = Alt midline anomalileri sendromu (Resim 7),
Cat-Eye sendromu (iris kolobomu) agisindan hastanin tum fizik
muayenesi dikkatlice tamamlanmalidir.

RADYOLOJi

Babygram: Yenidoganin boyun, gogus, karin ve pelvisini (hatta
yanda kollarini) igeren duz grafidir. Babygram cekilirken
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dikkat edilecek hususlar; ek patolojileri degerlendirmesi ve
Ust gastrointestinal atrezilerin dislanmasi agisindan mideye
nazogastrik tlp yerlestirilmesi, ayakta ¢ekilmesi ve ilk filme
mutlaka sag isaretinin konulmasi onemlidir. Anal atreziye
eslik edebilecek duodenal atrezi, 6zofagus atrezisi, vertebral
anomaliler, iskelet anomalileri, ve kardiyak silliete gore
dekstrokardi ya da sagdan donen arkus aorta olup olmadigi
acgisindan degerlendirilir (Resim 8).

Invertogram (Wangensteen-Rice grafisi) veya Cross-table lateral
grafi: Fistiillu kiz anal atrezi hastalari, kova sapi ya da inci tanesi
belirtisi olan atrezili kiz veya erkek hastalar hari¢ diger tim
atrezilerde mutlaka yapilmalidir. Film cekmek icin; kor rektuma

yutulan havanin ulasabilmesi i¢in 18-24 saat beklenilmelidir.
Grafiyi ¢ekmeden once anal karalti Uzerinde radyoopakt bir
madde isaret olarak bantlanir ve rontgen Ulzerinde cizilen
pubokoksigeal ¢izgiye gore atrezinin yliksek tip, orta tip veya
algak tip atrezi olduguna karar verilir.

Direkt = Assendan Uretrogram: Erkeklerde (iriner fistiilii
gostermek icin invertogram/cross table grafi sonrasi hemen
yapilmalidir.

Batin US: Uriner sistem ve genital ic organlar degerlendirilir.
ECHO: Kardiyak anomalileri gostermek icin gereklidir.
Cranial ve spinal US: Eslik edebilecek patolojileri gdstermek igin
gereklidir.

Resim 2. A. Fizik muayenede dikkat edilmedigi takdirde anal cukur ve iyi gelismis gluteal yarik nedeniyle anal atrezi olgulari fark edilmeyebilir. B.
Dikkatle yapilan muayenede bucket Handle ve hemen oniinde minik bir anokutanoz fistiilden mekonyum geldigi gortilmektedir.

Resim 3. A.Erkek bir hastada, alcak tipte anorektal malformasyonun vertikal planda diyagrami. B. Buckett Handle deformitesi alcak tipte anorektal
anomalinin isaretidir, siklikla erkek bebeklerde gariilir. C. Bu olguda sinir kas stimulatori ile anlislin yerinin tam tespiti sonrasi norektoplastinin

tamamlanmis hali gorilmektedir.
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LABORATUVAR

idrar tahlili: Anal atrezili erkeklerde Uriner fistiil varsa idrarda
mekonyum partikilleri mikroskopik veya makroskopik olarak
goralur.

Sendromik tim olgularda ve ozellikle iris kolobomu olan
tim olgularda genetik konsultasyon ve kromozom anomalisi
yapilmalidir.

Bazi anorektal malformasyonlarda kuskulu genitalya durumu
soz konusu olabilir; bu olgularda mutlaka kromozom anomalisi

gorilmelidir. Genital anomaliler eslik ettigi durumlarda
dikkatle degerlendirilmeli ve genetik endokrin konsultasyonlari
yapilmalidir.

TEDAVi

Anorektal malformasyonlarin siniflandirilmasi tedavi seklinin
belirlemesinde onemlidir. Literaturde glinimuze degin pek ¢ok
ameliyat teknikleri kullanilmistir:

¢ Kapali anusun kizgin demirle daglanmasi !!! (15. ylzyil)

e Cut-back

Resim 4. A. Mesaneye fistillu yliksek tipte bir anal atrezili erkegin vertikal planda kesit diyagrami. B. Yiksek tipte anal atrezide anal gukur ve
intergluteal sulkus dlzdir, perine goruinim iyi degildir. C. Abdominal yolla rektoperineal fistuli onarilan hastanin rektumu, perineye pulltrough

yapilmis son durumu gorilmektedir.

Resim 5. A. Perineye fistlllu anal atrezili bir kiz olguda vertikal planda kesit diyagrami. B. Rektovestibuler fisttilli anal atrezili olguda fistiilden
hegar buji ile dilate edilmektedir. Hastanin Uretral agikligi ile anal fistili arasinda vajinal agiklik gorilmektedir. Bu olguda ayni zamanda vajinal
atrezi de mevcuttur.
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e V-Y plasty ¢ Posterior sagital anorektoplasti (PSARP)

» Anal transplantasyon ¢ Laparoskopik endorektal pull-through.

e Abdominoperineal pull-through ¢ Urogenital sinus mobilizasyonu, total Urogenital sinUs
« Sakroperineal pull-through mobilizasyonu

« Anterior perineal yaklasim PSARP 1980'li yillardan sonra ¢ok popiilarize olan kontinans
« Endorektal rektoplasti ve kozmetik agidan nispeten daha iyi bir ameliyat yontemidir.

Resim 6. A. Persisten kloakali bir kiz olguda vertikal planda kesit diyagrami. Persisten kloakada perinede tek agiklik olup Uretra, vajina ve anus
bu ortak kanala agilmaktadir; dis baki ile Gretral, vajinal ve anal orifis segilememektedir. B. Ortak kanali daha kisa nispeten daha hafif persisten
kloakali bir kiz olgusunda hafif bir anal ¢ukur gortlmektedir. C. Ortak kanali uzun agir bir persisten kloaka olgusunun perine gérinimd, anal
gukur veya gamze yoktur. D. Persisten kloakali olgunun posterosagittal yolla anorektovajinoplastisi tamamlanmis olup yikaridan asagiya dogru
uretrada foley kateter, vaginada ince hegar buji (no: 8), anuste kalin hegar buji (no: 12) goérulmektedir.

Resim 7. OESIS sendromunda kloaka ekstrofisi ve spina bifida birliktedir, bir cogunda ayrica kardiyak malformasyonlar da olabilmektedir, cogu
yenidogan doneminde kaybedilmektedir. Yasayan olgularimizdan (giiniin yenidogan donemindeki fotograflari goriilmektedir. Bu olgularda,
normale yakin bir perine elde etmek igin pek cok operasyon gerekmektedir; bir cogunda kolostomi émur boyu kalici olmaktadir.
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Resim 8. Anal atrezili olgularda ayakta karin grafisi mutlaka
gorulmelidir. Ayakta cekilen batin grafisi ile Pos kolon olup
olmadigi boylelikle ayirt edilebilir.

Sinir kas ileti stimulatort yardimi ile rektumun kas kompleksi
icinden anal karalti bolgesine yerlestirilmesi esasina dayanir.
Son vyillarda endoskopik olarak anal karaltidan girilerek
rektumun pulltrough yontemi ile ¢ekilmesi anus olusturulmasi
gundemdedir, ancak vyeterli hasta birikimi olmadigi igin
sonuglarin PSARPa Gstiinligi acisindan heniiz birsey soylemek
icin erkendir.

Alcak tip atrezilerde kolostomisiz minimal PSARP yontemi
en siklikla uygulanmaktadir. Yiksek tip atrezilerde Once
kolostomi agmak 4-6 ay sonra PSARP ameliyatini yapmak tercih
edilmektedir. Intermediate yani orta tip atrezilerde segilmis
olgularda kolostomili veya kolostomisiz operasyonlar tercih
edilebilir.

Deriye veya vulvaya fistlile olmus atrezilerde dnce fistul dilate
edilerek hastanin bol desarj olmasi saglanir. Dilatasyonlara
cevap veriyorsa bir yas civarinda degerlendirilerek gerekirse
ameliyati planlanir.

PROGNOZ

Postoperatif erken donemde yara yeri enfeksiyonu, insizyon
detasmani, fistil reklrrensi, dretral veya anal darliklar
olabilmektedir Anal darliklar ameliyattan sonra ozellikle
yeterli ve uygun dilatasyon programi yapilmayan olgularda geg
donemde de goriilebilmektedir.

Uzun donem sonuglarinda konstipasyon veya anal inkontinans
en onemli problemlerdir. Anal inkontinans vyuksek tip
atrezilerde; kronik konstipasyon ise alcak tip atrezilerde anal
bolge ameliyatlarindan sonra beklenilen bir durumdur. Kronik
konstipasyon diyet ve tuvalet terbiyesi ile dlizenlenebilmektedir.
Ancak anal inkontinansli olgularda bezden ¢ikma doneminde
konstipasyon onleyici diyet ve tuvalet terbiyesi ile kuru kalmasi
pek miimkiin olmamaktadir. Bu olgularda ancak barsak yonetimi
tedavisi (bowel management theraphy) ile hastanin kuru kalmasi
saplanabilmektedir, boylelikle hasta sosyal olabilmektedir.
Burada hastanin konstipasyon vyapici diyetle beslenmesi;
aksam yemegi sonrasi gunlik bosaltici lavman ile desarjinin
saglanmasi; sabah evden c¢ikmadan once rektal bosaltimin
saglanmasi ile hastanin giin boyu kuru kalmasi saglanmaktadir.
Hastanin onlu yaslara geldiginde glnlik lavmanlarini kendisi
yapabilmesi icin ACE/MACE gibi karin duvarindan agilan
apendikostomi ile kolonunu yikayabilmesi saglanir.

Rektal prolapsus yuksek tipte anal atrezilerde Ozellikle daha
siklikla karsilasilan bir durumdur; perianal ve pelvik kas
gelisiminin ya da tonusunun olmamasi nedeniyle mukozal veya
total prolapsus durumuna gore gerekli operasyonlari yapilir.
Kozmetik bozukluklar posterosagittal anorektoplasti disindaki
olgularda daha sik olmakla birlikte tim olgularda olabilir.
Ozellikle bu bélgeden cok operasyon geciren ve sekonder
iyilesmeye birakilmis olgularda skatriksler veya frozen pelvis
gibi durumlar da gorulebilir.
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GIRIS VE TANIM

Malrotasyon, barsaklarin intrauterin donemdeki rotasyon
(donme) hareketini tam olarak yapamasi anlamina gelir.
Malrotasyon sonucunda barsaklarin mezenteri karin arka
duvarina fiksasyonunu tamamlayamaz, degisik derecelerde
fiksasyon anomalileri meydana gelir. Barsak mezenterinin
malrotasyon malfiksasyon anomalileri volvulusa neden
olarak semptomatik olur; volvule olan barsak bolimu ve
seviyesine gore hasta barsak obstriksiyon bulgulari ile
karsimiza gelirler.

Volvulus, cocuk cerrahisinin travmalardan sonraki en acil tani
koyularak tedavisinin yapilmasi gereken klinik tablosudur.
Yenidoganlarda ensiklikla midgut volvulus denilen terminal
ileum, cekum ve ¢ikan kolonun volvule oldugu ve genellikle
etkilenen bagirsagin tam nekrozu ile sonuglanan ve kisa barsak
sendromuna yol agan volvulus sonuglari itibariyle morbid ve
mortal seyirli hastaliktir. Kolon mezenteri anomalileri sonucunda
rektosigmoid kolon volvulusu, transvers kolon volvulusu da
meydana gelebilmektedir; kolonsik volvulusla genellikle
ilerleyen yaslarda gorilir; c¢ocuklarda daha nadirdir. Uzun
mezentere veya kistik fibrozise bagli segmenter ileal dilatasyon
sonucunda da ileal volvulus meydana gelebilmektedir; burada
etkilenen barsak uzunlugu daha kisa oldugu icin kisa barsak
riski daha az olmakla birlikte kistik fibrozisli olgularda morbid
seyirli olabilmektedir.

EPIDEMIYOLOJi

Orta barsak volvulusu potansiyel olarak her yasta ortaya
¢ikabilir, ancak olgularin yaklasik %75'inde dogumdan bir ay
icinde ortaya ¢ikar; bunlarin ¢ogunlugu ilk hafta icinde olur;
tim olgularin %90'1 1 yil icinde volvule olur.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Normal bir rotasyon sonucunda barsaklar normal bir
yenidogandaki konumunu alirlar. Yani, duodenum pilordan
sonra vertebral kolonun sagina gegip asagl ve sola donerek
tekrar vertebral kolonun onunden gecerek sol Ust kadranda
Trietz ligamaninda sonlanir ve c seklini olusturur. Cekum sag
alt kadrana yerlesir ve karin arka duvarina burada yapisir. ince

barsak mezosu Trietz ligamanindan (sol Ust kadran) baslayarak
sag alt kadranda cekuma kadar uzanarak tlim karin arka duvarina
ince barsaklarn tutturur (Sekil 1). Barsak mezenterinin karin
arka duvarina fikse olamamasi sonucunda barsakta rotasyon
anomalileri meydana gelir.Bagirsagin malrotasyon malfiksasyon
anomalileri nedeniye barsaklarin normal konumunu alamamasi,
barsaklarin mezenteri etrafinda donerek volvule olmasina ve
intestinal obstruksiyona yol acar.

Barsak ve mezosunun gelisimi 8-10 intrauterin haftalarda
tamamlanir. Karin 6n duvari anomalileri (gastrosizis, omfalosel)
ve konjenital diyafragma hernilerinde barsak malrotasyon ve
malfiksasyon anomalileri bulunmaktadir; bu da volvulus riskini
beraberinde getirmektedir.

PATOLOJI

Tam malrotasyon: Duodenun c seklini alamamistir. Cekum orta
hatta duodenum Uzerine basi yapar. Cekumdan duodenum
Uzerine uzanan konjenital bantlar (Ladd bantlar) mevcuttur;

Sekil 1. Barsak mezenterinin karin arka duvarina yapisma hatti
mide arkasindan ¢ekuma dogru diiz bir gizgi Uzerindedir.

Eqhostad coteyivafspostagxraibcom / pelinkoray@gmail.com
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bu bantlar da doudenuma basi yaparak doudenum tikanikligina
neden olurlar (Sekil 2).

Kismi malrotasyon: Tam malrotasyondan farkli olarak duodenum
¢ seklini almistir. Cekum orta hatta duodenum Uzerine basi yapar.
Cekumdan duodenum Uzerine uzanan konjenital bantlar (Ladd
bantlari) mevcuttur, bu bantlar da doudenuma basi yaparak
doudenum tikanikligina neden olurlar (Sekil 3).

Volvulus: Tum ince barsaklar mezenter kokunun dar bir hatta
karin arka duvarina bagli olmasindan dolayi kendi mezenteri
etrafinda donmustir. Hem barsak tikanikligi hem de barsak
dolasim bozuklugu olusmustur. isemik barsak uzunluguna gére
kisa barsak ile sonuglanir. Midgut volvulus kesinlikle kisa barsak
ile sonuglanir (Sekil 4).

KLINIK

Duodenumdaki basinin derecesine ve bunun sonucunda da
duodenumda olusacak olan tikanikligin derecesine bagli
olarak tam ya da kismi duodenum tikanikligi tablosu ve safrali
kusma gelisir. Tam tikanikliklarda klnik belirtiler bebek dogar
dogmaz bebegin beslenmesi ile ortaya cikar; tam olmayan
tikanikliklarda tani klinik belirtiler tam oturmadigindan
gecikebilir.

Safrali kusma sonucu sivi kaybi, elektrolit kaybi, dehidratasyon
ve hipovolemik ve agri soku gelisir.

Saglikli bir yerni dogan bebekte ani baslayan huzursuzluk,
safrali kusma, karinda sisme genel durumda saatler icerisinde
hizla bozulma ve kanli kaka yapma durumunda volvulus

Sekil 2. Tam Malrotasyonda duodenum “C” seklinde gelismemis
olup ¢ekum duodenuma Ladd bandlari ile yapismistir.

akla getirilmelidir (Resim 1). Kanli kaka ince barsak larin ya
da kolonun iskemiye ugdradiginin yani dolasim bozuklugu
oldugunun yani volvulusun belirtisidir. Volvulus durumunda
hizla haraket edilerek bebegin hazirliklari tamamlanir
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Sekil 3. Kismi Malrotasyonda duodenum “C” seklindedir, ancak
¢ekum orta hattan duodenum lzerine Ladd bandlari ile yapisik
olup duodenumu obstriikte eder.

Sekil 4. Midgut volvulusunda duodenum tguincii kismindan itibaren
transvers kolonun ortasina kadar tiim ortabarsak dar mezenter
koku etrafinda donerek volvulusa neden olur. Volvule barsaktaki
iskemik hasar derecesine gore barsak kaybr meydana gelir.
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tamamlanmaz operasyona alinmasi gerekir. Aksi durumda
bebek tum ince barsaklarini gelisen nekroz sebebi ile kaybeder.

RADYOLOJi

Ayakta direkt batin grafisinde, kismi ve tam malrotasyonda bir
bulgu vermeyebilir,ancak obstriksiyon bulgusu veya volvulusde
barsak anslari bir tarafa toparlanmistir; genellikle volvuluste
orta hatta barsak anslari izlenir.

Lavman opakt grafisinde kolonun normal sekilde olmadigi
gekumun sag ust veya orta da oldugunun gorilmesi tani
koydurucudur. Basingli verilen lavman opakta ragmen sol ust
koseden daha yukariya opakt madde gegirilemiyorsa volvulusa
(ya da ¢ok nadiren intrauterin midgut volvulusa sekonder
gelisen kolonik atreziye) isaret eder.

Kontrastli Ust pasaj grafisi ile de taniya gidilebilir; ancak
dudenum c ansini tamamlamis kismi malrotasyonlarda tani
konulamayabilir; bu durumda tim barsaktan opakt made
atilana kadar (bazen iki tg¢ glin) bekleyerek lavman opakt grafisi
¢cekmek gerekecektir. Dolayisiyla malrotasyon malfiksasyon veya
volvulus icin opakt grafi gorulecekse lavman opakt grafisini
daima once ¢ekmek gereklidir.

TEDAVI

Her durumda cerrahidir. Sag Ust kadran insizyonu ile laparotomi
yapilir. Duodenuma basi nedeniyle ya da ladd bantlari nedeniyle
tikaniklik varsa duzeltilir. Volvulus var ise barsak mezenteri
dondugu yonun aksi yoninde cevrilerek devolvule edilir.
4-6 saati ge¢meden tanisi konularak erken cerrahi tedavisi
ile detorsiyon sonrasi barsak dolasimi normale donebilir;
aksi takdirde midgut volvuluslari daima barsak nekrozu ile
sonuglanir; kisa barsak sendromuna yol agar (Resim 2). Kolon
volvulusu da genellikle daha ileri yaslarda benzer obstriiksiyon
tablosu nedeniyle karsimiza ¢ikar; tedavisi cerrahisi (Resim 3).

Resim 1. Yenidogan ve infantlarda ani gelisen batin distansiyonu,
genel durum bozuklugu, safrali kusma ve gaita yapamama ilk
olarak volvulusu akla getirmelidir.

PROGNOZ

Ladd proseduri ve barsak mezenter kokil genisletiren olgularda
prognoz iyidir. Barsak iskemisi olmadigi durumlarda seyir iyidir.
Volvulus rekirrensi nadir de olsa gorilebilir. Brid ileusu 6-10
olguda gorulebilir.
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Resim 2. Intrauterin donemde malrotasyon malfiksasyon
anomalisi nedeniyle intrauterin volvulus sonrasi jejunoileal atrezi
gelisen bir yenidoganda tamamen nekroza giden distal ileum ansi
gorulmektedir. Tabiki bu hastada kisa barsak sendromu kaginilmaz
bir durumdur.

Resim 3. Malrotasyon malfiksasyon anomalisi varsa volvulus
hayatin herhangi bir déneminde gorulebilir. Transvers kolon
volvulusu olan bir vyasindaki olgunun ameliyat fotografi
gorilmektedir.
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Kisa barsak sendromunun prognozu kotudur. Midgut volvulusu
nedeniyle geride sadece trannsvers kolonun distali kaldigi
icin TPN ve opnunn komplikasyonlari ile hasta uzun vadede
genellikle kaybedilir. Ince barsak nakillerinde yasam siiresi
basarili olgularda 3-4 yil seklindedir.

Rektosigmoid veya kolon volvuluslari daha iyi seyirlidir.
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GIRIS VE TANIM

Mekonyum ileusu, mekonyumun distal ileum ve kolonda
impakte olmasi sonucu intraluminal obstriiksiyon olusturmasi
durumudur. Genellikle kistik fibrosis hastalarinda gorilmekte
olup kistik fibrozisin (KF) en erken klinik bulgu veren
komplikasyonudur; mekonyum ileusu alt gastrointestinal
sistem obstriiksiyonu yapan ileal atrezi ve terminal ileum
aganglionozisinde de gorilebilir.

Mekonyum ileusu KFli  yenidoganlarda  kalinlasmis
mekonyumun  olusturdugu bir intestinal obstriiksiyon
tablosudur. Mekonyum ileusu bebegin kendi mekonyumunun
neden oldugu barsak tikanikligi ve onun komplikasyonu
sonucu olusan klinik tablolari kapsamaktadir. Mekonyum
ileusunda, mekonyumun limeni dolduran ve barsak duvarina
siki yapiskan yapisi nedeniyle mekanik tikaniklik meydana
getirir; proksimalindeki ince barsaklarda yaygin distansiyon
olusur.

EPIDEMIYOLOJI

KF hastaligi, otozomal ressesif gecislidir. 1/2500 oraninda
gorullr. Beyaz irkta sik gorllen genetik bir hastaliktir. Beyaz
irkin en sik rastlanan oldurici genetik hastaligidir. KFTR
geninin mutasyonu sikligi, Anglosaksonlar'da 1/2500, Afrika’da
1717000, Turkiye tam bilinmemektedir; ancak akraba evliligi
yuksek toplumlarda gorulme sikligr artmaktadir. Ortalama
omur yaklasik 40 yildir. Mekonyum ileusu, KF’li yenidoganlarin
yaklasik %10-20'sinde gorilen erken bir klinik belirtidir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Normal sartlarda mekonyum yumusaktir ve bebegin barsak
hareketleri ile ileri itilerek ince barsaklar, kalin barsaklar ve anus
yolu ile atilir. Ancak mekonyumun koyulasmasi ve akiskanligini
kaybetmesi sonucunda barsaklarda, ozellikle terminal ileum
dizeyinde tikaniklik geliserek klinik tabloyu olusturur.
Mekonyumun koyulasmasi ise siklikla KF hastaliginda ortaya
¢ikar. Bu hastalikta akciger, pankreas, sindirim kanali, ter bezleri
gibi mukus salgilayan organ ve sistemler tutulur. Mekonyumun
yapiskan ve hiperviskdz hal almasi anormal mukus salinimi
sonucudur.

KF hastaliginda egzokrin salgi bezleri tutulmustur. Bu hastalik
KF genindeki mutasyonlar sonucu olusmaktadir. KF geni, 7.
kromozomun q22-31(uzun kol) bolgesinde bulunur ve 1480
amino asitlik kistik fibrozis transmembran regulator (KFTR)
proteini sentezletir. KFTR proteini, hava yolu epiteli,submukozal
bezler, pankreas, karaciger, ter bezleri ve lGreme organlari gibi
bircok egzokrin epitelde iyon transportunun dengelenmesinde
rol oynar. KFTR proteini, elektrolitlerin (Cl ve Na) membranin
elektrokimyasal gradiyenti ile her iki yone pasif olarak hareket
edebildigi bir bir kanal olusturur.

KF de KFTR protein fonksiyonundaki bozukluk sonucu
sodyum, klor ve su transportu bozulur. Bunlarin hticre disina
salgilanamamasi epitel yilzeyinde dehidratasyona mukus
stazina neden olur. Dehidrate mukus birikimiyle de hiperviskoz
(yapiskan) mukoid salgilar olusur. Bu salgilarin terminal ileumda
birikerek, tikaniklik yapmasi sonucunda mekonyum ileusu
tablosu olusur.

PATOLOJI

Mekonyum ileusunun 2 tipi tanimlanmistir: Basit ve komplike tip.
Basit tip en stk dogum sonrasi karin distansiyonu, safrali kusma,
24-48 saat icinde mekonyumun ¢ikmamasi ile karsimiza gikar.
Komplike tipte digerinden farkli olarak siklikla dogum sonrasi
ilk 24 saat icinde ortaya c¢ikan ve ilerleyici karin ditansiyonu,
pnomoperitoneum, peritonit ve batin duvari inflamasyonu
bulunur. Bu tipe siklikla hipovolemi ve sepsis bulgulari da eslik
eder.

KLINIK

Dogumdan itibaren batinda distansiyon ve kusma bulgulari ile
basvururlar.Bebek mekonyumunu ilk 24-48 saatte ¢cikarmamustir,
lavmanlarla distal kolonun salgilarini ¢ikarmasi yanlislikla
defekasyon yapti seklinde algilanabilir. Komplike olmus tiplerde
bebek dogdugu anda batin distansiyonu mevcuttur. Mekonyum
ileusu, terminal ileum tikanikligr tablosu ile karsimiza gelir.
Yenidogan da ince barsak tikanikliginin tipik bulgulari olan
safrali kusma, beslenememe, batin distansiyonu ve kaka
yapamama bulgulari mevcuttur.

E-posta: pelinkoray@gmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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RADYOLOJi

Prenatal US ile mekonyum ileusu taninabilir. ileri derecede
distandu barsak anslari, ekojenita artisi ve karin cevresi
olcuimlerinde haftasina gore artis izlenir. Her ne kadar bu
gorinim KFnin etken olmadigi mekonyum ileus olgularinda
da izlenebilirse de KF'nin neonatal donemde arastirilmasi igin
uyarici olmalidir.

Postnatal ayakta direkt batin grafisi; Tanida radyoloji
yardimcidir, ancak bulgular degiskenlik gosterir. KF’li olgularda,
ince barsaklarda dilatasyon mevcuttur, ancak obstriksiyonlarda
gozlenen tipik hava sivi seviyeleri gozlenmez. Bunun nedeni
akiskan olmayan koyu mekonyumun hava gegisine engel
olmasidir. Koyu mekonyum icerisinde hava habbecikleri
sikisarak sabun koplgu manzarasi veya buzlu cam goriinimdine
neden olur (Resim 1).

intra-abdominal kalsifikasyonlar prenatal perforasyon ve
sonrasi gelisen mekonyum peritoniti seklinde kendini gosteren
komplike tip mekonyum ileusunu dustndurmelidir. Asit ve
pnomoperitonium varsa dogum sonrasi perforasyon oldugu
dusunilmelidir. Yine de %35 oranda diz batin grafisinde
bulguya rastlanilmayabilir.

Baryum enema (lavman opakt grafisi) ile bir yandan ayirici
tani yapilmis olur, bir yandan da mekonyum ileusu olgularinda
koyulasmis mekonyumun kayganlastirilarak anisten ¢ikmasi
boylelikle tedavi edilmesi saglanabilir. Yiksek osmolar ozellikte
ve barsak duvarindaki siviyi limene cekerek osmotik ishal
olusturan ve suda eriyen kontrast madde ile cekilen lavman

ince barsaklarada dilate anslar

Resim 1. Proksimalindeki
izlenmektedir. Seviyeler keskin olmadigi icin kistik fibrozise bagli
mekonyum ileusunu diistindiirmektedir.

opak ile mikrokolon ve kalinlagmis mekonyumun olusturdugu
terminal ileumda “inci taneleri” gérinimi tani koydurucudur
(Resim 2).

LABORATUVAR

Her mekonyum ileusu olgusunda Ter testi ve KF gen testi ile
KF tanisi kesinlestirilmelidir. KF yenidogan tarama testleri
ulkemizde 2016’dan bu vyana uygulanmakatadir. Supheli
olgularda ter testi ve gen testi yapilmalidir. Ancak mekonyum
ileusu ile dogan bazi olgularda klinik bulgular tipik KF’'nin barsak
tutulumu ile uyumlu olmasina ragmen bazen ter testi veya gen
testi pozitif olmamaktadir; veya heterozigot pozitif olgularda
klinik bulgular belirgin olmaktadir, tedavi gerektirmektedir.

AYIRICI TANI

Mekonyum plug sendromu: KF'si olmayan olgularda da kolonik
motilite problemleri ve viskoz mekonyum nedeniyle olusan
mekonyum tikaclarinin ortaya ¢ikardigi gecici bir obstriiksiyon
nedenidir. En siklikla mekonyum ileusu ile karisir. Mekonyum
tikaci distal kolon seklinde olup siyah yesil rengiyle mekonyum
ileusundan ayinlir. Genelde bosaltici lavmanlarla tedavi olur,
cerrahi tedavi nadiren gereklidir. Ancak bu olgularda nadir de
olsa eslik edebilen Hirschsprung hastaligi akilda tutulmalidir ve
ter testi ile KF dislanmalidir.

Hirschsprung hastaliginin  total kolonik aganglionozis
mekonyum ileusu ile benzer klinik bulgu verir; rektal biyopside
aganglionozisin gosterilmesi ile tani alir. Mekonyum ileusu

Resim 2. Baryum enema grafisinde kullanilmamis kolonun kalem
gibi ince oldugu ve terminal ileuma dogru mekonyumlarin dolma
defekti gorinimu izlenmektedir.
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olgularinin ~ %5’inde beraberinde

olabilmektedir.

Hirschsprung hastalig

Noronal intestinal displazi olgulari da karsimiza mekonyum
ileusu tablosu ile gelebilirler. Hirschsprung hastaligi gibi rektal
biyopsi ile dislanmasi gereklidir.

TEDAVI

Oncelikle bebege rektal yoldan (n-asetil sisteinli) lavmanlar
yapilarak mekonyumun yumusatilarak bebek tarafindan
kendiliginden cikartilmasi hedeflenir. Bu islem ile basarili
olunamaz ise cerrahi tedavi yontemine gegilir. Bu yontemde
amag barsaklarin igini dolduran koyu mekonyumun terminal
ileumu acarak mekanik yoldan temizlemektir.

Lavman opakt grafisinde veya operasyon sirasinda irigasyon
amagli da kullanilan gastrografin (kontrast madde) ayni
zamanda tedavi edicidir. islem éncesi hastalarin cok iyi hidrate
edilmis olmalari ve genis spektrumlu antibitotikler ile korumaya
alinmig olmalari gereklidir.

Medikal vyaklagimin basarili olmadigi durumlarda veya
intestinal obstriksiyonu olan komplike olmus mekonyum
ileus olgularinda siklikla cerrahi midahele gerekir (Resim 3).
Cerrahi eksplorasyon ile yapiskan mekonyum bosaltilir (Resim
4); mekonyumun bosaltilma durumuna gore primer rezeksiyon
anastomoz veya stoma agilmasi (ileostomi) hastanin durumuna
gore uygulanan cerrahi segeneklerdir. Stoma agilanlarda
ameliyat sonrasi erken donemden itibaren n-asetilsistein
sollisyonu ile barsak irigasyonu uygulanir. Genelde bu uygulama
ile basarili olunur.

Resim 3. Mekonyum ileuslu bir olgunun eksplorasyonunda
terminal ileum bdlgesinde boncuk tarzda mekonyum topaklarinin
duvara ¢ok yapisik oldugu goriilmektedir. Bu olgularda ekstensive
aganglionozis veya noronal intestinal displazinin dislanmasi igin
acisindan rektal biyopsi yapilmasi ayrica gereklidir.

Resim 4. Kistik fibrozisli ileus

mekonyum
proksimladeki barsaktaki koyulasmis mekonyum siklikla beyaz
boncuklu partikiller icermektedir. Kistik fibrozis icin ¢ok tipik bir
mekonyum 6rnegidir.

olgularinda

Ancak intestinal volvulus, atrezi, perforasyon veya gangren
gelismis mekonyum ileuslu komplike olgularda barsak
rezeksiyonlari ve mukoz fistullu ileostomiler de yapilabilir.
Oral beslenmeye gecildiginde pankreatik enzim prepatlarinin
verilmesi gereklidir. Bu hastalarda solunum fizyoterapisi ve
akciger bakimi da 6nemlidir.

PROGNOZ

Stoma acilsin veya acilmasin zaman zaman ielus ataklari
gorulebilmektedir. Uygun dozda pankreas enzimi kullanilmayan
(fazla veya eksik dozda) hastalar geknellikle ileus ataklari ile
karsimiza ¢ikmaktadir. Bu hastalar siklikla sindirim sistemi
ile ilgili problemleri nedeniyle degil KF'de gozlenen enzim
defektlerine bagli gelisen akciger problemleri ile 30’lu yaslarda
kaybedilmektedir.
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GIRiS VE TANIM

Kolonun distal kisminda, en ¢ok rektosigmoid bolgede ve
rektumda parasempatik pleksus ganglionlarinin konjenital
yoklugu nedeniyle gelisen kronik, parsiyel, fonksiyonel bir
intestinal obstriksiyona Hirschsprung hastaligi (konjenital
megakolon) denilir.

Hastalik ilk kez 1691 yilinda intestinal obstriiksiyon nedeni
ile 6len bir hastada, Alman anatomist olan Frederick Ruysch
tarafindan tanimlanmistir. 1886’da Harald Hirschsprung bir
kongrede barsaklarda genisleme olan bir hastada tarifledigi
hastaligi sunmustur ve ardindan 12 hastalik bir seri yayinlamistir.
1901'de Tittel, asil patolojinin distal kolondaki sinir hticrelerinin
olmamasindan kaynaklandigini bildirmistir. 1946-1948'de esas
problemin myenterik ve submukozal pleksuslardaki ganglion
hucrelerinin yoklugunun oldugu tespit edilmistir. 1948'de
Swenson tam kat rektal biyopsi ile tani konulmasini ve daha
sonraki tedavinin planlanmasini giindeme getirmistir.

EPIDEMIYOLOJI

Hirschsprung hastaligi 1/5000 dogumda bir gorulir ve
erkek cocuklarda daha siktir. Uzun segment Hirschsprung
hastaligindan etkilenmis olan hastalarin ¢ocuklarinda %24-
29 oraninda hastalik gorulir. Rektosigmoid Hirschsprung
hastaligindan etkilenmis olan hastalarin erkek kardeslerinde
%4, kiz kardeslerinde %1 hastalik goriilme orani bildirilmistir.
Bazi kromozom delesyon anomalilerinde de Hirshsprung
hastaligi klinigi olusmasi ve bazi ailesel olgularin bildirilmesi
(%3-8) genetik gegisli mi sorusunu glindeme getirmektedir.
Trizomi21 13 q delesyonu, 2 p delesyonu ve translokasyonu,
Trizomil8 mozaik, RET proto-onkojeni 10q11.2 delesyonunda
Hirschsprung hastaligi gorilmektedir.

Hirschsprung hastaligi ile beraber gorilebilen diger herediter
bozukluklar: Waardenburg sendromu, Von Recklinghausen
sendromu, Smith Lemni Opitz sendromu, MEN Tip Il, Movat
Wilson sendromudur.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Hirschsprung hastaliginin etiyolojisi konusunda asagidaki
birtakim teoriler ileri sirulmuis olsa da tek bir nedenden

ziyade multifaktoriyel etmenlerle olustugu yoniinde fikir birligi

mevcuttur.

1. Goguin olmamasi: Noral krest hiicrelerinin distale gogiinde
sorun olmasi aganglionozise neden olur.

2. Mikrogevre (Ekstraselliler matriks proteinleri, fibronektin,
laminin,kollajen tip 4,hyaluronik asit dlizeyleri) yetersizlikleri
sonucunda noral krest hicre gdocunin olamamasi
aganglionozise neden olur. Fibronektin ve laminin ortamda
sinir hucrelerinin gocunli saglayan maddelerdir. Hlcre
disi alanda asiri laminin birikmesi ganglion hiicresi goginu
engelleyebilir.

3. immiinolojik teori: MHC Class Il antijenlerinin (T ve B
lenfositleri, makrofaj, dentritik hiicre, endotel hiicre) mukoza
ve lamina propriada ekspresyonunun artisi, noroblastlara
immunolojik cevabi (yani antikor gelisimini) artirir; bu da
normal gelisen ve go¢ eden noroblastlara kargi antikor
gelisimi sonucunda noroblastlarin yok olmasina neden olur.

PATOLOJI

Ganglion hcrelerinin kaynagi vagal noral krest hicreleridir.
Embriyoda, on barsak, orta barsak ve son barsak taslagi
olustuktan sonra barsak sisteminin sinirinervasyonu kraniyalden
kaudale dogru noral krestten noroblastlarin gog etmesiyle
baslar. Sinir hiicreleri 5. haftada 6n barsak, 6. haftada 6zofagus,
8. haftada transvers kolon ve 12. haftada rektuma ulasir. Sinir
pleksuslari: 1. Auerbach pleksusu veya myenterik pleksus;
sirkiiler ve longitudinal kas tabakalari arasinda, 2. Henle veya
derin submukozal pleksus; submukozada sirkller kaslarin ig
kenarinda, 3. Meissner veya submukozal pleksus; muskularis
mukozanin hemen altinda yer alir.

Normal gastrointestinal motilite ekstrensek ve intrensek
innervasyonun kontroliindedir. Ekstrensek kontrol; sempatik
ve parasempatik innervasyon, preganglionik kolinerjik ve
postganglionik adrenerjik sistem, non-kolinerjik ve non-
adrenerjik sistem ile olmaktadir. intrensek kontrol; enterik sinir
sistemi (vagal ve sakral bolgedeki noral krestten gelisir),diz kas
hucreleri, interstisyel cajal huicreleri ile olmaktadir.

Barsak motilitesi ganglionlarin intrinsik noronlari tarafindan
kontrol edilir ve gevsemeye neden olur. Hirschsprung
hastaliginda non-adrenerjik non-kolinerjik internéronlarin ve
nitrik oksitin yoklugu sonucu aganglionik segment gevseyemez,

E-posta: akaymakci@yahoo.com
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surekli kasili kalir. Proksimalindeki barsak dilate olmay abaslar.
Ganglion hucrelerinin olmamasi nedeniyle internal anal sfinkter
gevseyemez; yani rektoanal inhibitor refleks (RAIR) yoktur.
Dolayisiyla hasta defekasyon yapamaz.

Hirschsprung hastaliginda aganglionik distal segment dar
olup dilate ve hipertrofiye olmus proksimal barsak aslinda
normal ganglionik barsaktir. Genis barsaktan huni tarzinda
daralan gegis bolgesi mevcuttur. Distaldeki dar olan barsakta
submukoza (Meissner) ve intermuskuler (Auerbach) ganglionlar
yoktur; myelinli olmayan sinir lifleri belirgin olarak artmistir.
Histopatolojik olarak;

e Noropeptid Y iceren sinir liflerinin sayisinda >,

e VIP iceren sinir liflerinin sayisinda <,

» P maddesi igeren sinir liflerinin sayisinda <,

Metenkefalin iceren sinir liflerinin sayisinda <,

 Gastrin releasing peptid iceren sinir lifleri sayisinda <,

Peptid histidin izolosin iceren sinir Lliflerinin sayisinda <,

e Schwann hiicre antijeni <,

e NSE duzeyinde <,

e S-100 diizeyinde <,

e D 7 monoklonal antikor diizeyinde <, mevcuttur.

Aganglionik segment uzunlugu: %75 rekto-sigmoid, %17 uzun
segment (splenik fleksura-transvers kolon ortasi), %5-8 tim
kolonda gorilur. Cok nadiren (ultrashort) cok kisa segment, ya
da total intestinal aganglionozis de olabilmektedir.

KLINIK

Semptomlar: Aganglionik segmentin uzunluguna bagli olarak
degisebilir.Yenidogan doneminde mekonyum ¢ikisinda gecikme,
kusma (safrali veya safrasiz kusma) ve batin distansiyonu; daha
ileri yaslarda kabizlik, gelisme geriligi, tekrarlayan pis kokulu
ishal ataklari ve karin sisligi ile karsimiza gikar (Resim 1). Daha
ileri yaslarda ise bu bulgulara ilaveten kisa segment olgularda
rektosigmoide dev fekalom gelisebilir.

OYKU: Dogum sonrasi ilk 48 saat miidahalesiz mekonyumunu
¢ikaramama, kusma, batin distansiyonu, kabizlik, pis kokulu ishal
ataklar olup olmadiginin sorgulanmasi gereklidir. Lavmansiz
veya anal uyari yapilmadan gaita desarji saglanamaz.
Anamnezde mekonyum cikisinda gecikme, kabizlik, aralikli
pis kokulu ishal ataklari, laksatif veya lavman kullanilip
kullanilmadigi sorgulanmalidir. Daha ileri yaslardaki ¢ocuklarda
kabizlik ve aralikli olarak pis kokulu ishal ataklari mevcuttur.
Kronik bir oykunin ardindan ani intestinal tikaniklik veya
Hirschsprung enterokoliti tablosuyla karsimiza gelebilirler.
Fizik muayene: Batin distansiyonu,dilate barsaklarin gozlenmesi,
gelisme geriligi mevcuttur (Resim 1). Rektal muayenede rektum
bos olup ve rektal tuse sonrasi patlar tarzda ok pis kokullu
defekasyon olmasi Hirschsprung hastaligi igin tipiktir.

RADYOLOJi

Ayakta direkt batin grafisi: Seviyeler olusturmus dilate
barsak anslari gorulebilir genellikle pelvis gazsizdir. Bazen
perforasyona bagli serbest hava gorilebilir (Resim 2).

Lavman opakt grafisi: En az 48 sat boyunca herhangi bir barsak
hazirligi, rektal tuse gibi uyari yapilmadan cekilmelidir. %80
tani koydurucudur. Aganglionik dar segment, huni seklinde
genisleyen gegis zonu ve dilate proksimal barsak izlenir (Resim
3). Yenidoganlarda gecis bolgesi gorulmeyebilir, %30 yalanci
negatif sonug verir. Ancak lavman opakt grafisinden sonra
hastanin anustnden hicbir uyari, lavman yapilmadan alinan
24 saatlik retansiyon grafisinde baryumun halen barsak iginde
gorilmesi Hirschsprung hastaligi icin ¢ok tipiktir (Resim 4).

LABORATUVAR

Hirschsprung hastaligina 6zgu laboratuvar testi yoktur. Ancak
enterokolit gelisen olgularda enfeksiyon belirtegleri (beyaz kan
hucresi, prokalsitonin, C-reaktif protein) ylkselmistir, elektrolit
imbalansi gelismistir, ilerlemis olgularda agir sepsis mevcuttur.
Gaitada uUreme saptanabilir.

Anorektal manometri: Normal kosullarda internal anal sfinkter
rektumda distansiyon oldugunda gevser, RAIR pozitiftir.
Hirschsprung hastaliginda ise rektal distansiyona karsilik
internal sfinkter yaniti olmaz, RAIR negatiftir. BUyuk ¢ocuklarda
sonuglar guvenlidir, ancak 39 gestasyon haftasindan oOnce
dogmus veya 2700 gr altinda yenidoganlarda glivenli degildir.
Tani dogrulugu %85'tir.

Resim 1. Hirschsprung hastaligi nedeniyle ileri derecede batin
distansiyonu gelismis bir infant
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Rektal biyopsi: Tam kat rektal biyopsi alinan orneklerde
Hematoksilen-Eosin  ile  boyamada  ganglion  hiicresi

gorilmemesi veya mukozadan alinan orneklerde asetil kolin
esteraz aktivitesinin artmasi Hirschsprung hastaligi icin kesin
tani koydurucudur.

Resim 2. Hirschsprung hastaligi nedeniyle ileri derecede dilate
olmus barsak anslari direkt grafide izlenmektedir.

Resim 3. Lavman opakt grafisinde rektosigmoid kolon ¢ikan kolona
dogru giderek genislemektedir.

AYIRICI TANI

Mekanik obstruksiyonlar
Mekonyum ileus

Distal ileal veya kolonik atrezi
Malrotasyon ve volvulus

ince barsak stenozlari
Fonksiyonel obstriiksiyonlar
Kisa sol kolon sendromu
Mekonyum plak sendromu

00N O U A NN R

Sepsis ve elektrolit imbalansi
10. Nekrotizan enterokolit

11. Noronal intestinal displazi
12. Prematiirite

13. Hipotroidizm

14. Fonksiyonel konstipasyon.

TEDAVi

Hirschsprung hastaligi  tedavisi cerrahidir. Hirschsprung
hastaligi tani konulmasi gecikirse toksik megakolondan hasta
kaybedilebilir. Bu yuzden ilk 48 saatte mekonyumu ¢ikarmamis
tim yenidoganlar ve kabizligi tibbi tedavi ile diizelmeyen
cocuklar bekletilmeden cocuk cerrahisine sevk edilmelidir.
Rektal biyopsisi aganglionik olan bulgular gerekli hazirliklar
sonrasi opere edildir.

Resim 4. Yirmi dort saatlik retansiyon grafisinde rektosigmoid
kolon dar, inen kolon alt kdsesine dogru sigmoidde gegis zonu ve
daha genis transvers kolon izlenilmektedir. Yirmi dort saatte kolon
halen bosalmamistir. Gegis zonu ve kolonun halen bosalmamis
olmasi Hirschsprung hastaligina 6zgiid(r.
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Cerrahi tedavide temel prensip aganglionik segmentin
rezeksiyonu ve normal innervasyonlu badirsagin anusle
anastomozudur. Duhamel, Swenson, Soave, Rehbain vb. gibi
cesitli tekniklerle bu islem yapilir. Definitif ameliyat oncesi
dilate bagirsagin toparlanmasi icin 6nce kolostomi agilir (Resim
5), definitif ameliyat sirasinda veya 2-3 ay sonrasinda kolostomi
kapatilir.

Ameliyat oncesi bagirsagin hazirliklari sonrasi kolostomisiz tek
seansli Transanal Endorectal Pull Trough yontemiyle tek seansli

olarak basariyla uygulanmaktadir (Resim 6).

Resim 5. Bir hastada definitif ameliyat oncesi kolostomi agilmasi
sirasinda transizyonel zon gorulmektedir.

Resim 6. Kolostomisiz Trans Anal Endoractal Pulltrough yontemiyle
onarim yapilan iki aylik bir hastada anus icerisinden calisilarak
ameliyat tamamlanmistir, toplam 38 cm distal barsak rezeke
edilmistir.

PROGNOZ

Gikarilan barsak uzunlugu ne kadar ¢ok ise hastanin postoperatif
donem normal defekasyona adaptastasyonu o kadar geg olur.
Tum kolon ¢ikarilan olgularda kisa barsak sendromu nedeniyle;
barsak adaptasyonu uzar, morbidite ve mortalite artar. Tum
intestinal aganglionozis de total pareneral nutrisyona ragmen
1-2 yillik survey ancak saglanabilir, mortal seyirlidir.

Ameliyat olsun veya olmasin Hirschsprung hastaliginin en 6nemli
komplikasyonu “Hirschsprung Enterokoliti"dir. Morbidite ve
mortalitesi yUksektir. Degisik oranlarda bildirilmektedir (%20-58
hastada). Clostridium difficilie ve rotavirusler gibi patojenlerin
etken oldugu yonlinde gorusler ileri surilmekle beraber kesin
nedeni belli degildir; RAIR negatif olan bu olgularda istemli
defekasyon (tuvalet egitimi) baslayincaya kadar gunlik etkin
anal dilatasyonlarla desarji saglandigi takdirde beklemis
gaitanin olusturacagl bakteriyel translokasyon ve dolayisiyla
enterokolitin azalmasina sebep olacaktir.
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ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

ilk kez Meier Ruge tarafindan 1971’de tanimlanmis olan

NID; submukozal ve/veya myenterik pleksuslarlarin ganglion

hicrelerindeki yapisal ve fonksiyonel bozukluguna bagli olarak

gelisen intestinal motilite bozuklugudur.

Gastrointestinal noromuskiler bozukluklar Londra siniflamasina

gore enterik noropatiler, enterik miyopatiler ve enterik

mezenkimopatiler (interstisyel kajal hucre-ICC bozukluklarr)

seklinde U¢ ana grupta siniflandirilmistir. Bu hastaliklardan

Hirschsprung hastaligi varyantlari ise;

» Segmental aganglionozis,

 Hipoganglionozis,

* Hiperganglionozis, (MEN 2B’de ganglionéromatozis, NID tip A
ve tip B),

e Megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistaltizm sendromu
(MMIHS),

« internal anal sfinkter akalazyasi seklinde siniflandirilmistir.

Hirschsprung hastaligi varyantlari, rektal biyopsi

ganglionik olup klinik bulgular Hirschsprung hastaligina

benzeyen hastaliklardir. Bu hastaliklar  gastrointestinal

noromuskuler patolojilerin bir kismini olusturur. Hirschsprung

hastaligi varyantlari fonksiyonel barsak tikanikligr ozelliklerini

tasir. Fonksiyonel barsak tikanikligina yol acan bu hastaliklardan

NID’leri nispeten sik gormekteyiz. NID'nin iki tipi mevcuttur:

sonucu

TipA:

» Sempatik innervasyonun konjenital aplazisi veya hipoplazisi,
» Tum olgularin %5’inden daha az,

* Yenidogan ve ilk 6 aylik donemde goruldr.

Tip B:
 Parasempatik sinir lifleri hiperplazisi,

e Olgularin %95’inden fazlasi,
* 6 ay-6 yas arasi gorulir.

EPIDEMIYOLOJi

Cok nadir gorulen hastaliklar olup siklik konusunda literatiirde
bir kayit yoktur. Ancak Hirschsprung hastaliginin insidansi
5.000 canli dogumda birdir. Hirschsprung hastaligindan daha az
siklikta gortildiigu tahmin edilmektedir.

%95’inden fazlasinda etiyolojik herhangi bir neden saptanamaz.
%5’inde de genellikle altta yatan anatomik, norolojik, endokrin
ya da metabolik bir bozukluk saptanir.

PATOLOJI

Rektal biyopsi sonucu histopatolojik incelemede:
Hiperganglionozis, dev ganglionlar ve submukozada artmis
asetilkolinesteraz aktivitesi saptanir.

¢ Submukoza ve myenterik pleksusta hiperganglionozis,

« Ektopik ganglion hucreleri,

« Atipik ganglion hicreleri,

¢ Hiperplastik parasempatik sinir trunkuslari,

¢ Myenterik pleksus ve submukozada artmis néron miktari.

KLINIK

Klinik bulgular, Hirschsprung hastaligi bulgulari ile benzerdir,
hastalar Hirschsprung hastaligi semptomlari ile bagvururlar.
Yenidoganda mekonyum ¢ikaramama; ¢ocuklarda inatgl
kabizlik, karin sisligi, gelisme geriligi, tekrarlayan pis kokulu
ishal ataklari ile semptomatik olurlar.

RADYOLOJi

ADBG'de dilate barsak anslari ve
distansiyonu mevcuttur.

Kontrastli  kolon grafisinde gecgis zonunun goérulmesi
Hirschsprung hastaligi tanisi icin anlamli olup izole NID'li
olgularda genellikle gecis zonu gorilmez, yalnizca kolon
dilatasyonu saptanir. Retansiyon grafisinde NID olgularinda da
retansiyon mevcuttur.

ileri derecede batin

LABORATUVAR

Spesifik bir laboratuvar testi yoktur.
Rektal biyopsi incelemesinde immunohistokimyasal boyamalar
ile Hirschsprung hastaligi ve diger fonksiyonel barsak
hastaliklarindan ayirici tanisi yapilir.

E-posta: akaymakci@yahoo.com
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AYIRICI TANI

PROGNOZ

NID’nin Hirschsprung hastaligindan ayrimi énemlidir. NID kesin
tanisi rektal biyopside immuinohistokimyasal boyamalar ile
konulur. Ayirici tani igin Hirschsprung hastaligi ig¢in yapilmasi
gereken tim test ve biyopsiler yapilarak tani konulur.

TEDAVI

NID hastalarinin bircogu diyet ve laksatif tedavisine yanit
verirken, tedaviye yanit vermeyen olgularla uzun barsak
segmentini tutan olgularda cerrahi tedavi oOnerilmektedir.
Bir yasindan kuguk olgularda cerrahi tedavi olabildigince
ertelenmelidir; hastaya barsak motilitesini kazanmasi igin sure
taninmalidir. ileostomi veya kolostomi acilmasi bu olgularda
TPN vyani sira daha kisa bir barsaktan pasajin olabilmesi
anlaminda faydali olabilmektedir (Resim 1).

Resim 1. Yedi hastada ileri derecede intestinal

aylik bir
distansiyonun 15 gunliuk tedaviler sonrasi gerilememesi ve 5
gunluk ileus tablosunun acilmamasi nedeniyle yapilan batin

eksplorasyonunda barsaklar ileri derecede distandiu olarak
gorulmektedir. Biyopside ganglion hucresi pozitif olup patolojik
incelemede piyesler immunohistokimyasal olarak ndronal
intestinal displazi ile uyumlu bulunmustur.

Cocukluk ¢aginin sik gorulen problemlerinden biri olan kronik
kabizligin nedeni olarak oncelikle Hirschsprung hastaligi daha
sonra NID dustnilmelidir. NID tanisi rektal biyopsi ile konulur.
Mimkiin oldugu kadar konservatif tedavi edilmelidir. Prognozu
iyi degildir. Morbidite ve mortalite ylksektir; bir yandan da
TPNnin kronik komplikasyonlari ve morbiditesi ile hastalarin
onemli bir kismi erken yaslarda kaybedilmektedir.
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KLINIK

Yasamin ilk ayi icerisinde belirti veren safrasiz ve fiskirir tarzda
kusma ile kendini belli eden bir hastaliktir.

infantil hipertrofik pilor stenozu (IHPS) dogumda yoktur,dogum
sonrasi 3. haftada en siklikla belirtiler baslar (1 hafta - 5 ay).
Kisaca pilor stenozu, IHPS basligi altinda incelenmektedir.
infantlarda en sik rastlanan intestinal tikaniklik tablolarindan
biridir. Pilor adelesinin hipertrofisi ve hiperplazisine sekonder
olarak olusur.

1717'de Blair otopsi bulgularinda farketmis, 1887'de
Hirschsprung bu hastaligi ilk tariflemistir. 1912'de Fredet-
Rammstedt piloromiyotomi yontemini ilk tariflemistir;
gunlimizde halen bu yontemle hastalar tedavi edilmektedir.

EPIDEMIYOLOJI

1,7-2,4/1000 canli dogumda gorulir. Beyazlarda %24,
ispanyollarda %1,8, Afrikalilarda %0,7, Asyalilarda %0,6 siklikta
gorilmektedir. Erkek kiz orani 4-5te birdir. Erkek bebeklerde kiz
bebeklere oranla dort bes kat daha sik olarak gorilur. Genellikle
ailelerin ilk bebeklerinde gorulur.

Geg gebelik, maternal egitim ve dustik dogum tartili bebeklerde
IHPS sikligi azalmaktadir. Monozigot ikizlerde (%85,7)
dizigotlara oranla (%8,4) daha fazla gorulur.

ETiYOLOJI

Etiyolojisi bugune kadar tam olarak agiklanamamasina karsin
multifaktoriyel oldugu dusunilmektedir: Cevresel, genetik,
hormonal, noral, primer kas hastaligi veya allerji kokenli
olduguna dair birtakim teoriler ileri strdlmustur.

PATOLOJI

Pilorun sirkuler ve longitudinal kas katmanlarinin belirgin
hipertrofisi ve hiperplazisi gastrik antrumu daraltir, pilorik kanal
uzar ve tim pilor kasi kalinlasir, mukoza da cogunlukla 6demli
ve kalindir. ilerlemis olgularda mide dilate olur. Pilor kasinda
hipertofi neticesinde, pilor kanalinda ileri derecede daralma ve
boyunda uzama mevcut olup mide muhtevasinin daha ileriye
gecisinin engellenmesi sonucunda bebekte safrasiz kusma
olusur.

Normal saglikli olarak dogan ve beslenebilen bir bebekte
yasamin 2-3. haftasinda belirginlesen fiskirir tarzda ve safrasiz
beyaz renkli kusma ortaya ¢ikar.Baslangicta klinik olarak iyi olan
bebek aclik nedeniyle huzursuzdur. Beslenememe sonucunda
klinik giderek bozulur kilo kaybi, dehidratasyon ve elektrolit
duzensizlikleri gelisir.

Oykiide; Progressif “safrasiz kusma” veya regiirjitasyon mevcuttur.
Kusma aralikli ve genelde her beslenme sonrasidir. Kusmaya
bagli surekli aclik hissi mevcuttur ve emme istegi vardir.

Kilo kaybi baslar, dogum kilosunun altina duser. Sarilik (%5)
gorulebilir, idrar ¢ikisinda azalma olur, dehidratasyon ve letarji
vardir. Gecikmis basvurularda protein enerji malnutrisyonu
ve gelisme geriligi mevcuttur. Gastrite ve 6zofajite sekonder
kanama (Mallory-Weiss sendromu) nedeniyle mide maytii kahve
telvesi gorinuimindedir. Kusmaya bagli olarak dehidratasyon
gelisir, dil kurulugu, idrar miktarinda azalma, deri turgor ve
tonusunda azalma ile kendini belli eder. Beslenememenin
uzamas! sonucunda deri alti yag dokusunda azalma da
gorulebilir (Resim 1).

Fizik muayenede inspeksiyonda dehidratasyon bulgulari
mevcuttur: Kabizlik, kuru deri, turgor azalmasi, ¢okik fontanel,
letarji bulgularn kusmalar devam ederse eslik eder. Epigastrik
distansiyon, belirgin mide hareketleri (klepotaj) gozlenir
(Resim 2). %60-80 olguda batin muayenesinde epigastriumda
hipertrofiye olmus pilor zeytin tanesi biylkliginde palpe edilir.
Bu his parmagimiz ile burun ucumuza dokundugumuz zaman
hissettigimiz bir his olarak tarif edilir. Bu belirtiye olive (zeytin)
belirtisi denilir ve pilor stenozu igin patagnomiktir.

RADYOLOJI

Ayakta direkt batin grafisinde darliga karsi calisan midenin
buylmesine sekonder olarak genislemis mide hava cebi
goruilebilir, distalde az miktarda barsak gazlari izlenir.

Ultrason ile pilor kas kalinliginin 4 mm Uzeri ve kanal
uzunlugunun 16 mm Uzeri olmasi ile tani konulur. Sensitivite
%97 ve spesifite %100°dUr.

Ust Pasaj Grafisi: IHPS'de kus gagasi veya omuz belirtisi gorilir.
Rutin yapilmaz, US yardimci olmazsa yapilabilir (ayirici tani
acisindan 6nemli: Malratosyon, gastroozofageal reflu).

E-posta: koraypelin@gmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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PILOR STENOZU (INFANTIL HIPERTROFIK PILOR STENOZU)

LABORATUVAR

KOMPLIKASYONLAR/PROGNOZ

Anemi, elektrolit imbalansi ve mide igeriginin kusarak strekli
kaybedilmesi sonucu hipokloremik hipokalemik metabolik
alkaloz gelisir. Plor stenozunda hemogram, elektrolitler ve kan
gazi mutlaka gorulur.

AYIRICI TANI

Kusma acisindan GER, pilorik atrezi, pilorik antral web,
kot beslenme aliskanligi, hiatal herni, konjenital adrenal
hiperplazinde su tuz kaybi sendromu, D hiper vitaminozuna
bagli kusma ile yapilmalidir.

TEDAVI

Tedavisi cerrahidir. Cerrahi girisim oncesi anemi, sivi elektrolit
dengesizlikleri ve metabolik alkalozun dizeltilmesi gerekir.
IHPS bir medikal acil durumdur! intravendz sivi verilmesi,
elektrolit ve asit baz dengesizliginin dizenlenmesi acil olarak
gereklidir.

Bolus olarak IV (20 cc/kg/saatte) kristaloid ylklemesi sonrasi
alkalozun derecesine gore %5 veya %10 dektroz + 0,45 NaCl
soliisyonu ile 150 cc/kg/gun sivi replasmani yapilir. Gunlik
nazogastrikten gelen mayi miktari ayrica serum fizyolojik olarak
IV siviya ilave edilir.Alkaloz hizla dizeltilmeye calisilir,ancak bu
sirada hucre icine gecen Ca artigi nedeniyle serbest kalsiyum
dusecedi i¢in her 500 cc seruma 1 ampul kalsiyum glukonat
konulur. Cerrahi tedavide Fredet-Ramstedt piloromiyotomi agik
veya laparoskopik olarak yapilir (Resim 3). Ameliyat sonrasi 8.
saatten sonra beslenmesi tedrici olarak artirilarak 3-4 ginde
tam doz beslenmeye gegilir.

Resim 1. Yaklasik 3 haftalik kusma oykdusu ile gelen olguda asiri
dehidratasyon, turgor tonus azalmasi ve asiri kilo kaybi sonucu
deri alti yag dokusunda ileri derecede azalma gorilmektedir.

%30 olguda postoperatif erken donemde kusma gorulebilir.
Bunun nedeni yetersiz preoperatif hazirlik sonrasi metabolik
alkaloz devam ederken opere edilirse kusmalar devam eder ya
da yetersiz piloromiyotomi,gastrit, hiatus hernisi gibi nedenlerle
olabilir. Ameliyat sonrasi perforasyon, kanama, subdiyafragmatik
apse gelisebilir.

Mortalite, %0,3 oraninda ¢ok ge¢ basvuran olgularda agir
metabolik alkaloz, dehidratasyon ve vaskiler kollaps nedeniyle
gorulebilmektedir.

Resim 2. Plor stenozlu bir olguda epigatriumda kusma oncesi mide
dolgunlugu ve klepotaj hareketi

Resim 3. Fredet-Ramstedt ploromiyotomide hipertrofik plor kasi
plor boyunca insize edilererek plor mukozasi rahatlatilir; boylelikle
kanal darligi agilmis olur, mide pasaji normale doner.
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KABIZLIK
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GIRIS VE TANIM

Genellikle “konstipasyon/kabizlik” sézctiguiniin anlami hekimler
ve hastalara gore oldukga degisiklik gostermektedir. Hekimler
genellikle konstipasyonu diski sayisinda azalma olarak
alirken, hastalar defekasyon ile ilgili yakinmalarinin hepsini
konstipasyon olarak adlandirmaktadirlar. Bunlar; digki sayisinda
azalma, zorlanma, yetersiz bosalma, sert diski, diskilama igin
gerekli surenin artmasi, diskilama i¢in manuel manevralarin
kullanimi ve zorlu digki yapma hissidir.

Konstipasyon haftada 3’ten daha az veya zorlu diskilama olarak
tanimlanabilir. Tanimlamada bir standart olusturma gayreti ile
once 1994 yilinda Roma [, 2000 yilinda Roma 1, 2006’da Roma
[1I,2016’da Roma IV kriterleri gelistirilmistir.

Roma IV Kriterleri:

- Haftada 2’den az gaita,

- Haftada en az bir kez fekal inkontinans,

- Gaita tutma pozisyonu alma ve agrili/zor gaita yapma oykusu,

- Fizik incelemede rektumda bulyik fekal kitle varligi
veya tuvalet deligini tikayacak diizeyde kalin gaita yapma
kriterlerinden biri olmasi hali olarak tanimlanmaktadir.

- Kronik konstipasyon diyebilmek icin, hasta en az alti ay
boyunca semptomatik olmali ve birbirini takip eden en az g
ay boyunca da vyukaridaki kriterlere uygun yakinmalari
olmalidir.

Konstipasyon: Diskilama sikligina bakilmaksizin diskinin  kati

olmasidir,

Obstipasyon: Diskinin hem kati hemde diskilama sikliginin seyrek

olmasidir,

Soiling: Ampulladaki sert gaitanin kenarindan tasma seklinde

diski kagirmasidir,

Fekal impakt (fekalom): Rektal tusede veya karin palpasyonunda

fekal kitledir.

EPIDEMIYOLOJI

Konstipasyon ikinci en sik bildirilen gastrointestinal semptom
olup, kullanilan farkli tanimlamalar nedeniyle izlenme orani
%2-28 arasinda degismektedir. Kuzey Amerika’da kronik
konstipasyon prevalansi %15 civarinda olup, kisilerin az bir
kismi medikal yardim icin basvurmaktadir. Konstipasyon

kadinlarda, vyaslilarda, beyaz olmayanlarda ve dusuk
sosyo-ekonomik dizeyli kisilerde daha yuksek oranlarda
goriilmektedir. Ulkemizde 20 ilde ve iilke niifusunun %52’sini
kapsayan bir orneklemde gerceklestirilen (n=3214) ilk genis
kapsamli calismada ise fonksiyonel konstipasyon orani %8,3
bulunmustur.

Konstipe hastalarin %50’sinin konstipasyon probleminin erigkin
donemde, %37’sinin ¢ocukluk ¢aginda basladigi; %15’inin
influenza, depresyon veya anoreksiya gibi hastaliklarla,
%9’unun cerrahi sonrasi; kadinlarin %5’inin gebelik veya dogum
sonrasinda ortaya ¢iktigi rapor edilmistir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Normal bir diskilama kolon motilitesi, diskilama, kontinans
birbirini dengede tutan bu g islevin birlesiminden olusur.
Konstipasyonda rektum duzenli bosalamayarak genisler,
tonusinu kaybeder, gerilmeye duyarsizlasir ve artik diskilama
hissinin elde edilebilmesi i¢in normalden daha ylksek
intrarektal basinca ihtiyag duyar. Digski uzun sure rektumda
kalarak sertlesir.

Konstipe kisilerde, rektumda gerilme hissinin baslamasi
icin gereken diski miktari normalden daha fazla olur, buna
karsilik internal anal sfinkterin gevsemesine yetecek kadar
olabilir. Bu nedenle digkilama hissi daha baglamadan internal
anal sfinkter gevser, anal kanal da kisa oldugundan rektumu
dolduran diskinin bir kismini ¢camasirina kacirilir, soiling
meydana gelir.

Kabizlik icin bir takim risk faktorleri vardir: Az fiziksel aktivite,
az beslenme, kotl egitim duzeyi ve dustk sosyo-ekonomik
dizey olarak belirlenmistir. Cevresel faktorler de ornegin;
kirsal ve soguk bolgelerde yasamak gibi, kabizlik gelisimi
icin birer risk faktorudur. Az sivi alan ve liften fakir gidalarla
beslenenlerde, genel inancin aksine, kabizLigin olusumu ile
saptanmis bir iliski yoktur. Diskinin kolonda rahatga ilerlemesi
(normal kolon transit zamani) ve normal bir defekasyon igin itici
kolon kontraksiyonlarinin olmasi (propulsif kontraksiyonlar) ve
normal bir anorektal refleks varligi gereklidir. Rektal dolgunlugu
kavrayacak duysal fonksiyonlarin da bozulmamis olmasi
onemli bir faktordur. Bazi hastalar bilingli veya bilingsiz olarak
defekasyon yaptiklarini inkar ederler ve artmis bir psikososyal
sikinti icindedirler.

E-posta: akaymakci@yahoo.com



KABIZLIK

Kabizlik risk faktorleri:

- Yenidoganlar ve cocuklar,

- 5yas uzeri yetiskinler,

- Yakin zamanda gegirilmis abdominal veya
cerrahi,

- Gebelik,

- Sedanter yasam tarzi,

- Fiberden ve sudan yetersiz diyet,

- Polifarmasi (6zellikle yaslilarda),

- Laksatiflerin kotuye kullanimi,

- Kabizliga neden olan hastaliklar,

- Serebral palsili evya inmeli bakim hastalari,

- Seyahat,

- Kronik kabizlik oykisu.

perianal-pelvik

Ozellikle yaslilarda kalori aliminin ve bununla birlikte sivi ve
fiberli besin aliniminin da azalmasiyla paralel olarak kabizligin
ortaya c¢ikisi da artmaktadir. Ayrica coklu ilag kullanimi ve
immobilite de bu yastaki kabizliktan sorumlu diger faktorlerdir.
Yaslilarda uzun siiren kabizlikta genellikle kolon, rektum veya
her ikisinde dilatasyon gelisir. Boyle atonik barsaklar buyuk
miktardaki digkiyi tutabilir (megakolon ve/veya megarektum) ve
hic defekasyon hissi olusmaz.

Kabizligin nedeni barsak peristaltizminin (bosalma ydniinde
kasilmasinin) azligi ise buna yavas gecis zamanli konstipasyon
da denilmektedir.

PATOLOJI

Altta yatan patolojiye gore kabizlik fonksiyonel kabizlik ve
organik kabizliklar seklinde iki grupta incelenir.

Fonksiyonel Kabizlik (HABITUEL Kabizlik): Kabizligi agiklayacak
anatomik, norojenik veya baska bir neden bulunamaz. Genelde;
cocuklarda ek gidaya gegince veya okula basladigi donemlerde
goralur.

Yenidogan bebeklerde sik sik az az beslenmesi, bir yandan
yeni mama bir yandan eski mama birbirine karisir, hazimsizlik
ve mide barsak gazi c¢ok olur, bebek huzursuz ve adglar,
agladikca surekli emzirili. Bebegin mekonyumu ilk gun
¢ikmis, ilk gunler her gun gaitasini yaparken ancak bir sure
sonra gaitasini yapamaz, gaitasini yapmadigi igin bir sure
sonra uyaranlarla veya fitillerle gaita yaptirilmaya baslanir.
Boyle bir kisir dongl bebedin konstipe olmasina yol agar.
Bebegin kilo alimi yasina gore ¢ok fazladir, ancak guinlerce
gaitasini yapamaz.

Tuvalet terbiyesi almis kisilerde diski tutmak, ertelemek,
giderek sinyallerin zayiflamasi ile kabizligi daha agirlastirir.
Onemsenmedigi veya yanlis tedavi edildiginde enkoprezis veya
tagma inkontinansina neden olabilir. Kulot kirletme, digkilamayi
erteleme, ¢ekinme, saklanma, giderek daha uzun sure digki
tutabilme giderek daha kalin diskilama karin agrisi, istahsizliga

neden olur. Rektal tusede anus gevsek ve rektum sert diski ile
doludur.

Organik Kabizlik: Yenidogan ve erken bebeklik doneminde
baslamasi, mekonyumun ge¢ cikmasi (24-48 saat sonrasi),
karinda distansiyon, ileus, safrali kusma, buylime problemi ile
karsimiza gikar.

Organik kabizlik nedenleri:

Anatomik bozukluklar:

- Anal fissdr,

- Anterior yerlesimli anus (perineal fistullu anal atrezi),
- Anal atrezi veya stenoz,

- Operasyon sonrasi alcak tipte anal atreziler,

- Prune Belly sendromu,

- Pelvik kitle (presacral teratomlar),

- Gastrosizis,

- Konjenital intestinal sinir ve kas bozukluklart,

- Hirschsprung hastaligi,

- Intestinal néronal displazi,

- Endokrin ve metabolik hastaliklar:

- Hipotriodizm,

- Colyak hastaligi,

- Kistik fibrozis,

- Renal asidoz,

- Diabetes inspidus,

- Hiperkalsemi,

- Hipokalemi,

- Norojenik kokenli,

- Spina bifida, miyelomeningosel,

- Serebral palsi, hipotoni

- Gergin kord,

- Spinal kord timorleri,

- Ilaglara bagli,

- Anestezikler,

- Antikolinerjikler,

- Antikonvulzanlar,

- Antidepresanlar,

- Demir,

- Antasidler,

- Tumorler (kolon kanserleri).

KLINIK

Semptomlar: Diski sayisinda azalma, zorlanma, yetersiz
bosalma, sert diski, diskilama icin gerekli slrenin artmasi,
diskilama icin manuel manevralarin kullanimi ve zorlu digki
yapma hissi, karinda siskinlik, istahsizlik, karin agrisi, diskilama
oncesinde siddetli kolik agri, diskilama sirasinda anal adri, ...
Hematokezya, kilo kaybi.
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KABIZLIK

Ovykii: ilac kullanimi, baska hastaliklari, diskilama hikayesi, soiling,
beslenme oykisu, gaita tutma davranisi oykusu sorgulanmalidir.
Hematokezya, kilo kaybi, ailesinde barsak kanseri ya da
enflamatuvar barsak hastaligi oykusu sorgulanmalidir.

Fizik Muayene: Batin muayenesinde abdominal distansiyon,
organomegali veya ele gelen kitle ya da fekalomlar
degerlendirilir.  Sol alt kadranda hassasiyet dolgunluk
degerlendirilir. Presakral bolge muayenesi: Sakral agenezi,
gluteal olugun gelisimi, sinls, pigmentasyon, killanma gibi
bulgular occult spina bifidaya isaret edebilir. Perine muayenesi:
Anus lokalizasyonu, apse, fissur, fistul, perianal kizariklik veya
hemoroidler gorulebilir.

Rektal muayene sirasinda puborektal ve eksternal anal sfinkter
kaslarinin cevaplari degerlendirilebilir, 6zellikle bu dissinerjik
diskilamasi olan hastalarda onemlidir. Asimetrik anal kanal
acgilmasi sfinkter fonksiyonunu bozan norolojik bir hastaligi
daha ¢ok dustndurdr.

Rektal tuse; cocuk gastroenteroloji veya ¢ocuk cerrahi uzmanina
gonderilecekse yapilmayabilir, aksi takdirde konstipasyon
yakinmasi olan her hastada mutlaka bir kez yapilmalidir. Rektal
tusede; diski retansiyonu ya da agrili tuse saptanabilir. Rektal
hassasiyet, kitle, rektal ampullada genislik/darlik, diski/fekalom
varligi, diskinin kivami degerlendirilmelidir; diskinin sekli ve
¢api,rengi veya pis kokulu patlar tarzda ¢ikiyorsa not edilmelidir.
istirahat sfinkter tonusu normal, zayif ya da azalmis olarak
belirlenmelidir. Rektal prolapsus ve rektosel de bu muayene
sirasinda saptanabilir.

Rektal tusede ince capta diski, diskida kan, anal sfinkterin siki
olmasi dikkat ceker; rektumun bos olmasi; alt ekstremite refleks
ve tonusunda azalma, anal refleks zayifligi, pilonidal gamze,
kremaster refleksi alinmamasi norojenik kokenli kabizlikta
goralur.

RADYOLOJi

Direkt Karin Grafisi: Barsakta bol miktarda diski ve gaz mevcuttur,
fekalomlar gorulebilir. Lumbosakral vertebralarda anomali olup
olmadigina dikkat edilmelidir (Resim 1).

Lavman Opakt Grafisi/Retansiyon Grafisi: Hirschsprung
hastaliginin dislanmasi icin gereklidir. Grafi Oncesi barsak
temizligi ve rektal tuse yapilmaz. Rektumun genis olmasi
kabizlik agisindan anlamlidir.

Rektal Ultrason (Endosonografi): internal ve eksternal anal
sfinkter degerlendirilmesi agisindan cok degerlidir. Ancak
¢ocuklarda endoanal prob boyutlari uygun olmadidi igin
yapilamamaktadir.

Kolon gecisi calismalari, radyoopakt isaretli maddeler ile grafik
olarak, radyoizotoplar ile sintigrafik olarak yapilabilmektedir;
ancak ¢ocuklarda pratikte pek kullanilan tani yontemi dedgildir.
Anorektal Manometre: Kolon motilitesini gosteren degerli bir
calismadir. Tedaviye cevap vermeyen kronik konstipasyonlu

olgularda, NID ve Hirschprung hastaligi ayirici tanisi
agisindan yapilmasi faydalidir. Normalde anal kanal sikma
basinci, dinlenme basincinin iki kati olmalidir. Rektum
doldugunda internal anal sfinkterin gevser, yani dinlenme
basinci azalir, buna rekto anal inhibitor refleks (RAIR) denir.
Anal manometre testinde manometrik balonun rektumda
sisirilmesiyle internal anal sfinkterin gevser, yani RAIR pozitiftir.
Konstipasyon hastalarinda da RAIR pozitiftir; bu relaksasyon
yoksa Hirschsprung hastaligindan, atipikse (noronal intestinal
displazi) hipogangliozisten stuphelenilir.

LABORATUVAR

Konstipasyon icin 6zel bir test yoktur. Tuvalet terbiyesi, bol sivi

alma ve diyet duizenlemesi ile kontipasyon diizelmiyor ise kronik

konstipasyonun etiyolojisindeki olasi patolojileri aydinlatmak

acisindan asagidaki testlerin yapilmasi gerekebilir.

- Hipotroidi agisindan TSH, T4,

- Metabolik bozukluklar agisindan; kalsiyum, potasyum, kan
gazlari, kan sekeri, Ure, kreatinin,

- Kistik fibrozis agisindan ter testi,

- Besin allerjileri ve Colyak hastaligi agisindan ozel testler;
gaitada steatore, kanda antimurin antigliadin antikor
duzeyleri bakilmalidir.

AYIRICI TANI

- Kronik konstipasyon hastalarinin tuvalet terbiyesi, bol sivi
alma ve beslenme diizenlemesi ile kontipasyonu diizelmiyor ise

Resim 1. Sag alt kadranda (muhtemelen sigmoid kolonda)
fekalomlar ve transvers ve inen kolonda bol gaz izlenmektedir.




KABIZLIK

ya da kabizlik ve batin distansiyonu olan yenidoganlarda rektal
tusede patlar tarzda gaita ¢ikisi varsa ABDG, lavman opakt
grafisi/24 saatlik retansiyon grafisi goriilmelidir. Hirschsprung
hastaligi dustinduruyor ise anal manometri ve rektal biyopsi
yapilmalidir. Rektal biyopside ganglion hicresi normalse
fonksiyonel nedenler,ganglion hiicresi negatif ise Hirschsprung
hastaligi, ganglion hicresi artmis/azalmis/anormal boyutlarda
ise noronal intestinal displazi dusunulur.

- Hematokezya, kilo kaybi, ailesinde barsak kanseri ya da
enflamatuvar barsak hastaligi dykusu, anemisi, diskida gizli kan
testi pozitif olanlar intestinal polipozis veya kolon kanserinin
dislanmasi agisindan endoskopik olarak degerlendirilmesi
gerekir.

TEDAVi

Kronik konstipasyonun ¢ogunlugu fonksiyoneldir (idiyopatik).
idiyopatik konstipasyonda ii¢ giinliik bosaltici lavman, oturma
banyosu,tuvalet egitimi ve diyet diizenlenmesi ile tedaviye yanit
alinamazda hastanin gastroenteroloji ya da ¢ocuk cerrahisine
sevk edilmesi gerekmektedir. Organik konstipasyonlarda
konstipasyon tedavisi yani sira konstipasyona neden olan
sorunun ¢ozumd, ortadan kaldirilmasi, varsa hastaliga 6zgln
tedavi yapilmalidir. Cerrahi tedavi komplike olmus olgularda
gerekebilir.

Diyet Diizenlemesi: Yeterli miktarda sivi ve posali gidalar, anne
sutl, probiyotiklerle beslenenlerde altta yatan organik bir neden
yoksa konstipasyon olmaz. Konstipe edici ve etmeyici gidalar
listesi hazirlanarak aileye verilmesi diyet uyulmasi konusunda
faydali olabilir.

Yenidoganlarda mide bosaldik¢a yani Ui¢ saatte bir tam doz
beslenme ve agizdan gaz c¢ikarilmasi saglandigi takdirde
konstipasyon goriilmez; ek gidalara gegme doneminde konstipe
edici gidalari daha az miktarlarda verilerek gegis dikkatli
yapilirsa konstipasyon gorulmez. Yukaridaki sekilde beslenme
ve gaz c¢lkarilmasina dikkat edildigi halde konstipasyon
duzelmiyorsa mutlaka altta yatan organik bir neden agisindan
arastirilmasi gereklidir.

Oral Laksatifler: Kronik konstipasyonlu ¢ocuklarda genellikle
beslenme aliskanliklarinin degismesi uzun bir stireg alacagi icin
hastanin diyet dizenlemesi yapilip normal kivamli defekasyon
yapmasi gunler surebilir,bu donemde gaitayr yumusatici ilaglar
ile desteklenebilir. Gaita kivami normale donup glinde bir kez
desarj saglandigi takdirde laksatifleri on beser giinlik aralarla
dozu eksiltilerek en geg U¢ ay icinde kesmek gereklidir; aksi
takdirde hipopotasemiye yol acabilirler.

Bosaltict Lavman:  Birikmis  diskinin  temizlenmesi
(gerektiginde hastaneye vyatirilarak) 2-3 gin yapilmalidir.
Beraberinde anal fissur varsa 3x1 oturma banyosu, tuvalet
yapmadan once vazelin krem, tuvalet sonrasi fissur onarici
krem uygulanmasi gereklidir (anestol gibi lokal anestezik

ilaglar her surildugunde bes dakika asiri agriya neden olur,
kullanilmaz).

Tuvalet Egitimi: Her beslenmeden 20-30 dakika sonra tuvalete
5 dakika oturarak ikinmak ve gaita yapmayi sartli refleks
olarak ogretilmesi hedeflenir. Klozette tuvalet yapan kuguk
cocuklarin ayaklarinin yere degebilecegi sekilde ayak altinda
tabure olmalidir. Tedavi uyumun 6nemi ve tedavinin basarili
olmasi i¢in en az ug ay gibi uzun sureli tedavi gerekebilecegi
anlatitmalidir.

Biofeedback Tedavisi: Cocuga 6zel bir cihaz yardimiyla cizgili
kaslarini nasil kullanacagini 6gretilmesine biofeedback tedavisi
denir, biyofeedback tedavisi bagirsagin yeniden egitimidir.
Fonksiyonel kabizliga sahip cocuklarin %25 ile %53’Gnun
diskilama sirasinda eksternal anal sfinkter ve puborektal
kas gibi diger istemli kaslarini gevsetmek yerine tam tersine
kastiklari tespit edilmistir.

Yavas gecis zamanli konstipasyonda, sakral sinirlerin
elektromanyetik olarak uyarilmasi posterior tibial sinir
stimulasyonu gibi sofistike tekniklerle tedavi yapilabilmektedir.

PROGNOZ

Fonksiyonel kabizlikta uzun sureli tedavi ve dnlemler tedavi

basarisi icin onemlidir; boylelikle olgularin %50’si ancak tedavi

edilebilmektedir. lyi tedavi edilmemis konstipasyon, anal fissiir,

soiling ve hatta enkomprezis gibi durumlar nedeniyle hastanin

yasam konforunun degdismesi, cocuklarda buylme gelisme

geriligi gibi sorunlara yol acabilir.

Kronik konstipasyonda gorulebilecek komplikasyonlar:

- Fekal inkontinans: Sterkoral Glserlere, kanamaya ve anemiye
neden olabilir.

- Hemoroidler: Kanama ve agriya neden olurlar.

- Anal fisslr: Kronik kabizligi olanlarda anal fissurlin bes kat
daha sik gérulmesi beklenir.

- Organ prolapsuslari: Uterus, rektum, mesane ve vajina gibi
pelvik organlarin prolapsusu icin bilinen bir risk faktoradur.

- Fekal tikag ve bagisak tikanmasi: Kronik kabizlikta fekal tikag
olusumu igin risk artisinin 5-6 kat oldugu bulunmustur.

- Barsak delinmesi veya sterkoral peritonit: Fekal tikaglar
kolon duvarina baski yaparak iskemik Ulserlere ve aniden
delinmeye neden olurlar; sterkoral peritonit ve hatta olebilir.

- Senkop ve kardiyak iskemi; asiri tkinmaya bagli gorilebilir.
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GIRiS VE TANIM

Fekal inkontinans gaz ve diskinin istem disi kontrolslz olarak

anlsten disari kagirilmasi halidir. Uygun defekasyon sartlari

olusana kadar diskiyi tutabilme yetenegine fekal kontinans

denilir. Tuvalet egitimi almis g yasindan blyuk normal saglikli

insanlarda rektum gaz ve diskiyi tuvalete yetisene kadar tutacak

esneklige sahiptir. inkontinansin siddeti nadiren kontrolsiiz gaz

kagirilmasindan, i¢ camasira diski kaymasi ve bulasi (soiling)

ya da camasirina sivi/kati diskisinin timuna istemsiz olarak

yapmasi (enkomprezis) seklinde karsimiza ¢ikabilir.

Fekal inkontinans, diskinin 6zelligi ve kagirma sikligina gore

isimlendirilmesi:

e Minor fekal inkontinans: Ayda birden az fekal bulas olmasi,

e Major fekal inkontinans: Ayda birden fazla kati digki
kagirilmasi veya haftada bir sulu diski kagirilmasi,

 Agir fekal inkontinans: Haftada birkac kez kati digki kagirilmasi
veya gunde birkag kez sulu diski kagirilmasi.

EPiDEMIYOLOJi

Fekal inkontinans toplumda %2 siklikta gorulirken
huzurevlerinde %30’lara kadar yuksek oranlara ulasmaktadir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Fekal inkontinansin etiyolojinde pek ok etken rol oynar. Fekal
inkontinansin gocuklarda nedenleri organik (yani primer veya
konjenital) ya da fonksiyonel (yani sekonder veya edinsel)
olmasina gore degismektedir:

1. Organik (primer ya da konjenital) fekal inkontinansta
hastanin anorektal ve sakral bolge kemik, sinir ve/veya kas
gelisiminde anatomik bir bozukluk ya da santral sinir sistemi
patolojisi nedeniyle dogustan itibaren mevcut konjenital bir
fekal inkontinans durumu mevcuttur. Bu hastalarda diskilama
dogustan itibaren istemli olarak kontrol edilemez, anal tonus
yoktur veya azdir; anus kapali doganlarda ameliyatla yeni
anus yapilsa dahi rektuma gelen gaita surekli anusten disariya
atiliyordur. Sakral bolge kemik ve sinir yolagini etkileyen
durumlarda fekal inkontinans ile birlikte Uriner inkontinas veya
uriner retansiyon da eslik etmektedir.

Cocuk hastalarda en siklikla ylksek tipte anorektal
malformasyonlar (anal atreziler, persistent kloaka, kloaka
ekstrofisi), spina bifida, hidrosefali gibi konjenital anomaliler
sonrasi karsimiza ¢ikmaktadir.

2. Fonksiyonel (sekonder veya edinsel) fekal inkontinans
olanlarda ise tuvalet egitimi baglamis ¢ yasindan buylk saglikli
¢ocuklarda veya eriskinlerde ¢esitli nedenlerle fekal inkontinans
gelismesi durumudur. Merkezi sinir sistemini ve diskilama
yolagini etkileyen ve anal sfinkter tonusunu degistiren her
tirlt fonksiyonel, iltihabi veya iritatif, infiltratif (timoral) veya
travmatik durumlar nedeniyle sonradan gelisebilir.

Zeminde genellikle beslenme aliskanliklarinin degisimi sonrasi
kronik konstipasyon; siddetli diskilama ihtiyacinin oldugu
(irritable barsak sendromu, enflamatuvar kolit, enfeksiydz
ishal, besin zehirlenmesi... gibi) durumlar; rektal timorler;
kognitif bozukluklar (demans, deliryum, koma); spinal kord basi
sendromu (disk hernileri, travmalar, timorler, enfeksiyonlar...);
anorektal bolge travmalari (cerrahi operasyonlar sonrasi
iatrojenik, cinsel istismar travmalari) sonrasi gibi durumlarda
karsimiza cikar.

PATOLOJI

Tuvalet egitimi almis Ug yasindan blyuk normal saglikli insanlar
kalin bagirsagin son kismi olan rektum gaz ve diskiyl hasta
tuvalete yetisene kadar tutacak esneklie sahiptir. Normal
kisiler rektumun dolu oldugunu hisseder ve bosaltmak icin
tuvalete giderler. Normal bir diskilama esnasinda rektuma
ulasan diski rektumda birikerek duvarda gerginlik yapar ve anal
kanal uyarilir, peristaltik hareketlerin aniise gelmesiyle once
ic anal sfinkter basinci duser, puborektal ve levator ani kasi
istemli olarak gevserken karin ici basinci istemli olarak artirilir;
ardindan dis sfinkterlerin agilmasiyla normal defekasyon
gerceklesir. Diskilama islemi bittikten sonra anal kanal yeniden
kapanir.

Normal bir defakasyon ve kontinans icin; kraniyal, lumbosakral
ve anorektal bolge anatomisi; anorektal bodlge sfinkterleri;
anal kanal duyarliligr; gastrointestinal sistem motilitesi normal
olmalidir. Bu yapilardaki anormallikler fekal inkontinansa yol
agar.

E-posta: akaymakci@yahoo.com

71



72

FEKAL INKONTINANS

Fekal
gelismemistir, ya da bozulmustur; istemsiz olarak gaz gaita
cikisi olur. Fekal inkontinansta anorektal bolge anatomik yapisi,
sinir ileti yolaklari veya defekasyon merkezinde konjenital veya
edinsel nedenlerle anal tonus tamamen kaybolmustur; ya da
konjenital olarak hig gelismemistir.

inkontinansta  defekasyon ~mekanizmasi ya hig

Uluslararasi  Kontinans Birligi, fekal kontinans durumunu
kagirilan icerige gore dort dereceye ayirmaktadir:

¢ Grade 1: Komplet kontinans

e Grade 2: Gaz inkontinansi

e Grade 3: Gaz ve sivi diski inkontinansi

e Grade 4: Gaz, sivi diski ve kati digki inkontinansi

KLINIK

Sikayet ve semptomlar: istemsiz olarak gaz, gaita ve idrar
kagirma, perianal kizariklik, kotl perine hijyeni, perine kasintidir.
Kronik konstipasyon veya ishal olabilir. Deliryum, koma gibi
durumlarda biling degisiklikleri goralur.

Oykiisii: Dogustan veya sonradan mi, tuvalet egitimi almis mi,
travma, istismar, gecirilmis ameliyat oykusd, kullandigi ilaglar
sorgulanmalidir. Cinsel istismarda psisik bozukluklar, okul
basarisinda dusme mevcuttur. Organik fekal inkontinanstan
dolayr da noromotor gelisim ve psikolojik durumu etkilenmis
olabilir. Santral sinir sistemi kaynakli fekal inkontinanslarda
mental motor gerilik mevcuttur.

Fizikmuayene:Norolojik muayene,batin muayenesi,rektal muayene
yapilmalidir. MSS ve omurilik malformasyonlari, hidrosefali veya
lumbosakral meningomiyelosel operasyonu skarlari; anal atrezi
veya ekstrofi gibi dogustan anatomik yapi bozukluklari veya
bu anomalilere ait operasyonlar gecirmis ise insizyon skarlan
mevcuttur. Uriner inkontinansin eslik ettigi olguda agir perineal
dermatitler ve deri korozyonlari, kanama olabilir. Spina bifida da
lezyonun seviyesine gore parapleji mevcuttur.

irritable barsak sendromu, enflamatuvar kolit, enfeksiydz ishal,
besin zehirlenmesi siddetli diskilama ihtiyaci mevcuttur; batin
muayenesinde barsak sesleri artmistir. Enfeksiy6z nedenlerde
yuksek ates, perinede dermatit bulgulari mevcuttur.

Cerrahi operasyonlara bagli yatrojenik fekal inkontinaslarda
perianal bdlgede insizyon skarlari mevcuttur; anlis gérunimu
normal vyerinde veya anormal vyerlesimli olabilir. Cinsel
istismarda ekimoz, anal fissur, ddem, agir olgularda vaginal/
periaanal/rektovaginal yirtiklar tespit edilebilir.

Disk hernileri, travmalar, spinal tumorlerde bel hareketlerinde
kisitlilik ve agri, bacaklarda kuvvet ve his kaybi veya diger
norolojik bulgular mevcuttur.

Rektal tusede anal sfinkter tonusu yoktur veya azalmistir,
perianal operasyon gecirenlerde olanlarda anal darlik veya
gevseklik olabilir; livata olgularinda anal gevseklik s6z konusu
olabilir.

RADYOLOJi

Ayakta Direkt Batin Grafisi: Barsak dilatasyonu, konturu ve
barsak gaz dagilimi degerlendirilir. Kronik konstipasyonda
fekalomlar enteritlerde bol hava sivi seviyeleri, irritabl barsak
sendromunda bol gazli kolon haustralari gorulebilir.
Lumbosakral Grafi: Pubik diyastaz veya lumbosakral kemik
deformitelerini gosterir.

Lavman Opakt Grafisi ve/veya Defekografi: Rektum ve kolonun
durumu ve konturlari degerlendirilir. Defekasyon esnasinda
rektumu bosaltma durumu gozlenir.

Lumbosakral Spinal ve Kraniyal Ultrason (US): Yenidogan ve 6
aya kadar sut cocugunda spinal kanal orta hat defekti veya deri
lezyonu olan ve tum anorektal veya genitouriner anomalililerde
rutin olarak gortlmelidir.

Batin, Perineal, Rektal US: Non-invazif olmasi nedeniyle tim
batin US gerek yenidoganda gerekse eriskinlerde degerli bir
yontemdir, enkomprezis veya konstipasyon yakinmali her
hastada yapilmalidir. Rektum duvari ve levator plana kadar tim
kas kompleksi konusunda fikir verir.

Pelvik ve Lumbosakral Kontrastli Tomografi: Timoral
lezyonlarda tumortn yerine gore kontrastli tomografi veya
manyetik rezonans gortintiileme (MRG) yapilmalidir.

Spinal MRG (ve MRG Urografi): Spinal kanal icine uzanan
lezyonlarda veya spinal hasar durumlarinda spinal MRG
yapilmalidir.

LABORATUVAR

ishal varliginda ©ncelikli olarak enfeksiydz ve besin
zehirlenmesine yonelik olarak gaita mikroskopisi ve kulturu
alinmalidir. irritabl barsak sendromu, besin allerjilerinin
dislanmasina yonelik gaita tetkikleri, kronik konstipasyonda
tiroid fonksiyon testleri gériilmelidir. Ozellikle rektal prolapsus
veya surekli itkinmanin eslik ettigi olgularda ayakta batin
grafisinde tum kolonun gaita dolu olarak izlenmesi olasi bir
kistik fibrozisi distindlirmeli; ter testi ve gerekirse gen testi ile
ayirt edilmelidir.

Anorektal manometri: Sfinkter tonusu ve rektoanal inhibitor
refleks varligini gostermek icin anorektal manometri yapilmasi
fekal inkontinasta konstipasyon ile ayirt edilmesini saglamak
acisindan yol gostericidir.

Spinal hasarli olgularda urodinami, Uroflowmetri ve EMG
calismalari; merkezi sinir sistemi hasarlarinda ve epilepsi
durumlarinda EEG gereklidir.

TEDAVi

Anamnez ve fizik muayene ile problemin siddetini ve derecesini
ortaya ¢ikaracak skorlamalar, testler yapilarak hastaliga 6zgu
uygun tedavi secenekleri basitten karmasiga dogru segilmelidir.



FEKAL INKONTINANS

inkontinansa neden olan enfeksiyoz ishal, besin zehirlenmesi,
kolit ya da norolojik sorunlar varsa bu hastaliklarin ortadan
kaldirilmasi inkontinansi tedavi edebilir.

Fekal inkontinans oldugu siirece hasta bezlenmelidir. Uc
yasindan itibaren tuvalet terbiyesine baslanilmasi ve kabizlik
veya ishal yapmayan diyet diizenlemesi gereklidir. Uc aylik etkin
yapilan tuvalet terbiyesi ve konstipasyonu onleyici diyetle fekal
inkontinans kontrol altina alinamazsa Barsak Management
Program/Barsak  Yonetimi  Programi  uygulanmalidir.  Bu
programda; hasta kabizlik yapici diyetle beslenir, her gece
yatmadan once yapilan yiksek lavman ile barsaklarinin
tamamen bosaltilmasi saglanir, boylelikle hasta glindlz kuru
kalir.

Pelvik Taban Egzersizleri (Biofeedback Tedavisi): Koopere
hastalarda anal kaslari germe ve gevsetme eksersizleri yaparak
fekal inkontinans oOnlenmeye calisili. Bunun i¢in hastanin
koopere olmasi gereklidir.

Anal Tikag: Gaitanin sirekli kagmasina engel olacak silikon
tikaglar veya balonu sisirilmis foley sonda ile yapilabilir.

Anal Sfinkter Kas Zedelenmelerinde Acil Cerrahi Operasyon:
Yirtik oldugu anda veya iatrojenik kesildigini anlasildigi anda
erken cerrahi onarim yapilirsa fekal inkontinans gelismez; ancak
gec basvurularda anal kaslarin basit olarak birbirine dikildigi
yontemlerden anus ¢evresine kas transferi yapilmasina kadar
pek ¢ok cerrahi yontem tanimlanmistir.

PROGNOZ

Fekal inkontinans acil bir durum degildir, ancak hastanin sosyal
aktivitelerini etkileyecek ve yasam tarzinda degisikliklere neden
olabilecek kadar onemli bir sorundur. Medikal tedaviye yanitsiz
olgularda ileri tetkiklerinin yapilmasi i¢in gastroenteroloji ve
cerrahi konsultasyonlari yapilmalidir.

Koruyucu onlemler; c¢ok ani gelisen bir fekal inkontinans
durumunda dikkatli bir anamnez ve fizik muayene ile olasi bir
cinsel istismarin gozden kacirilmamasi, bu hastalarda hastanin
psikiyatrik terapilerinin de baslatilmasi tedavi basarisini
artiracaktir.
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BILIYER ATREZi

ETiYOLOJI

Girig ve Tanim

Atrezi aslinda lumenli yapilarin gelisim kusuru olup, konjenital
bir durumdur. Bu nedenle “Biliyer atrezi” ismi terminolojik olarak
dogru bir tanimlama degildir. Biliyer atrezi; biliyer sistemin
tam yoklugundan ziyade, progresif, enflamatuvar, destruktif,
obliteratif kolanjiyopatiyi icerir. Uygun tedavisi yapilmayan ve/
veya ihmal edilmis olgularda slire¢ yasamin 6-8. aylarinda son
donem karaciger hastaligina kadar ilerler.

Safra vyollan atrezisi ilk olarak 1892'de John Thompson
tarafindan 46 olguda otopsi yapilarak tanimlamistir. 1916’da
Holmes (Pediatrist ve Patolog) teorik olarak en az %16 olgunun
opere edilebilir oldugunu ileri surmuistir. 1928’de Ladd, ana
safra kanallarinin ya da safra kesesinin karacigere baglantisinin
oldugu biliyer atrezi olgularinda ilk basarili operasyonu rapor
etmistir. 1940 ve 1960°lLi yillarda Ladd’in daha agresif cerrahi
onerilerinden sonra pek ¢ok operasyon teknigi denenmis ancak
basari saglanamamistir. Bu yillarda taninin kesin olamamasi
sebebiyle Thaler ve Gallis, erken cerrahinin hastalarin
durumunu kétilestirdigini ve 4 ay beklenilmesi gerektigini ileri
surmduslerdir.

1950’lerin  sonunda Kasai ve arkadaslari tim fibrotik
ekstrahepatik safra yollarinin eksizyonu sonrasinda porta
hepatis'ten safra akiminin miimkiin olabilecegini bildirmislerdir.
Kasai, “Hepatik portoenterostomi” ile uzun dénem iyilesme
saglamistir; ancak ilk olumlu sonuglara ragmen uzun zaman
populer olmamistir. 1960°'da Starzl, biliyer atrezi olgularinda
nihai sonun karaciger transplantasyonu olacagini soylemistir,
nitekim giinimiizde de halen gecerliligini koruyan bir goristir.

EPIDEMIYOLOJi

Biliyer atrezi insidansi cografi bolgelere gore farkliliklar
gostermekle birlikte, 1/5.000-18.000 arasinda degistigi cesitli
kaynaklarda bildirilmektedir. En vyiksek insidans Asya'da
gorilmekte olup bunu sirasiyla Kuzey Amerika ve Avrupa
izlemektedir. Turkiye icin saglikli bir istatistiksel veri yoktur,
tahminen Avrupa ile Asya arasinda bir sikliga sahip oldugu
spekile edilmektedir.

Biliyer atrezinin kesin sebebi bilinmemekte ve ¢ok faktorlii oldugu
dusunilmektedir. Asya’da Avrupa ve Kuzey Amerika’dan daha sik
olmasi, Cat-Eye sendromu, kromozom 22 andploidisi ile beraber
gorilmesi, genetik yatkinlik olabilecegini ve/veya kromozomal
bozukluklarla iligkili olabilecegini distindirmektedir.
Portosistemik santlar,ASD,VSD, fallot,anniler pankreas,immotil
silia sendromu (Kartegener sendromu), sakral agenezi, 6zefagus
atrezisi, jejunal atrezi gibi baska patolojilerle birliktelik
gostermesi multisistemik gelisimsel bir bozukluk olabilecegini
akla getirmektedir.

Enfeksiyoz sebepler de etiyolojide suglanmaktadir. Bu
sebepler arasinda reovirus, rotavirus, sitomegaloviris (CMV)
bulunmaktadir. Bu tip durumlarda, hasta ilk basta kolore gaita
¢ikartir, sonra akolik gaita gikartmaya baslar. Bazi calismalarda
mevsimsel kimelenmeler saptanmistir.

Bunlarin yani sira safra yollari iskemisi, anormal safra asidi
metabolizmasi, pankreatobilier maljunction, bazi cevresel
toksinler de etiyolojide suglanmaktadir.

PATOLOJI

Embiryolojik gelisim sirasinda mevcut biliyer sistemdeki

ilerleyici enflamasyon sonucu safra yollarinda ilerleyici

hasarlanma meydana gelir. Bu sirecte safra yollari daralir ve

zamanla tamemen ortadan kalkar. Safranin enterik sisteme

gecememesi sebebiyle kolestatik karaciger hasari olusmaya

baslar, en sonunda biliyer siroz ve karaciger yetersizligi gelisir.

Etiyolojik faktorlerin cesitliligi ve patolojinin makroskobik

gorinimu ile iliskili olarak, klinikte 4 ayri grup biliyer atrezi

(BA) tanimlanmustir:

« izole BA; etiyolojik acidan tanimlanmasi en zor olandir.

¢ BA-splenik malformasyon sendromu; prenatal baslangiglidir,
dogumda obstriiksiyon bulgulari mevcuttur.

o Kistik BA;

e CMV iliskili BA; biliyer sistemde perinatal viral enfenksiyonlar
sonucunda tikanma olusur.

Gunudmduzde Japon Cocuk Cerrahlari Birligi'nin dnerdigi ve yaygin

kullanilan siniflandirmaya gore cerrahi operasyon sirasinda

E-posta: droktav@gmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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biliyer atreziler makroskobik olarak U¢ temel tipe ayirilir. Bu
siniflama, ekstrahepatik safra kanallarinin en proksimalindeki
tikaniklik seviyesine gore yapilmaktadir:

« Tip 1; BA ana safra kanali (koledok) seviyesindedir.

« Tip 2; BA ana hepatik kanal seviyesindedir.

 Tip 3; BA porta hepatis seviyesindedir.

Tip 1 ve 2 BAda, intrahepatik safra yollari agiktir,ancak irregller
ve deformedirler, obstriiksiyona ragmen dilate degillerdir. Tip 3
en sik gorulen ve dizeltilmesi en zor olan tiptir, intrahepatik
safra yollarr tamamen bozuk ve dilatedir, safra kesesinde
berrak sivi (mukosel) olabilir veya ekstrahepatik kistik olusum
gozlenebilir.

KLINIK

Sikayeti ve Semptomlar: Dogumda normal olan ve renkli gaita
¢ikaran yenidoganda ilerleyici olarak sarilik ortaya ¢ikar; gaita
rengi acilir, akolik gaita gorulir (camci macunu gorinimu)
(Resim 1).

Oykiisii: Yenidoganlarda iki haftadan uzun siiren direkt
bilirubinemi ile karakterize ilerleyici sarilik goralur. Sarilik ve
akolik gaita genellikle ikinci/Gglinct haftada belirginlesmistir.
Dogdugu andan itibaren sag Ust kadranda kistik kitle ve sarilik
mevcut ise kistik biliyer atrezi olabilecegi unutulmamalidir.
Fizik Muayene: inspeksiyonda sklerada ve deride sarilik
mevcuttur, giderek deri kirli sari renk alir, skleralarda koyu yesil
renk olusur. Gaita baslangicta kolere olabilir, ikinci tglincu
haftadan itibaren akoliktir. Bilirubin ylksekligi nedeniyle
hastanin tum salgilarinda bilirubin artar, gaita rengi agik sarrya
dénebilir; idrar rengi koyulasmistir. ilerleyen dénemde batin
distansiyonu ve kollateral damarlarin artisina bagli karin
duvarinda caput medusa gorinimu olusabilir.

Palpasyonda hepatomegali mevcuttur, karacigerin sert olarak
palpe edilir. Dalak baslangigta blyuk olarak ele gelir.

RADYOLOJi

Ultrason (US) ve Doppler US: Normal bebek acken ve tokken
yapilan ultrasonda safra kesesinin agken bulyuk olmasi tokken
kiculmesi normaldir. Ancak BA'li bebeklerde safra kesesi klicuk
buzlsmis, atrofik veya ici bos gorlntilenir; aclik ve tokluk
halinde tekrarlanan ultrasonlar ile safra kesesinin boyutlarinda
degisiklik olmaz. Intrahepatik safra kanallari BAda dilate
degildir. Doppler US, ¢calismanin guvenilirligini artinr. US'de
“Triangular cord sign” olarak tanimlanan bulgunun saptanmasi
taniya yardimcidir. Bu yapi portal ven bifurkasyosu onunde
yerlesmis proksimal solid safra kanali artiklaridir.

%20 olguda mukosel olan safra keseleri, normal olarak rapor
edilebilir. Rolatif olarak koledok korunmus gibi gozlenir; ana
hepatik kanallar gozlenmez. Hiler kistik yapi saptanirsa kistik
BA (veya ostruktif tipte koledok kisti) distinulmelidir.

Sintigrafi: Tc 99m izotopunun KC'den intestinal sisteme gegip
gecmedigini boylece safra yollarinin agik olup olmadigini
Olcer. Bu amagla HIDA (hidroksi iminoasetik asit) ve diizopropil
iminodiasetik asit (DISIDA) sintigrafileri kullanilir. DISIDA
belirgin kolestazin oldugu olgularda dahi etkindir ve daha ¢ok
tercih edilir.

Ancak agir sariligi olan olgularda sinitgrafi degerlendirmede
hatalara yol agabilir. E§er hastanin durumu uygun ve zaman
varsa, cekimden 5 glin dncesinden baslayan fenobarbital (5 mg/
kg/gun) uygulamasi olcimlerin dogrulugunu artirir.

KC fonsiyonlarini  bozan hastaliklarin  varliginda (Viral
hepatit, metabolik hastaliklar vb.) verilen nikleer izotopun
intestinal sisteme geg¢mesi gecikeceginden 24 saat sonra
cekim tekrarlanmalidir. Yirmi dort saat sonra halen barsaklara
radyoaktif madde gegmemisse atrezi tanisi kesin konulur.
Kolanjiyografi: Spesifik olarak tani koyduracak bir test
olmamasina ragmen, cerrahi sirasinda yapilan peroperatif
kolanjiyografi ile %100 tani konulur (Resim 2).

BA supheli hastalarda ameliyat sirasinda diagnostik
kolanjiyografi yapilmalidir. Agik laparotomi veya laparoskopik
olarak yapilabilir. Olgunun ekplorasyonu sirasinda safra kesesi
normal gorunumde veya limeni var gibi gozukuyorsa safra
kesesi icerigi aspire edilir; koyu renkte/normal safra boyali
mai geliyorsa hastanin biliyer atrezi olmasi ihtimali dusuktur;
porta diseksiyonuna baslamadan ©6nce kolanjiyografi
yapilmalidir.

Koledok distal ucu “Bulldog” damar klempi ile kapatilarak safra
kesesi icerisine basingli olarak kontrast madde verilir, ardindan
klemp kapali ve acikken ameliyathanede rontgen cekilerek
intrahepatik safra kanallari icerisine ve barsaklarin igerisine
opakt madde gegisi olup olmadigi kontrol edildir. Opakt madde
gecisi mevcutsa ve intrahepatik biliyer ana kanallar izleniyorsa
BA tanisi dislanmis olur.

Resim 1. Akolik gaita, camci macunu gorinimundedir.
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LABORATUVAR

On dort glinden fazla uzamis sarilik tim yenidoganlarda
mutlaka kanda direkt bilurubin  bakilmalidir.  Direkt
bilurubinemi saptanan hastalarda biliyer atreziyi dislamak icin
hizla asagidaki testler planlanmalidir. Hastanin tetkikler icin
vakit kaybetmemesi i¢in bu asamada hasta acil olarak gocuk
cerrahisine veya ¢.ocuk gastroenterolojisine yonlendirilmelidir.
Kanda direkt ve indirekt bilirubin, karaciger fonksiyon testleri
(AST, ALT, ALP, GGT); yukselmistir. PT, aPTT, serum albimin
degerleri dekompanse karaciger hastaligi gelismeden bozulmaz.
Seroloji testlerden TORCH grubu testleri, CMV iliskili BA ve
neonatal hepatit agisindan mutlaka bakilmalidir.

AYIRICI TANI

BAlI olgularda ilerleyen donemde artan bilirubin yuksekligi
nedeniyle hastanin tiim vicut salgilarinda bilirubin yiikselecegi
icin gaita rengi acgik sariya donebilir, bu durumda gaitada
sterkonilinojen testi ile akolik gaita oldugu kesinlestirilmelidir.
TORCH grubu testler pozitif olmasi BA'yi kesinlikle dislamaz; test
sonucu negatif oldugunda BA daha yuksek oranda dustnalur;
ancak test pozitif oldugunda neonatal hepatiti veya CMV iliskili
BA olabilir.

Alfa-1 antitripsin yetmezligi (KC'i elastaza karsi koruyan
proteinaz inhibitorl) arastirilmasi bu hastalarda ayirici tani icin
gereklidir. Alfa-1 antitripsin seviyeleri normalin %30 altindaysa
yetmezLlik olarak degerlendirilir.

Ultrason, BA ile diger koledok obstriiksiyonlari ayirici
tanisi yapilir. Genellikle prematire bebeklerde gorilen
koyulasmis safra sendromu ve safra kanallarinin spontan

Resim 2. Cerrahi operasyon esnasinda makroskopik olarak normal
ve tamamen aglik ektrahepatik safra yollari goriilmektedir (safra
kesesi penset ile tutulmaktadir, sistik kanal ve koledok serit ile
askiya alinmistir, sistik kanal ile koledok birlesim yerinin arkasinda
duz serit aski gortilmektedir).

perforasyonu arasinda da ayirici tani saglayabilir. Bu
olhularda obstruksiyon sonrasi intrahepatik safra kanallar
dilate olarak gozlenir. intrahepatik safra kanallari, biliyer
atrezide dilate gozlenmez.

Pre-operatif donemde ERCPnin yararn tartismalidir ve safra
yollari dilate olmayan bebek hastalarda kullanilamaz. Manyetik
rezonans kolanjiyografi ise Kistik BAnin koledok kistinden
ayirici tanisinin yapilmasinda yardimcidir.

TEDAVi

Cerrahi tedavi tek secenektir. ilk secenek Kasai operasyonu
olup, yenidogan doneminde biliyer drenajin saglanmasi
amaciyla hepatik portoenterostomi yapilmasidir. Peropretatif
yapilan kolanjiyografide biliyer atrezi mevcutsa, karacigerden
bagirsaga safra akimini saglamaya yardimci olacak bir pasaj
olusturulmasi amaciyla Kasai Portoenterostomisi olarak
bilinen Roux-en-Y hepatik portoenterostomi ameliyati yapilir.
Bu operasyon ile biliyer drenajin istenilen duzeyde elde
edilemedigi ve/veya son doénem karaciger yetmezligi
gelistigi durumlarda karaciger transplantasyonu uygulanir.
Biliyer atrezili olgularda nihai ¢ozimduir. Ancak nakil sureci
oncesi hazirliklarin uzun strmesi, uygun dénor saglanmasi
icin portoenterostomi ameliyati hastaya zaman kazandirir;
ayrica ameliyata baslarken yapilan eksplorasyon makroskopi
ve peropretatif kolanjiyografi biliyer atrezinin tanisini
kesinlestirilmis olur.

PROGNOZ

Uygun tedavisi yapilmayan ve/veya ihmal edilmis olgularda
sureg yasamin 6-8. aylarinda son donem karaciger hastaligina
kadar ilerler. Tedavi edilmeyen hastalarda hastalik ortalama
8-12 ay civarinda 6limle sonuglanir.

On dort giinden fazla uzamis sarilik mevcut yenidoganlarda
mutlaka kanda direkt bilurubin bakilmalidir. Direkt bilurubinemi
saptanan hastalarda BA hizla dislanmalidir. Direkt bilirubinemili
yenidoganlar ileri tetkik igin dogrudan cocuk cerrahisine
yonlendirilmelidir. Ameliyat zamanlamasi bu olgular icin cok
onemlidir.

BAda gorilen karaciger sirozu ve fibrozis zaman-bagimli
olduklari icin erken tani ve erken cerrahi ile safra akimmnin
saglanmasi daha iyi prognoz demektir. Dolayisiyla olgularin 100
guinden once (siroz gelisimi tam baslamadan) portoenterostomi
ameliyati yapilmasi, siroz ve KC yetmezligi gelismeden daha
uzun slre kendi karacigerleri ile yasayabilmelerini saglar.
60 glnden oOnce yapilan portoenterostomilerde karaciger
yetersizligine gidis daha yavas olmaktadir.

Kasai ve/veya karaciger transplantasyonu yapilmis uzun donem
yasayan olgularda gebelik mimkindur. Ancak gebelik sirasinda
portal hipertansiyon ile birlikte karaciger yetersizliginin
ilerledigi rapor edilmistir.
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Tip 3-izole BAda hastanin dogal, kendi karacigeri ile 5 ve 10
yillik yasam sansi %48-30 civarindadir. Ancak bu hastalara
karaciger transplantasyonu yapilmazsa yasama sanslari yoktur.
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KOLEDOK KiSTi

Girig ve Tanim

Safra yollarinin kistik veya fusiform dilatasyonu ile karakterize
konjenital bir anomalidir.

Vater ve Ezler tarafindan ilk kez 1723 yilinda rapor edildigine
dair kayitlar mevcuttur. “Dissertatio de Scirrhis viserum occasione
sections viri tymponite defunte, Wittenburgae Pamphlets.
1723;4:22”isimli yayin ve kayit nosu ile bildirildigi bilinmektedir.
Olgularin %20-25’i prenatal donemde tani alir; %60'1 ilk 1 yas
icinde tani alir; %20 olgu geg cocukluk veya addlesan doneme
kadar tani almaz. Dolayisiyla, koledok kistleri klinikte ortaya
cikislari ve tani alma zamanlarina gore iki sinifa ayrilirlar:
-Infantil tip: On iki aydan dnce ortaya ¢ikan ve tani alan olgular.
Obstruktif tipte sarilik ile beraber gozlenir, batin st kadranda
palpabl kitle vardir.

- Adult tip: On iki aydan sonra tani alan olgular. Obstruktif tipte
sarilik ile beraber asendan kolanjit ve pankreatit ile klinik verir.
Bu olgularda da batin ust kadranda palpabl kitle mevcuttur.

EPIDEMIiYOLOJI
Koledok kistlerinin Asyali sari irkta daha sik goruldigu
bilinmektedir. insidans bati  toplumlarinda  1/100.000-

150.000 iken Amerika’da 1/13.500, Japonya'da 1/1.000 olarak
bildirilmektedir. Kiz/erkek orani 3-4/1’dir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Koledok kistlerinin tipleri olan Koledokosel ve Caroli hastaligi,
daha farkli etiyolojilere sahiptir. Caroli hastaliginin; intrauterin
12. haftadan itibaren portal hilustaki duktal plate gelisiminin
duraklamasindan  kaynaklandigi  dusunilmektedir.  Caroli
hastaligi, intrahepatik safra yollarinin, baska eslik eden anomali
olmadan,ektazisidir. Caroli hastaligi ile siklikla karistirilan Caroli
sendromu ise karaciger periferindeki kiglk safra yollarinin
ektazisi ile karakterize intrahepatik fibrozis, otozomal resesif
kalitimli polikistik bobrek ile karakterize bir hastaliktir.
Koledokosel etiyolojisinde ise ampulla seviyesinde tikaniklik,
safra kanalinin asagi yerlesimi veya duedonal duplikasyon
suglanmaktadir. Safra yollarinin tikanmasi kolanjite neden olur,
akolik gaita gorilur ve karacigerde kolestatik karaciger hasari
gelisir.

PATOLOJI

Koledok kistleri anatomik olarak alt siniflara ayrilmislardir.
En sik kullanilan siniflama Todani siniflamasidir (Resim 1). Bu
siniflamaya gore 5 ayri tip koledok kisti mevcuttur:

-Tip 1: Koledokta genisleme: En sik (%90-95), genisleme kistik
veya fusiformdur,

Koledokta divertikal,

Koledokosel,

intra ve ekstrahepatik multipl kistler,

-Tip 2:
-Tip 3:
-Tip 4:
-Tip 5: intrahepatik safra kanallarinda kistik dilatasyonlardir
(Caroli hastaligr).

KLINIK

Koledok kistlerinin  olusumunun c¢cok faktorld oldugu
dusunilmektedir. Ailesel olgular tanimlanmis ve kardeslerde
ikizlerde daha sik olarak bildirilmis olmasina ragmen
genetik komponent veya cinsiyete bagli kalitsal patern halen
kanitlanamamistir.

Etiyolojide en ¢ok kabul goren teoriler arasinda safra yollarinin
duvar yapisinda zayiflik ile safra yollarinin distalinde darlik/
tikanma olmasi ileri strtlmustir. 1969 yilinda Babbit ve ark.
“Pancreoticobiliary Maljunction” (PBM) adiyla da bilinen “Uzun
Ortak Kanal” teorisini ortaya atmislardir.

Sikayet ve Semptomlar: Sarilik, sag ust kadranda dolgunluk
ve agri, ates gorilebilir. Hastanin genel durumu kotuyse ve
beraberinde de ates, sarilik ve Ust kadran agrisi varsa kolanjit
atagi gegirmekte oldugunu gosterir.

Opykiisii: intrauterin tani almis olabilir ya da ilerleyen yaslarda
tani alir. Sag Ust kadranda dolgunluk ve agr hissi genellikle
daha uzun surelidir. Ates ve sarilik olmasi akut bir hadisedir.
Tani ve tedavisi gecikmis dekompanse karaciger yetmezligi
gelismisse yaygin 6dem, assit, kanamaya meyil gorulebilir.
Fizik Muayene: intrauterin koledok kisti tamisi alan
yenidoganlarda koledok kistinin boyutu kigukse fizik muayene

E-posta: droktav@gmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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normal olabilir. Buylk kistlerde sag Ust kadranda batin
distansiyonu mevcuttur. Safra yollari obstruksiyonu gelismisse
sag Ust kadranda hassasiyet, dolgunluk palpe edilebilir, buyuk
kist ise kitle ele gelir. Kist perforasyonu olmussa batinda yaygin
hassasiyet, yaygin peritonit/tahta karin mevcuttur.

intrauterin tanisi olmayan olgularda koledok obstriiksiyonu
varsa inspeksiyonda sarilik da gorilur. Kolanjit ataginda ise
sarilik ile birlikte yuksek ates vardir. Palpasyonda kist boyutu
buylkse sag Ust kadranda hepatomegali ile birlikte kist palpe
edilir, kolanjit atagi esnasinda sag uUst kadranda hassasiyet
mevcuttur. Kiicuk kistler asemptomatiktir, palpe edilemez.

RADYOLOJi

ADBGde ozellik yoktur, blyuk kistlerde sag ust kadranda kistin
oldugu bolgede gazsiz bir alan mevcuttur, barsak gazlari diger
taraflara itilmistir.

Ultrason ve Doppler ultrason (US) ile, sag Ust kadranda safra
kesesinden ayri olarak kistik yapi saptanir, kist icinde damarsal
yapilar olmadigi teyit edilir; kistik lezyon igcinde safra veya safra
¢amuru ile uyumlu mayi gosterilir (Resim 2).

Manyetik Rezonans Kolanjiyo Pankreatografi ile koledok kisti
veya koledokosel goruntulenir,anatomik yapilar ve komsuluklari
ortaya konulur (Resim 3).

Tc-99 HIDA sintigrafisi, bilgisayarli tomografi (BT), BT
kolanjiyografi, endoskopik retrograd kolanjiyo pankreatografi,

Resim 1. Todani siniflamasina gore koledok kistleri ¢izim olarak
gosterildi.

perkiitanoz transhepatik kolanjiyografi ile de koledok kisti veya
koledokosel gériilebilecegi gibi tist GIS calismalari ve endoskopi
tanida kullanilabilecek diger goriintiileme yontemleridir.

LABORATUVAR

Tikanma sariligina yol agan buyuk kistlerde direkt bilirubinemi
gorulur. Kanda karaciger enzimlerinde (alkaline phosphatase,
aspartat aminotransferaz, alanin aminotransfera,gama glutamil
transferaz ylikselme mevcuttur. Tedavi edilmemis ileri olgularda
dekompanse karaciger hastaligi gelismisse kan albimin
duzeyinde disme, pihtilasma faktor eksiklikleri ve PT/aPTT
degerlerinde uzama gorilur.

AYIRICI TANI

Koledok Kistlerinin %20-50'si prenatal US ile intrauterin
donemde tani alir. Ancak bu dénemde over kistleri, kistik biliyer
atrezi, omentum ve mezenter kistleri, duedonal veya kolonik
duplikasyon kistleri ile bronkojenik kistler koledok kistleri ile
karisabilirler.

intrauterin tani konulmayan olgular genelde yasamin ilk
10 yilinda bulgu verir. Klinik muayene bulgularina gore
yapilan ileri gortntilemler ile tani kesinlestirilir; bronkojenik
kistler, omentum ve mezenter kistleri, duedonal veya kolonik
duplikasyon kistlerinden ayirici tanisi yapilir. ileri yaslarda tani
alan olgularda pankreatik psodokist, biliyer kistadenoma ve kist
hidatik ile de ayirici tani yapilmalidir.

TEDAVi

Hastanin yasi ve semptomlari ne olursa olsun, glinimuzde
kabul goren tedavi kist eksizyonu ve Roux-en-Y
hepatikoenterostomidir. Bu amagla hepatikojejunostomi yapilir.
Peroperatif yapilacak kolanjiyografi kanal anomalilerini, tas ve
kalintilari, kanal darliklarini ve diseksiyonun yerini gostererek
cerrahinin planlanmasi ve komplikasyonlarin minimalize
edilmesinde yardimcidir.

PROGNOZ

Hepatikoenterostomi nedeniyle zaman zaman kolanjit ataklari
gorulebilir, yenidoganlarda hastanin ayaklanip yurimeye
baslamasina kadar postoperatif bir yila kadar proflaktik
antibiyotik kullanimi kolanjit ataklarini azaltir.
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Resim 2. Koledok kisti olan bir hastada ultrasonda koledok kisti gortilmektedir.
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Resim 3. Koledok kisti olan hastanin MRCP goruntisu. Sistik kanal, koledok ana safra yollari ve intrahepatik safra kanallarinda dilatasyon
gorulmektedir.

MRCP: Manyetik rezonans kolanjiyo pankreatografi
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TANIM

Nekrotizan enterokolit (NEK); yenidogan doneminde barsaklarin
kismi veya tam iskemisi ile karakterize morbidite ve mortalitesi
yuksek bir gastrointestinal sistem hastaligidir.

EPIDEMIYOLOJI

Yenidoganyogunbakimuinitelerinde %1-5 siklikta gorilmektedir.
Premature ve dusuk dogum agirligi olan bebeklerde %62-94
oraninda gorulmektedir. Her 1000 canli dogumda 1-3 oraninda
gorllebilen NEK, yenidogan yodgun bakimlara vyatislarin
%1-7,7’sinden sorumludur. insidansi, dogum agirligi ve gebelik
yasi arttik¢a azalir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Nedeni  kesin  belli degildir  (Multifaktoriyel):  NEK

etiyopatogenezi kesin bilinmemekle birlikte, bilinen 6nemli

risk faktorl prematuritedir. Prematuriteye bagli immatur barsak

sisteminin, patojen mikroorganizmalar ile kolonizasyonu,

barsak kan akiminin bozulmasi, enteral beslenme ve genetik

nedenlerin birbirleriyle etkilesimi sonucu NEK baslamaktadir.

Etiyopatogenezde rol oynayan faktorler:

e Prematiirite

e Perinatal asfiksi, sok, barsak mukozasi kan akiminin azalmasi
(hipoksi, iskemi, hipovolemi)

e Hiperosmolar beslenme (formula mama hiperosmolar, sik
araliklarla veya yuksek boluslarda beslenme),

Bakteriyel invazyon (bakteriyel, viral)

RDS (Respiratuvar distres sendromu)
 Hipotermi

Umblikal kateterizasyon
e PDA (Patent duktus arteriozus)
Siyanotik konjenital kalp hastaligi, trombositoz, polisitemi.

PATOLOJI

Siklikla ileum ve kolonu tutar, bazen de tum barsaklari
tutabilir. Nekrotizan enterokolit patolojisi intestinal infarkta
bagli gelisen degisikliklerden kaynaklanir. Spesifik bulgular

hastaligin progresyonu ve altta yatan patojenik faktorlere
gore degisiklik gosterir. Terminal ileum ve kolon olgularin
¢ogunda tutulur ancak ciddi olgularda butiin gastrointestinal
kanal etkilenir. ilk bakista barsaklar distandii ve hemorajik
gorunimdedir. Mezenterik sinir boyunca subserozal gaz gorulur.
Gangrendz nekroz antimezenterik sinirdadir, perforasyon
olabilir. Barsaklarin iyilesmesiyle barsak duvarinda incelme
fibrindz adezyonlar ve stenoz gorulur. Mukozal 6dem, hemoraji,
transmural nekroz NEK'nin ana histolojik bulgularidir. Diger
bulgular ise akut enflamasyon, ikincil bakteriyel infiltrasyon ve
gaz koleksiyonudur. Vaskuler trombdus nadiren gorildr.

KLINIK

Semptomlarin ortaya ¢ikis zamani degiskendir ve gebelik yasi

ile ters orantilidir. Beslenme toleransinda degisiklik ile birlikte

gastrik retansiyon siklikla gorulen bir erken bulgudur.

NEK’nin klinik bulgulari sistemik ve abdominal bulgulardan

olusur. Sistemik bulgular apne, respiratuvar yetmezlik, letarji,

beslenmede azalma, 1s1 instabilitesi gibi spesifik olmayan

semptomlardir. Hipotansiyon ve septik sok ciddi olgularin

¢ogunda gorulebilir. Hastalarin %20-30’'unda bakteriyemi vardir

ve bu duruma katkida bulunur. Abdominal bulgular distansiyon,

gastrik retansiyon (beslenme oOncesi rezidu), gerginlik, kusma,

rektal kanama, enteral beslenme tliptinden safrali drenajdir.

Fizik Muayene: Fizik muayene bulgulari NEK’nin klinik evrelerine

gore degismektedir. Turgor tonus azalmis, NG sonda da safrali

drenaj olan, batinda yaygin hassasiyet, distansiyon, mevcut

olup barsak anslari ele gelebilir, hepatosplenomegali olabilir.

Batin duvarinda eritem ilelmi donemde gorulur. Barsak sesleri

duyulmaz veya azalmistir.

NEK’nin klinik evrelerine gore (Bell) siniflandirilmasi (Tablo 1):

e Evre 1 (Supheli NEK):

¢ Perinatal stres oykusu,

e Genel Hastalik Bulgulari: Isi degisiklikleri letarji, apne,
bradikardi, 1s1 dlizensizligi,

« Gastrointestinal Sistem (GiS) Bulgulari: Zayif beslenme,rezidii
artisi, kusma, abdominal distansiyon, gaitada gizli kan,

e Ayakta Direkt Batin Grafisi: Non-spesifik gaz dagilimi, hafif
dilatasyon, hafif ileus.

e Evre 2 (Dogrulanmis, kesinlesmis NEK):
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e Evre 1'deki bulgulardan herhangi birinin olmasi, metabolik
asidoz, trombositopeni,

e GIS Bulgulari: Barsak sesleri azalmis, abdominal hassasiyet,
batinda sellilit.

e Ayakta Direkt Batin Grafisinde (ADBG): Barsak dilatasyonu,
pnomatozis intestinalis, portal vende gaz, asit.

e Ultrasonografi (US): Portal vende gaz, batinda asit (kapali
perforasyon),

* Evre 3 (ilerlemis NEK):

e Evre 1 ve Evre 2’deki bulgulara ilave olarak (hipotansiyon,
direngli apne, metabolik asidoz, sok)

* GIS Bulgulari: Generalize peritonit bulgulari, kitle,

e ADBG: Pnomoperitoneum.

RADYOLOJi

e ADBG: Barsak anslarinda dilatasyon, incelme, hava sivi
seviyesi, barsak duvarinda ©6dem, pnomatozis intestinalis
(Resim 1), tekrarlayan grafilerde hep ayni yerde sebat eden
dilate barsak anslari, diyafragma altinda serbest hava
gorulebilir.

e US: Abdominal hava, portal vende hava.

LABORATUVAR

* Lokopeni

e Trombositopeni

 Hiponatremi

 Hipokalemi

* Hipoglisemi/hiperglisemi

» Metabolik asidoz

Hastalarin  yaklasik  %10-30unda kan veya peritoneal
sivida pozitif kiltlr tespit edilir. Diski kiltirinde Uretilen
mikroorganizma, kan veya periton sivisi kultirinde Ureyenle
ayni oldugu zaman anlamli kabul edilmelidir. En sik saptanan

etkenler; E. Coli, Klebsiella, Enterobakter, Koagiilaz negatif
Stafilokok, Clostridium, Pseudomonas Aeruginosa’dir.

AYIRICI TANI

Ayirici tanisinda rektal kanama, abdominal distansiyon, gastrik
retansiyon veya intestinal perforasyon yapan durumlar yer alir.
Bu durumlardan NEK; pnomotosis intestinalisin radyolojik
bulgulanyla birlikte abdominal distansiyon ve rektal kanama
klinik bulgulari ile ayrilir.

Resim 1. Batin grafisinde dilate barsak anslari, yer yer pnomatozis
intestinalis ve barsak duvarinda 6dem izlenmektedir.

Tablo 1. Bell siniflamasina gore NEK evreleri (genel bulgular, gastrointestinal bulgular ve radyolojik bulgular)

EVRE Genel Bulgular GIS Bulgulari Radyolojik Bulgular
* Rezidii
. * Apne e Kusma o e o
EXR:;{NEK - Bradikardi - Hafif distansiyon e TS
P « Isi diizensizligi « Gaitada gizli kan :
e Gaitada kan
e Dilatasyon
EVRE 2: * 2A: Evre 1 bulgulari e 2A: Barsak sesleri azalmis « ileus
Kanitlanmis NEK * 2B: Metabolik asidoz, trombositopeni ¢ 2B: Abdominal hassasiyet, seliilit e Pnomatozis intestinalis
e Asit
e Hipotansiyon
EVRE 3: « Direngli apne ¢ Generalize peritonit 3A: 2B’nin radyolojik bulgulari
ileri NEK « Metabolik asidoz « Kitle 3B: Pnomoperitonyum
* Sok
NEK: Nekrotizan enterokolit, GIS: Gastrointestinal sistem
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enterit:

e Enfeksiyoz
Salmonella ve Shigella enfeksiyoz enterite sebep olabilir. Bu
organizmalar diskidan kiturle izole edilebilir ancak NEK’deki
nedensel roll bilinmemektedir. Bazen viral enteritte de kanli

Campylobacter, Clostridium  difficile,

diskilama, abdominal sekonder

gorulebilir.

distansiyon ve sepsis

e Obstruksiyon yapan nedenler: Hirschsprung hastaligi, ileal
atrezi, volvulus, mekonyum ileusu ve invajinasyon gibi
anatomik ve fonksiyonel olarak intestinal obstriksiyona
neden olan durumlar enterokolitle sonuglanabilir.

 Anal fissur: Anal fissurde de rektal kanama gorulebilir. Ancak
premature bir bebekte gizli ya da asikar kan olmasi durumunda
her zaman NEK’den suphelenilmelidir.

¢ Neonatal apendisit: Nadir goriilen ancak geg tani almasindan
dolayr morbidite ve mortalitesi yuksek olan bir durumdur.

Hastalik bulgulari NEK ile ayni olabilir ve ayrim ancak

laparotomi ile yapilabilir. Ayrica neaonatal apandisit zemininde

bir Hirschsprung hastaligi olabilecegi de unutulmamalidir.

e Sepsis: Sepsis olan bebeklerde de erken donem NEK
bulgularindan ayirt edilemeyecek sekilde ileus gorulebilir.

« inek siitii protein alerjisi: Pretermlerde nadirdir ve nadiren
yasamin ilk alti haftasindan once gorulur. Abdominal
distansiyon, diskilama sikliginda artis olabilir. Ilerlemis ciddi
olgularda diskida kan, pnomotosis intestinalis gorilebilir.

Ayirici tanida dusunilmesi gereken 6nemli durumlardan birisi

de spontan intestinal perforasyondur.

TEDAVI

NEK hastalari medikal tedavi edilir; perforasyon gelistiginde ise

cerrahi tedavi gerektirir.

Medikal Tedavi:

e Barsaklarin dinlendirilmesi icin NGT dekompresyonu yapilir.

 Enteral beslenme kesilir, parenteral beslenme baslanir.

 Enfeksiyonu kontrol etmek igin antibiyotik tedavisi (intravenoz
genis spektrumlu gram negatif, pozitif ve anearob etkili)
baslanir.

e Metabolik dengeyi saglamak icin sivi elektrolit ve asit baz
dengesinin saglanmasi igin gerekli medikasyonlar yapilir.

Takipte dikkat edilecek ozellikler:

1. Seri ayakta direkt batin grafisi,

2. Sivi-elektrolit imbalansinin diizenlenmesi,

3. Asit baz dengesinin saglanmasi

4. Hematolojik parametreler (koagulasyon profili, Hb, trombosit
takibi)

5. Batin grafisi, batin muayenesi ve GIS fonksiyonlari normale
dondukten en az 5-7 gun sonra oral beslenmeye
baslanilmalidir.

6. Bu sirecte kesinlikle lavman yapilmaz.

Cerrahi Tedavi:

Cerrahi tedavi barsak perforasyon oldugunda yapilmalidir.
Ancak NEK olgularinda perforasyona gidis bir slrectir, barsak
duvarinin ¢cok 6demli olmasi nedeniyle barsak arasinda lokile
olan kacak ve hava ADBG ile gorulmeyebilir; olgularin %57’sinde
ancak ADBG'de diyafragma altinda serbest hava bulunmaktadir.
NEK iyilesirken barsaklarda darlik olusabilir,bu da ge¢ donemde
intestinal obstruksiyonlarayol acabilir.Eksplorasyon bulgularina
gore rezeksiyon anastomoz veya siklikla enterostomi yapilir
(Resim 2).

Cerrahi tedavi icin kesin endikasyonlar:

¢ Pnomoperitoneum

e Persitan intestinal obstriiksiyon/sepsis

¢ Tibbi tedaviye yanitsizlik

« intestinal striktdr

Cerrahi tedavi icin olasi endikasyonlar:

e Ani klinik kotulesme,

* Metabolik asidoz,

¢ Solunum yetmezligi,

PROGNOZ

NEK komplikasyonlari; striktr, fistil, apse, rekirren NEK,
malabsorsiyon, kisa barsak sendrom olup; yenidoganlarin
onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir (%10-40).
Prematiire ve disiik dogum agirlikli yenidoganlarda ve yogun
bakim hastalarinda oran daha yuksektir.

Resim 2. NEK sonrasi prematire cerrahi

yenidoganin
eksplorasyonunda ¢ok sayida intestinal perforasyon alanlar
gorulmektedir.
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Koruyucu onlemler agisindan NEKnin en o6nemli 6nleme
stratejisi anne sitl ile beslenmedir. Yasamin ilk 14 gini
anne sutu ile beslenme ile NEK’de belirgin azalma olmustur.
Probiyotik (Bifidobakter>Lactobacil>Sachoromyces), prebiyotik
ve laktoferrinlerin (kolostrum ve anne sitlinde mevcut)
barsaklar uzerindeki olumlu etkileri NEK onleme acisindan
kullanilmasinda faydali olabilir.
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GIRiS VE TANIM

PATOLOJI

Kisa barsak sendromu (KBS), cesitli sebeplerle intestinal
iskemiye maruz kalmig ve barsak kanlanmasinin geri donussiz
bir sekilde bozulmus oldugu hastalarda genis intestinal
rezeksiyonu takiben gelisen malabsorbsiyon ve buna bagli
malnutrisyonla karakterize klinik bir durumdur. KBS daha ziyade
yenidoganlarin (premature) bir hastaligidir.

Barsak mortilite ve emilim bozukluklari yapan hastaliklarda
da barsak boyutlari gergekte kisa olmasa da emilim yeterli
olmadigi icin klinik tablo kisa barsak sendromu gibi olmaktadir.
Gegici veya kalici olarak ileostomi acildigi durumlarda da distal
barsak kullanilamadigi icin klinik tablo KBS'dir.

EPIDEMIiYOLOJI

KBSnin genel toplumda prevalansi 1/3-4 milyondur. intestinal
rezeksiyon gegirmis yetiskinlerin %15’inde (3/4'0  masif
intestinal rezeksiyon, 4’0 coklu ardisik rezeksiyon sonrasi)
gorulmektedir.

KBS yenidogan yogun bakim Unitesinde yatan yenidoganlarda
22/1.000 oldugu; prematirelerde 100.000 canli dogumda 24,5
oldugu belirlenmistir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Yenidoganlarda en siklikla midgut volvulus ya da nekrotizan
enterokolit nedeniyle KBS gelismektedir. Etiyolojik nedenleri
prenatal ve postnatal nedenler olarak iki kisimda incelemek
gereklidir:

e Prenatal; intrauterin midgut volvulus,segmental ileal volvulus,
multipl ince barsak atrezileri, total kolonik aganglionozis,
omfalosel, gastrosizis gibi nedenlerle olmaktadir.

« Postnatal; nekrotizan enterokolit, mezenterik travma, mezenter
iskemisi veya trombusu, enflamatuvar barsak hastaliklari,
midgut veya segmental volvulus gibi nedenlerle olabilmektedir.
Pediyatrik hastalarin %20’'sinde KBS yenidogan donemi disinda
gelismistir.Yenidogan disinda volvulus ve travma en 6nemli kisa
barsak nedenidir. Ayni zamanda Crown hastaliginda tekrarlayan
ataklar ve rezeksiyonlar nedeniyle de olabilmektedir.

ince barsak uzunlugu gestasyonel yasa gére degisir.
Normal yenidogan ince barsak uzunugu ortalama 250 cm
(2/3 jejunum, 1/3 ileum). Yetiskinde 600 cm kadar oldugu
bildirilmektedir. Dogumdan sonra %30 artar. Bu nedenle
preterm bebeklerde KBS'nin prognozu fullterm bebeklerden
daha kotudur.

KBS’deki en 6nemli anatomik defekt emilim ylzeyinin daralmis
olmasidir.Masif ince barsak rezeksiyonunu takiben (%75),emilim
ylzeyinin azalmasi, transit zamaninin kisalmasi ve protein,
karbonhidrat, lipit, elektrolit, safra asitleri, pankreas enzimleri
ve vitaminlerin emiliminin bozulmasiyla ciddi nutrisyonel ve
metabolik sorunlar yasanir. KBS Uizerinde etkisi olan faktorler;

e Cikarilan bagirsagin uzunlugu

e Cikarilan bagirsagin cinsi

* ileocekal valvin varligi

¢ Geride kalan bagirsagin uzunlugu,

¢ Geride kalan bagirsagin adaptasyon yetenegi

¢ KBS'sine yol acan primer hastalik

¢ Ek anomali ve prematirite.

KBS'de adaptasyon mekanizmalari: ilk adaptasyon 48 saat
sonra islemeye baslar. Adaptasyonun baslamasi igin ilk uyari,
barsaklara sindirilmemis besinlerin ulasmasi gerekir.

1. Yapisal Degisiklikler

¢ Makroskopik:

¢ Dilatasyon (Barsak duvarinda hipertrofi ve hiperplazi sonucu
barsak duvarinin kalinlagsmasi ve limen capinin genislemesi).

e Barsak boyunun uzamasi (barsak boyunun ne derecede
uzayacagini belirleyen en onemli faktor cocugun ince barsak
rezeksiyonunun yapildigi andaki yasidir. Fetal gelisimin
postnatal uzantisi olarak prematirelerde daha fazladir.

ileum adaptasyonda en iyi barsak segmentidir.

Mikroskopik:

e Mukoza hicrelerindeki hiperplazi ve hipertrofi. Kript
derinliginde ve villus boyunda artis olur. Bu da emilim yizeyini
artirir.

E-posta: akaymakci@yahoo.com
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2. Fonksiyonel Degisiklikler

e Sindirim ve emilim: Sodyum,klor,su emilimi artar. Disakkaridaz
ve dipeptidaz aktivitesi artar.

Barsak gecirgenligi: Barsak bariyeri bozuldugu igin gecirgenlik
artisi olur dolayisiyla bakteriyel translokasyon ve sepsise
neden olur.

intraluminal besinler:

e Barsak lumeni iginde besinlerin bulunmasi  barsak
adaptasyonunu uyarilmasi  ve mukozal hiperplazinin
baslamasi icin gerekli bir unsurdur.

e Adaptasyonu en fazla uyaran besinler; kisa ve uzun zincirli
doymamis yaglar (balik, ceviz, soya), pektin ve glutamin amino
asitleri.

* Gastrointestinal salgilar:

* Pankreas ve safra salgilari adaptasyonu artirir.

e Huimoral Faktorler:

e Masif ince barsak rezeksiyonunu takiben hormon, biyume
faktorl ve sitokinlerin dlizeyi artar. Epidermal Growth faktor,
Growth hormonu, enteroglukagon, kolesistokinin, gastrin,
sekretin, norotensin).

KLINIiK

KBS'de gorilen semptomlar ve bulgular asagidaki sekilde
Ozetlenebilir:

o ishal, steatore, kolelitiazis, mide asidinde artis, laktoz
intoleransi

 Karbohidrat, protein, karbohidrat, lipit, elektrolit, safra asitleri,
pankreas enzimleri ve vitamin emiliminde (suda eriyen ve
yagda eriyen) bozukluklar

e Karaciger fonksiyonlarinda bozukluk

* GIS hormonlarinda eksiklik

« Total parenteral beslenmeye (TPB) ait komplikasyonlar

« Kilo kayb, kilo alamama, ¢ok az kilo alma

e Buylme gelisme geriligi.

Masif intestinal rezeksiyon veya kayip sonrasi

gecirdigi 3 klinik evre vardir:

hastalarin

« Evre 1: Rezeksiyonu takiben sivi ve elektrolit kaybiyla giden
ilk evre yaklasik 1-3 ay suren ve yavas yavas adaptasyonun

gelistigi evredir. Oral gida alimi siklikla mimkin olmadigi igin
TPB’ye bagimlidir. Siddetli diyare gorilur, kilo kaybi vardir.

¢ Evre 2: Adaptasyonun daha belirginlestigi, TPB’ye ek olarak
oral beslenmenin de baslandigi evredir. Enteral beslenmeye
gecis genellikle sorunlu olur. Bulanti-kusma ve diyareye sik
rastlanir. Kilo alimi az da olsa baslamistir.

« Evre 3: Intestinal adaptasyonun maksimum oldugu dénemdir.
Birkag aydan birkag yila kadar surebilir. Bazi hastalar tamamen
oral beslenmeye gecebilirken, bazi hastalar ise kalici olarak
TPB’ye bagimli olabilir.

RADYOLOJi

Kontrastli pasaj grafisi ve/veya distal loopogram: Kalan barsak
uzunlugu konusunda bir fikir edinmek igin (stoma varsa distal
loopogram) barsak uzunlugu olgilmesi gerekebilir.

LABORATUVAR

¢ Hemogram

Elektrolitler

¢ Hormonal testler (gastrin, pankreas enzimleri)

« Karaciger fonksiyon testleri

Bobrek fonksiyon testleri

Vitaminler B12, D vitamini, demir, kalsiyum, magnezyum,

e Laktoz intoleransi igin laktoz emilim testi (2 gr/kg laktoz
icirilmesi kan sekerini en az %25 artirir).

AYIRICI TANI

Ameliyati yapan cerrahi ekip i¢in kisa barsak tanimlamasi
kolaydir; ancak baska merkezde ameliyat edilmisse geride kalan
barsak uzunlugu bilinmedigi icin tani gecikebilir. Dolayisiyla
olgularda yapilan ameliyat ve cikarilan barsak uzunlugu ve
kalan barsak uzunlugu, ileogekal valvin olup olmadigi, stoma
agilmigsa stomanin agilma yeri, stoma ileostomi ise Treitzee
uzakligl, distalinde ne kadar ince barsak ve kolon kaldigi vb.
gibi ayrintilar cm olarak detayli sekilde (mimkinse cizim
yapilarak) ameliyat notuna yazilmalidir. Hastanin epikrizinde
bu notlar mutlaka olmalidir. Aile bu konuda detayli olarak
bilgilendirilmelidir.

Tablo 1. Kisa barsak sendromunun en sik etiyolojik nedenleri yasa gore degismektedir

Travma

Mezenterik infarktus

Nekrotizan Enterokolit Volvulus Inflamatuar Barsak Hastaliklan
Maliniteler Travma
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KISA BARSAK SENDROMU

TEDAVi

Erken donemde TPN baslanmali daha sonra oromotor refleks icin
oral beslenme tesvik edilmeli, 6zellikle anne suti verilmelidir.
intraluminal besinler intestinal adaptasyonda esansiyeldir
KBS'nin tedavisinde 5 temel hedef vardir:

« Sivi- elektrolit ve metabolik bozukluklarin dizeltilmesi
 Beslenme

e Diyarenin kontrol altina alinmasi

« intestinal adaptasyonun desteklenmesi

» Komplikasyonlarin tedavisi.

KBS'de cerrahi tedavi yontemleri:

* Motiliteyi artirici ameliyatlar: intestinal plikasyon, tapering
enteroplasti.

* Barsak transit zamanini uzatici ameliyatlar: Sfinkter veya valv
olusturulmasi, kolon interpozisyonu.

e Mukozal emilim yizeyini artirici ameliyatlar: Bianchi teknigi,
seri transvers enteroplasti, ince barsak transplantasyonu.

PROGNOZ

Yasamiicin gerekli minimum barsak miktari: Cocuklarda;ileogekal
valv ve kolon tam ise 20 cm ince barsak, kolon yok ise minimum
40 cm incek barsak adapte olabilir. Term yenidoganlarda;
ileogekal valv ve kolon tam ise 15 cm ince barsak, kolon yok ise
minimum 40 cm ince barsak adapte olabilir.

Mortalite oranlari %79-89 gibi olduk¢a yiksek oldugu
bildirilmektedir. 1967°'de ilk kez intravendz beslenme
tanimlanmistir; bugun total parenteral beslenme sayesinde
bu hastalarda mortalite ve morbidite oranlari nispeten daha
diismustir. ilk cocuk ince barsak nakli 1993’te rapor edilmistir.

KORUYUCU ONLEMLER

Yenidogan yogun bakimlarinda sik goriilen ve KBS'ye neden
olan nekrotizan enterokolitin tani ve tedavisinin erken donemde
yapilmasi KBS oranlarini azaltacaktir.

TPN’ye bagli komplikasyonlarin neden oldugu olim oranlarini
dusurmek icin mimkidn olan en kisa surede enteral beslenmeye
gecilmelidir.

KAYNAKLAR

KBS'de prognoz kalan barsak uzunlugu, ileocekal valvin
mevcudiyeti, barsak motilitesi, beslenmenin toleransi ile
paralellik gostermektedir. ince barsaklarin %50 kaybi, geride
ileocekal valv kalmissa genellikle soruna yol acmaz. ileocekal
valvi cikarilmis ve geride 40 cm’den daha kisa ince barsak
kalmigsa mortalite %100°dur.
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OMFALOSEL

Girig ve Tanim

Karin duvarindaki genis bir defektten gobek kordonu yapisindaki
translisent avaskiler membrandan olusan bir kese icinde karin
i¢i organlarin disariya dogru herniye olmasina omfalosel denilir.
Exomfalos seklinde de adlandirilmaktadir (Resim 1).

Epidemiyoloji

1/4.000 canli dogumda bir gorulur, erkek kiz orani 1,5/1’dir.
Ailesel olgular, ikiz omfaloseller bildirilmistir, hatta omfalosel
kesesi ile yapismis yapisik ikizlerde (omfalofagus) mevcuttur. Cok
geng ve ileri yastaki hamileliklerde daha sik,diabetes mellituslu
annelerin bebeklerinde daha siktir. Ayrica omfaloselde eslik
eden anomalilere gore ya oligohidramnioz ya da polihidramnioz
gorulebilir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Embriyolojik yasamin 6. haftasinda umblikustaki bir defektten
herniye  olan  barsaklar  ekstrakorporeal  gelisimlerini
tamamlayarak 10. haftada tekrar intraabdominal kaviteye
donerler. Daha sonra sefalik kaudal ve iki lateral abdominal
yapragin umblikal kord tabaninda fiizyonu ile karin duvarindaki
defekt kapanir. Bu fizyolojik olayda bir duraklama olursa fetusta
kalici bir herniasyon ortaya ¢ikar ve buna omfalosel (exomfalos)
denir. Omfaloselin etiyolojik sebebi/sebepleri belli olmamakla
birlikte asagidaki nedenlerle omfalosel iliskilendirilmektedir.

¢ Maternal enfeksiyonlar

« intrauterin hipoksi

* Folik asit eksikligi

« Salisilat toksisitesi

* Xe bagli kalitim

« Kromozomal anomaliler (trizomi 13,18,21); baska anomalilerle
ve kromozom anomalileriyle birlikte gorilme insidansi genetik
bir komponenti distindurmektedir.

Patoloji

Omfaloselde gobek kordonu kese Uzerindedir, kesenin ig
yuzeyini periton, dig yuzeyini amnion kaplar ve iki tabaka
arasinda Warton jeli bulunur.

Defekt capi; 3 cm’den kiigiikse “umblikal kord hernisi”, 3-8 c¢cm
arasi “minor omfalosel”,8 cm’den bilyik ise “dev omfalosel” denilir.
Dev omfalosellerin icinde genellikle karaciger de yer alir ve
keseye yapisiktir.

Omfaloselde defekt buyuk olsa dahi karin duvari ve rectus
abdominis kaslari normal gelismistir, ancak abdominal kavite
daha kuguktir. Genellikle karaciger de kese icine herniye
olmustur.

Klinik
Prenatal tani: Gebeligin 13. haftasindan itibaren karin duvari
defektleri saptanabilir ve ayirici tani yapilabilir.

Fizik muayene: Bebek dogdugunda; karin 6n duvarinda, icinde
siklikla barsak ve karaciger iceren seffaf kese mevcuttur, gobek

Resim 1. Omfalosel

E-posta: akaymakci@yahoo.com
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kordonu bu kese uUzerinden ¢ikmaktadir. Kese rupture olmus
olabilir. Eslik eden diger ek anomalilere bagli fizik muayene
bulgular dikaktle arastirilmalidir.

Bazen mindr omfalosel veya umblikal kord hernisi spontan
iyilesmis olarak kendiliginden epitelize olarak uzun bir gobek
derisi (cutis navel) seklinde hasta karsimiza gelebilir;

Radyoloji

Prenatal ultrasonografide karin on duvarinin duz bir
kese ile sinirlandigi ve bu kesenin tam Uzerinden gobek
kordonunun c¢iktigr gorilur (Resim 2). Maternal AFP ylksektir.
Beraberinde ciddi ek anomali varsa terminasyon agisindan
degerlendirilmelidir.

Laboratuvar

Omfalosele ©6zgu bir kan testi yotur; ancak maternal alfa-
foto-protein (AFP) pek ¢ok konjenital anomalide oldugu gibi
omfaloselde yuksek bulunur. AFP yiksek bulunan hastalarda
ultrason ile ayrintili incelemede omfalosel saptanirsa ek
anomaliler agisindan amniosentez yapilmalidir.

Dogum sonrasi tani fizik muayene ile konulur; omfalosel tanisi
icin ozel bir kan testi yoktur. Yenidoganda major operasyonlarda
yapilmasi igin gerekli testlerin yapilmasi yeterlidir. Kan sekeri
takibi yapilmalidir ve tiroid fonksiyon testleri gorulmelidir.

Ayirici Tani

Omfalosel kesesi inutero, dogum esnasinda veya dogum
sonrasinda yirtilmissa gastrosizis ile karistililabilir. Ruptire
omfaloselde:

 Rupture olmus kesenin kalintilari vardir.

Resim 2. Prenatal US ile omfalosel kesesi gortilmektedir.
US: Ultrasonografi

¢ Defekt gobek bolgesine santralizedir.
¢ Umblikal kordon anormal yerlesimlidir.

e Barsak yizeyi kalinlasmis degildir, inutero erken donemde
.. riptur olduysa kalinlasma ve 6dem olusabilir.

Tedavi

Prenatal omfalosel saptanmis gebeler, cocuk cerrahisi acisindan
mudahale edilebilecek ve yodun bakim sartlari bulunan bir
hastanede dogum yapmaya refere edilmelidirler. Kesenin

yirtilmamasi icin termine vyakin sezaryen dogum tercih
edilmelidir.

Bebek dogdugunda omfaloseli mevcutsa nazogastrik
dekompresyon; kan sekeri, sivi ve Isi regulasyonunun

saglanmasi; keseye serum fizyolojikli pansuman kapatilarak

hastanin ¢ocuk cerrahisi klinigine acil olarak uygun bir sekilde

transportu gereklidir. Kese yirtilmigsa, barsaklar karin disinda
olacagindan gastrosizisteki gibi nemli steril gazli bezlerle uzeri
kapatilir.

e Klcuk ve orta blyuklikteki keselerde karin duvari primer
onarimi ile organlar karin icine yerlestirilir.

e Kese biyuk ve karin hacmi kuguk ise, primer onarim ile
diyafragma ve vena kavaya basisi yani karin ici basig
artisi olacaksa deri veya kas flepleri kullanilabilir veya
sentetik materyaller (silo) onarim sonrasi geg primer onarim
planlanmalidir.

¢ Kese cok buylk ve agir ek anomaliler varsa kese lizerine
kurutucu ve epitelizasyonu hizlanirici olarak alkol, mersol,
povidon iyodiir gibi soliisyonlar giinde bir kez siiriiliir. ileriki
yaslarda dev ventral herninin onarimi yapilir. Sollsyonlari
kullanirken membran Gizerinden absorbsiyona bagli hipotiroidi
(povidon-iyodin), civa zehirlenmesi (mersol) gelisebilecegini
unutmamak gerekir.

Prognoz

Omfaloselin blyukligine ve ek anomalilerin ciddiyetine gore
degisir. Primer onarim yapilamayacak kadar biyiik omfaloselli
olgular mortal seyirlidir. Fascia defekti 3 cm altindaysa umblikal
kord hernisi denilir, bu tip omfaloselde ek anomali orani az
ve prognoz iyidir. Cerrahi onarim yapilmazsa kendiliginden
epitelize olarak uzun bir gobek derisi seklinde karsimiza ¢gikar
(cutis navel).

Prematurite ve ciddi ek anomaliler yiksek oranda gorulir.
Hastalarin %50°den fazlasinda sindirim sistemi, kardiyovaskdler,
genitouriner, kas iskelet sistemi ve santral sinir sistemi
anomalileri; Down sendromu ve diger trizomiler gibi ciddi
kromozom anomalileri hastalarin 1/3’Unde bulunur. Prognozu
kotllestiren ek anomaliler:

¢ Kardiyak malformasyonlar: (fallot %33,ASD %25)

¢ Kromozom anomalisi (%18): trizomi 13,15,18,21
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* Beckwith-Wiedemann  sendromu  (%12):  Eksomfalos,
makroglossi, gigantizmden olusan bir sendromdur. Pankreas
adacik hiperplazisi (nezidioblastozis) nedeniyle hipoglisemi
cok siklikla beraber gorilur.

» Hipogastrik omfalosellerde mesane ekstrofisi,
anomalileri, renal malformasyonlar sik goralur.

e Alt Midline sendromu = OICS sendromu: Kloakal ekstrofi

ile beraber sakral anomaliler, miyelomeningosel, hidro veya

diastometamyeli, iskelet anomalileri beraber gorulur.

« Ust Midline sendromu = CANTRELL pentalojisi: Omfalosel, 6n
diyafragma hernisi, sternal kleft, ektopia kordis, kardiyak anomali
(VSD sik).

e Rieger sendromu: Yarik damak ve iskelet anomalileri vardir.

hindgut

e Prune Belly sendromu: Karin kaslarini zayif olmasi, inmemis
testis, Uriner anomaliler.

Dev omfalosellerde distosiye olasiligi nedeniyle sezaryen ile

dogum tercih edilmelidir. Prenatal US’de omfalosel beraberinde

ciddi ek anomali var ise gebeligin sonlandirilmasini aileye

onerilebilir.

GASTROSIZiS

Girig ve Tanim

Umblikal kordonun siklikla sag yaninda 2-4 cm ¢apinda bir karin
duvari defektinden lzerinde kese olmaksizin ince barsak, mide,
kolonun mezosu ile beraber karin disina ¢ikmasi durumuna
gastrosizis denilir. Amniyotik siviyla temastan dolay barsaklar
odemli, kalinlasmis ve kisalmistir (Resim 3).

Epidemiyoloji

1/4.000 canli dogumda bir gorulir,son yillarda insidansin arttigi
yonunde yayinlar bildirilmektedir. Kiz erkek orani esittir. Anne
yas! arttik¢a gastrosizis insidansi azalmaktadir. Prematurelik ve
SGA bebekler gastrosiziste sik goralur.

Resim 3. Gastrosizis

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Etiyolojik nedenler kesin belli olmamakla birlikte daha c¢ok
20 yas alti annelerin bebeklerinde, hamilelikte vasoaktif
maddelerin kullanimi ve hamilelikte kokain, sigara kullanimi
gibi madde bagliligi gastrosizis olusumu igin risk faktorleridir.
Gastrosizis embriyolojisi halen tartisilmaktadir. Onceden,
gastrosizis omfalosel ile ayni anomali oldugu, ancak intrauterin
hayatta kesenin yirtilmasi sonucu barsaklarin buradan karin
disina ¢iktigi ve gastrosizis olustugu iddia edilmekteydi. Son
zamanlarda ise, gastrosizisin ayri bir anomali oldugu kabul
edilmektedir. Gastrosizisde embriyolojik gelisim esnasinda
karin on duvarini olusturmasi gereken mezodermin dorsal
miyotomlardan one dogru go¢ edememesi ve mezodermal
destegin olmamasi sonucunda endodermal katmanin reabsorbe
oldugu dusuinilmektedir. Sag umblikal venin erken veya geg
atrofiye olmasi sonucu gastrosizis gelistigi yonunde teoriler
mevcuttur; malrotasyon malfiksasyon anomalilerinin tim
olgularda olmasi,intestinal atrezi veya kisa barsak sendromunun
birlikte olabilmesi bu teorileri desteklemektedir.
Ek anomaliler: Omfalosele oranla daha az gorulur.
* inmemis testis (%40)
« intestinal atrezi (%10)
e Malrotayon ve mafiksasyon anomalileri
mevcut).

(tum olgularda

¢ %20 olguda postop NEC gelismektedir.

Radyoloji

Prenatal US’de karin on duvari diz degildir, barsaklar karin
disinda amniyotik sivida yuzerler (honeycomb). AFP yuksek
bulunur.

Laboratuvar
Prenatal donemde AFP yiiksektir.

Dogum sonrasi tani fizik muayene ile konulur; gastrosizis tanisi
icin ozel bir kan testi yoktur. Yenidoganda major operasyonlarda
yapilmasi igin gerekli testlerin yapilmasi yeterlidir.

Ayirici tani

Gastrosizisin riiptiire omfalosel ile karisabilir. Ikisinin 6zellikleri

asagida siralanmistir:

Gastrosizis:

¢ Herni kesesi yoktur.

¢ Defekt gobegin saginda olup, gobek ve umblikal kordon
normal yerindedir. Defekt ile gobek arasinda normal karin
duvari vardir.

¢ En cok ince barsaklar herniye olur.

¢ Herniye barsak kalinlasmis ve kisalmistir.

¢ Abdominal kavite omfalosele gore daha yeterli blyukliktedir.
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 Ciddi ek anomali azdir ve en sik gorllenleri intestinal atrezi
ve inmemis testistir.

Omfalosel:

 Herni kesesi vardir.

e Defekt gobek bolgesinde olup umblikal kord kesenin
Uzerinden cikar.

 Karaciger ve barsaklar hernie olur.

» Barsak ylizeyi normaldir.

e Abdominal kavite gastrosizise gore daha kuguktar.

e Ciddi ek anomaliler fazla olup, en sik gorileni kardiyak
anomalilerdir.

Riiptiire omfaloselde:

e Rupture olmus kesenin kalintilari vardir.

e Defekt gobek bolgesine santralizedir.

¢ Umblikal kordon anormal yerlesimlidir.

o Barsak ylizeyi kalinlasmis degildir, inutero erken dénemde
ruptur olduysa kalinlasma ve 6dem olusabilir.

Tedavi

Anne dogum travayina girdiginde gocuk cerrahi dogumhaneye
davet edilir. Bebek dogar dogmaz sicak steril kompreslere sarilip
nazogastrik dekompresyon vyapilmalidir. Daha dogumhane
ortaminda iken barsaklarin Gzeri ilik serum fizyolojikli
kompreslere sarilarak 1si, sivi reglilasyonu saglandiktan sonra
(anestezisiz) barsaklar karin igine yerlestirilerek primer onarim
yapilabilir.Ya da hasta ¢cocuk cerrahisi ameliyathanesine transfer
edilerek burada islem gergeklestirilir.

Dogum sonrasi ameliyat olana kadar ve olduktan sonra sivi
destegi, nazogastrik sonda ile dekompresyon, hipoterminin
onlenmesi, herniye olmus organin steril tutulmasi, gastrosizisde
barsak kan dolasiminin saglanmasi, parenteral beslenmenin
saglanmasi gereklidir.

Omfaloselde oldugu gibi gastrosiziste de cerrahi tedavide en
onemli sorun, karin hacminin kiiciik olmasidir. Gastrosizisde
defekt nispeten kuglk oldugundan primer kapama daha
uygundur. Ancak basi olusacak ise omfaloseldeki yontemler
uygulanir. Tum gastrosizislerde karinigi hacim kuguik oldugundan
karin ici basincinin arttigi durumlarda silo ile bir ¢esit omfalosel
haline getirmek ve geg olarak primer onarim yapmak gerekebilir.
intestinal  obstrilksiyon bulgulari gerilemezse operasyon
gerekebilir. Gastrosizide beraberinde intestinal atrezi varsa
barsaklar oncelikle batin igine konulur; 2-3 hafta icinde yeniden
opere edilerek gerekli onarim yapilir.

Postoperatif donemde odemli ve kalinlasmis barsak anslari
normale donene kadar (7-21 gin) TPN vyapilir. Pasaj aglk
olgularda minimal trofik enteral beslenme ile gastrointestsnal
sistemin hormonal aktivitesi uyarilir, bagirsagin daha cabuk
adapte olmasi saglanir.

Prognoz

Prenatal tanili olgularda bebegin vajinal yolla kontamine
olmamasi igin sezaryen planlanabilir. Cocuk cerrahisi ve yogun
bakim takibi yapilacak bir hastanede dogum igin refere edilmesi
uygundur.

Gastrosizis morbid ve mortal seyirli olabilir. Gecikmis intestinal
motilite, uzun hastanede kalis suresi, TPN komplikasyonlari ve
sepsis nedeniyle morbidite yiiksektir. ileojejunal atrezi varsa
veya malrotasyon volvulus gelisirse nekroz sonucunda kisa
barsak sendromu gelisebilir. Mortaliteyi artirici nedenlerdir.
Tibbi, teknolojik gelismeler ve yogun bakim olanaklarinin
artmasina paralel olarak %82’lereden %9’lara dismustir.

UMBLIKAL HERNI

Girig ve Tanim

GObegi dusmis ve iyilesmis yenidoganlarda gobek deliginden
deri altina barsaklarin fitiklasmasiyla olusan sislige umblikal
hernie denilmektedir (Resim 4).

Epidemiyoloji
Yasamin ilk aylarindaki bebeklerde %25 oraninda umblikal
herni gorular.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Etiyoloji tam bilinmemktedir. Emriyoda fizyolojik gastrosizis
donemi tamamlaninca (yani barsaklar batin disina ¢ikip geri
dondiikten sonra yaklasik 12. hafta civarinda) gobek kordonu
normal gorinim be seklini alir. Normalde dogumda umblikal
halka oldukca daralmis durumdadir. Ayrica, umblikal ven
kalintisi olan round ligamani, urakus kalintisi olan median
umblikal ligaman, umblikal arterlerin kalintilari olan lateral

Resim 4. Umblikal hernie
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umblikal ligamanlar ve fasia transversalisin gobek altina
uzanan kismi olan Richet’in umblikal fasiasi gibi yapilar ile
gobek saglamlasmis durumdadir. Embriyonik donemde gébegin
bu yapilarla birlikte gelismesi tam olmaz veya zayif olursa
gobek dustikten sonra umblikal herni ortaya ¢ikar.

Patoloji

Unblikal herni tam ortada; gobek deligindedir ve fascia defekti
genellikle 2 cm’den kiguktur.

Rayoloji

Tani fizik muayene ile konulur, radyolojik goruntileme
gerekmez. Ancak umblikal herni bogulmasi durumunda ADBG
gorulmesi faydalidir.

US: Batin ici kitle agisindan dncesinde yapilmasinda fayda vardir.

Laboratuvar

Tani icin 6zel bir kan testi yoktur. Kan sekeri ve tiroid fonksiyon
testleri ayirici tani agisindan gereklidir.

Klinik

Gobekte sislik yakinmasi ile gelen hastalarda fizik muayene
ile tani konulur. Dolayisiyla ek anomalilerin varligi agisindan
muayene tamamlanmalidir.

Umblikal herni; tiroid disgenezisi, trizomiler, Beckwith-
Wiedemann sendromu, Hurler sendromu, karin ici kitleler ile
birlikte gorilebilir. Dolayisiyla ek anomalilerin varligi agisindan
muayene tamamlanmalidir.

Ayirici Tani

Ayirici tani gerekmez; ancak beraberinde olabilecek tiroid
disgenezisi, trizomiler, Beckwith-Wiedemann sendromu, Hurler
sendromu, karin ici kitleler acisindan tetkik edilmesi gereklidir.

Tedavi

Umblikal herniler genellikle bebek yurimeye kosmaya
baslayinca yani karin duvari kaslari gliclendiginde kendiliginden
kapanir. Dort-bes yasindan sonra da devam eden hernilerin

¢ogu puberteye kadar kapanir. Ancak aile rahatsiz oldugundan,
cocukta da psikolojik sorunlara yol acabileceginden okul ¢agina
kadar gegcmemisse cerrahi onarim yapilir.

Yenidoganda fascia defekti 2 cm’den blytikse, bir yasina kadar
kiculip kaybolmuyorsa genellikle kaybolmayacak ve bu
olgularda operasyon gerekecektir.

Fitik bagi, para yapistirma ve flasterle yapistirma gibi yontemler
yararsiz oldugu gibi deride maserasyona yol acabilirler ve en
tehlikelisi, basing ile nefes alip vermeyi engelleyerek asfiksi ve
olume yol agabilir. Bu nedenle kesinlikle uygulanmamalidir.

Prognoz

Umblikal hernilerde, inkarserasyon (sikisma) ve strongulasyon
(stkismaya bagli dolasim bozuklugu), perforasyon veya
eviserasyon gibi komplikasyonlar gorilebilir ancak ¢ok cok
nadirdir.
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KASIK HERNILERI VE HIDROSEL

Girig ve Tanim

inguinal (kasik) bélge, spina iliaka anterior siiperior seviyesinin
altinda kalan karin on kismini tanimlar. Bu bdlgede sik
karsilasilan hastaliklar arasinda kasik fitiklari, hidrosel ve
testise ait hastalik sayilabilir. Cocuklarda gorulen kasik herni tipi
indirekt inguinal hernidir.

indirekt inguinal herni, konjenitaldir ve acik kalan prosessus
vajinalisin icine batin ici organlarin fitiklasmas ile olur. indirekt
kasik fitiginda, fitik kesesi erkek cocuklarda spermatik kordonun
lateralinde yer alir. Karin igi organlar kasik kanali i¢ agzindan
kasik kanalina girer ve bazen skrotuma kadar iner (skrotal
fitik). Kiz coguklarda indirekt kasik fitiklarinda, fitik kesesinin
bir duvarinda %20 siklikla fallop tiibu, over veya uterus yer
alabilmektedir.

indirekt inguinal herninin en sik gériilen komplikasyonu
redukte edilememesidir ve en sik hayatin ilk 6 ayinda olur.
Erkek cocuklarda barsaklar ve kiz ¢ocuklarda da over en sik
ve daha sonra barsaklar olmak Uzere fitik kesesi icinde sikisip
redukte edilememe ve iskemi nedeni strangilasyon gelisme
ihtimali vardir. Over stranglilasyonu ve iskemisi, intestinal
obstriksiyon ve nekroza bagli perforasyon mortalitesi en
yuksek komplikasyonlardir. Bu nedenle indirekt kasik fitiginda
tani ve erken tedavi hayati 6nem tasir.

Epidemiyoloji

Hayat boyunca spontan abdominal herni gelisme riski %5’tir
[ultrason (US) ile %10]. Abdominal hernilerin insidansi 1.000
dogumda %10-20 oldugu tahmin edilmektedir. Bunlarin iginde
inguinal hernilerin orani %75-80'dir. Umblikal herniler %14,
femoral herniler %5'tir. insizyonel herni, insizyonlarin %10-
15’inde goralur.

2015 yilinda inguinal, femoral ve abdominal herniler yaklasik
18,5 milyon Kkisiyi etkilemistir. Erkeklerin yaklasik 9%27’si
ve kadinlarin %3’0 yasamlarinin bir doneminde kasik fitigi
gecirmektedir. Kasik fitiklari en sik bir yasindan once ve elli
yasindan sonra ortaya ¢ikar. Global olarak inguinal, femoral ve

abdominal herniler 2015 yilinda 60.000, 1990 yilinda 55.000
olimle sonuglanmustir.

Kasik hernisinde indirekt herni/direkt herni orani 2/1’dir. Kasik
hernileri daha cok sagda gorulur, erkeklerde 7 kat daha fazla
gorulir. Femoral ve umblikal herniler ise kadinlarda yaklasik
2 kat daha fazladir. Femoral herniler, inguinal hernilerin
yaklasik %10unu olusturur, herni acillerinin %40’ini olusturur.
Femoral herniler sayi olarak erkek ve kadinda esit goruler ancak
(kadinlarda diger inguinal herniler az gérildugu igin) oransal
olarak kadinlarda 4 kat daha fazla gorilar.

inguinal hernilerin sikligi erkeklerde yasla artar, 75 yasinda
%50 oranindadir. Konjenital inguinal hernilerin orani, dogum
agirigr ile ters orantilidir. 1.500 gr altinda dogan bebeklerin
%32'sinde inguinal herni gelisir.

indirekt kasik fitigi sikligi %1-5 arasinda degismektedir ve erkek
¢ocuklarda kizlara oranla 3-10 kat daha sik gorulur (ortalama
6 kez erkeklerde daha sik). Prematire ve dusuk dogum agirlikli
bebeklerde daha sik (%16-25) gorilir. Kiz ve erkek ¢ocuklarda
%90 tek tarafli (sag: %60, sol %30) ve %10 iki taraflidir.
indirekt kasik fitigi olasiigini artiran durumlar vardir. Ornegin;
inmemis testis, mesane ekstrofisi, asit, vetrikiloperitoneal sunt,
periton dializi yapilmasi, kistik fibroziz, bag dokusu hastaliklar
(Ehlers-Danlos sendromu, Hunter-Hurler sendromu, Marfan
sendromu ve mukopolisakkarodoziz).

inkarsere inguinal herni yani fitik bogulmasi %12-17 siklikta
goriilir. Olgularin 2/3’G 1 yasin altindadr. ilk birkag ayda frtigin
bogulma riski %28, 1-2 yas arasi %15, 2 yasindan daha azalir ve
8 yasindan sonra %2’lere duser; yani cocugun yasi kiiculdukge
kasik fitiginin bogulma riski de artar.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Embriyolojik hayatta karin icerisinde gelisen testisler karin
icerisinden skrotum icerisine goc ederler. Bu go¢ esnasinda,
etraflarini saran periton bolimu de bir eldiven parmagi gibi
skrotuma dogru uzanir ki bu yapi “prosessus vajinalis” olarak
adlandinlir. Testislerin karin 6n duvarini gegebilmeleri igin
skrotuma dogru olusan bu yol, kasik kanalidir. Testisler skrotuma
indikten sonra prosessus vajinalisin testis etrafini saran bolumu
“tunika vajinalis”i olusturur, diger bolimleri ise kapanarak karin
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ici ile olan baglanti kesilir. Cocuklarda gordiigimiz kasik kanali
patolojilerinin ¢ogu inguinal kanal gelisim bozuklukluklari
sonucu ortaya ¢ikar.

Testis karin igerisinden skrotuma inerken beraberinden
ilerleyen eldiven parmagi tarzindaki periton bolimu prosessus
vajinalisdir. Prosesus vajinalisin testis etrafini saran bolim (yani
tunika vajinalis) disindaki bolumu testis skrotuma indikten
sonra yani intrauterin 8-9. aylarda kapanir, ancak bebeklerin
timiinde bu kapanma islemi tamamlanmamistir. Dogum sonrasi
ilk birkag ay icerisinde prosesus vajinalislerin %40’ kapanmis
olur. Agik kalan prosessus vajinalislerin yaklasik %20'si 2 yasina
kadar kendiliginden kapanir, %20 kadarinda inguinal sorunlar
(fiik) gelisir, %20 kadari ise agik kalmakla birlikte (kominikan
hidrosel) hayat boyu herhangi bir sorun yaratmaz.

Patoloji

Fizyolojik Hidrosel: Prosesus vajinalis kapanmistir ancak testis
etrafinda tunika vajinalis icesinde bir miktar sivi kalmistir.
Prosessus vajinalisin kapali oldugu ancak testis etrafindaki
tunika vajinalis icerisinde bir miktar sivinin kalmasiyla olusur.
Gercek sikligi  bilinmemektedir. Yenidoganda skrotumda
genellikle iki tarafli, hassas olmayan ve sabit bir sislik belirlenir.
Zamanla buylme olmaz ve spermatik kordon palpasyonu
normaldir. Skrotal sislik transliminasyon verir. Tani icin baska ek
bir incelemeye gerek yoktur. Kendiliginden birkag ayda geriler.
Abdominoskrotal Hidrosel: Scrotundaki hidrosel sivisinin giderek
artmasiyla hidrosel inguinale dugru uzanir armut seklini alir;
ardindan batina dogru uzanarak kum saati seklinde giderek
buylmeye baslar; ¢cok nadirdir, dolayisiyla fizyolojik hidroseller
kiicilmuyorsa  3-6 aylik takiplerle degerlendirilmelidir.
Muayene ve US ile tani konulur. Abdominoskrotal hidroseller
gerilememktedir, tani konuldugunda ameliyat etmek gereklidir
(Resim 1).

Resim 1. Bilateral abdominoscrotal dev hidrosel olan Ug aylik

erkekde ayni zamanda scrotumda

bulunmaktadir.

kapiller hemanjiyomda

Baglantili  (Komunikan) Hidrosel: Prosesus vajinalis tam
kapanmamistir. Var olan aciklik karin i¢i organlarin gegisine
izin vermez, ancak karin i¢i sivinin gegisine izin verecek
boyuttadir. Testis etrafinda ve bazen kasik kanalina dogru
uzanan sislik mevcuttur. Dikkatli bir anemnezde skrotal
sisligin boyutlarinin degisken oldugu ancak bu degisikliklerin,
fitikta oldugu gibi anlik degil, guin icinde daha uzun surelerde
oldugu gorilir. Gece yatar pozisyonda olundugu igin sivi
karin bosluguna gecer ve sislik sabahlari genellikle kugulir,
kaybolur. Guinduiz ayakta duruldugu igin sivinin tekrar skrotuma
gecmesi ile sislik boyutu artar. Bu dongu her hastada belirgin
olmayabilir ancak saptanmasi, baglantili hidrosel tanisi icin
onemli bir bulgudur. Muayenede kitlenin kistik yapida oldugu
hissedilir ve isik tutuldugunda “transilliminasyon” gdsterir.
Cok gergin hidrosellerde kistik yapidan emin olunamayabilir
ve testis hissedilemeyebilir. Cok slipheli olgularda US ile tani
kesinlestirilebilir.

Baglantili hidroselde, agik prosessus vajinalisin kendiliginden
kapanma olasiligi vardir. Bu nedenle kuguk bebekler 1,5-2
yasina kadar takibe alinir. Hidrosel, nadiren de olsa indirekt
kasik fitigi ile birlikte olabilir. Oykii alirken ve muayenede bu
olasilik mutlaka dikkatle arastrilmali ve takibe alinacak hasta
ailesi kasik fitigr bulgulari yonunden biligilendirilmelidir.
Takipte gerilemeyen hidrosellerde cerrahi tedavi uygulanir.
Cerrahi tedavisi kasik fitigininki ile aynidir ve processus
vagnalise yuksek baglama islemi yapilir. Distalde kalan hidrosel
kesesi c¢ikarilmaya ugrasilmaz, kese agzinin genisletilip
iceriginin bosaltilmasi yeterlidir.

Kordon Kisti (Kordon Hidroseli): Prosesus vajinalisteki agiklik
sonucu sivi birikimi testis etrafinda degil spermatik kordon
seviyesinde olusur. Cogunlukla karin igerisi ile baglanti vardir,
ancak nadiren her iki tarafinda kapali oldugu kistik yapi olarak
da gorulur. Muayenede spermatik kordon U(zerinde duzgln
kenarli, etrafa yapisik olmayan kismen mobil kistik yapi ele
gelir. Bir el kist lizerinde iken diger elle testisi ¢ekildiginde kistik
yapinin da hareket etmesi, kordon kisti lehine bir bulgudur.
Bebegin bezinin gevsek baglanmasi onerilir, Genellikle 1,5-2
ayda geriler; gerilemedigi takdirde opere edildir.

indirekt Inguinal Herni: Prosesus vajinalis kapanmamistir ve
karin i¢i organlarin gecebileceg@i boyuttadir. Zaman zaman kese
icine girer ve inguinal herniyi meydana getirir.

Klinik

Kasikta muayene esnasinda kasik bolgesinde kolayca batina
itilebilen bir sislik saptanmasi ile kesin tani konulur. Ancak
karin icine barsaklar geri dondiginde kasikta sislik olmaz
ve tani koymak zorlasabilir. Bu durumda aile oykisu ile (iyi
tarif edilen ve kasik kanali bolgesine uyan bolgede ozellikle
cocuk agladiginda veya huzursuz oldugunda ortaya ¢ikan ve
cocuk sakinlesince kaybolan sislik tanimlaniyor ve hatta sislik
sirasinda fotografini cekmis ise) yine kasik fitigi tanisini konulur.
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Muayene esnasinda fitik kesesi icerisinde geri itilen barsaklar
hissedilebilir. Kizlarda over dokusu sekli ve kivami nedeni ile
palpasyonla kolayca taninabilir. Rediikte olmus fitiklarda kasik
kanalinda ipek eldiven parmadi isareti (silk glove sign) denilen
kayganlik hisis ele gelir.

Cogunlukla kasik bolgesinde (bazen skrotuma inen) ve
gerilemeyen sislik bogulmus fitigin ilk belirtisidir. Bogulmus fitik
barsak nekrozu veya kizlarda over nekrozuna neden olup organ
kaybi ve hatta 6lim riski tasiyan bir durumdur ile sonuglanabilir.

Radyoloji

inguianal herni tanisi dykii ve muayene bulgulari ile konulur.
Ancak diger inguinal kanal parolojilerinden ayirt etmek igin
US vyapilir. inkarsere ve rediikte edilemeyen fitiklarda, zorlu
rediiksiyon oncesi ve daha sonraki klinik takipte mutlaka ADBG
gorulmelidir.

Laboratuvar

inguinal hernie tanisi icin spesifik bir laboratuvar testi yoktur,
ancak ameliyat oncesi hemogram ve PT, Aptt, INR testinin
gorilmesi gereklidir.

Ayirici Tani

inguinal Lenfadenitis: Siklikla kasikta agrili, kizarik lenf bezleri
palpe edilir. Lenf bezlerinin drene ettigi alanlarda enfeksiyon
bulgusu vardir. Spermatik kordon kalin degildir. Antibiyotik ile
tedavi edilmelidir. Apse gelisirse drenaj gereklidir.

Kordon Kisti: Spermatik kordonda Uzerinde hareketli, agrisiz ve
dizgun sinirli olarak palpe edilir, 1s1da transliminasyon verir ve
ek klinik bulgular yoktur.

Testis Torsiyonu: Inmemis testis torsiyonu veya normal yerlesimli
bir testisin torsiyonu ile inguinal kanala cikmasi ile kasikta
palpe edilebilir. Acil cerrahi girisimde bulunulmalidir.

Kiz Bebekte Gonad Palpe Edilen Bilateral inguinal Herni:
Saptanirsa, complet androjen duyasizligi sendromu olasigi
agisindan gonadlar over goriniminde degilse inguinal
herni onarimi sirasinda mutlaka biyopsi alinmalidir. Patolojik
inceleme testis veya ovotestis ile uyumlu ¢ikarsa hasta endokrin
ve genetik arastirmalari tamamalanarak gonad eksizyonu
operasyonu ergenlik 6ncesinde tamamlanmalidir (Resim 2).

Bir tarafta inguianl hernie, diger tarafta inemmeis testis olan
erkek bebeklerde ise herni uteri inguinale (veya transvers
testikller ektopi) olasiligi agisindan dikkatli olunmalidir. Bu
olgularda fitik kesesi iginde ikinci bir testis yer alir.

Tedavi

Cocuklarda kasik fitiginin tedavisi ameliyatla ile fitik kesesinin
kasik kanali i¢ agzi hizasindan baglanmasidir (yiksek baglama/
high-ligation). Ameliyat, tani konulduktan sonra, kosullarin
uygun oldugu en kisa zamanda planlanarak yapilmalidir.
inguinal bolgede deri kivrimlarina uygun insizyondan acik

Resim 2. Fotograftaki bilateral kasik hernisi olan bir kiz bebekte
over (gonad) palpe edilmektedir. Operasyon sirasinda, gonadin
over veya testis olup olmadigina dikkat edilmelidir. iki tarafli
gonad palpe edilen kasik fitikli kizlarda cinsiyet gelisim bozuklugu
acgisindan dikkatli olunmalidir (Bilateral gonad palpe edilen kiz
fitiklarinda CAlS/komplet androjen duyarsizligi sendromu olabilir) .

cerrahi girisim ile veya laparoskopik yaklasimla ameliyat
yapilabilir.

Bogulmus fitik olgularinin 6nemli bir kismi deneyimli hekimler
tarafindan ve bazen sedasyon altinda geri itilebilir (redikte
edilebilir). Boyle bir durumda, hasta hastaneye yatirilarak sivi
ve antibiyotik tedavisi altinda karin bulgulari yoninden takibe
alinir. Barsak nekrozu bulgulari gelisemeyen hastalar 24-48
saat sonra ameliyat edilir. Bogulmus fitikli hastalarda; fitik
kesesinin icerigi karin icine geri itilemez (redlkte edilemez)
ise, ya da ilk bagvuruda veya takipte barsak nekrozu bulgulari
belirlenirse hasta acil ameliyata alinir. Bogulmus organlar
degerlendirilir ve fitik tamiri yapilir. Kiz bebeklerde over kese
icinde ise redukte edilmeye zorlanmaz, US imkani varsa yapilir
ve ameliyat edilir.

Prognoz

Fittk ameliyatlarindan sonra, sekonder inmemis testis,
fittk tekrari (nUks), duktus deferens yaralanmasi ve testis
atrofisi gelisebilecek onemli komplikasyonlardir. Tum bu
komplikasyonlarin sikligi bogulmus fitik ameliyatlarindan sonra
¢ok artar.
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GIRiS VE TANIM

Karin agrisi; intraperitoneal veya bagka sistemlerden
kaynaklanan karin bolgesinde hissedilen rahatsizlik ve 1zdiraba
neden olan klinik bir belirti olarak tanimlanabilir. Subjektif
(6znel) bir sikayettir, objektif 6l¢imu yoktur. Agri duzeyi kisiden
kisiye degisir, hastanin belirttigi agr siddeti tek olguttar. Kisinin
ifade edebilme dizeyi, agriyi algilama ve bize anlatabilme
duzeyleri onemlidir. Ayni siddetteki agri degisik kisiler tarafindan
farkli tanimlanabilir.

Akut karin agrisi; akut kavrami igin farkli stireler belirtilse de
daha once tanisi konulmamis, U¢ gliinden kisa gecmisi olan
ciddi karin agnisi olarak tanimlayabiliriz. Akut agri ayrimina
gitmek icin agrinin devam ettigi sireden cok, siddetlendigi an
baslangi¢ noktasi olarak kabul edilebilir, ornegin; on gundur
surmekte olan peptik Ulser agrisi, son iki saattir siddetlenmistir,
perforasyon olmus olabilir.

Akut karin sendromu; siddetli ve ani baslayan karin agrisi
ile karakterize, hekimin acilen bir tedavi karari vermesini
gerektiren, ozellikle; bulanti, kusma, istahsizlik, distansiyon,
ishal, hassasiyet, defans gibi gastro intestinal sistem semptom
ve bulgularinin eslik ettigi klinik bir durumdur. Esasen akut
karin cerrahi patolojileri tanimlamak icin kullanilan bir terimdir.
Bir anlamda ameliyata giden yolun baslangicidir.

EPIDEMIYOLOJi

Cocuklarda akut karin agrisi sik gorilen bir belirti olup
hastaneye basvuru nedenlerinin %5 kadarini olusturur. Bunlarin
da %5’inde cerrahi patoloji bulunur. Karin adgrisi ile acile
basvuran hastalarin Ucte birine tam tani konulamamaktadir.
Yirmi dort saat iginde gegmeyen karin agrisinin altinda cerrahi
bir patoloji aranmalidir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Karin i¢ organlarinin normal embriyolojik gelisimi, bilateral
orta hat otonomik innervasyonuyla oldugu icin, visseral agri
genellikle orta hata ortaya ¢ikiyormus gibi algilanir. Bu nedenle
epigastrik agrilar on barsak (foregut) kokenlidir, periumblikal
agrilar orta barsak (midgut) kokenlidir, hipogastrik agrilar son
barsak (hindgut) kokenlidir, pelvik agrilar ise kloaka (cloaca)
kokenlidir.

Adri organin kendisinden veya Uzerini doseyen periton ya da
karin icini doseyen peritondan kaynaklanabilir. Dolayisiyla Gg
gesit karin agrisindan bahsedilebilir. Bunlar;

Visseral Agri (Sempatik): Organ ve lzerindeki visseral peritondan
kaynakli agridir. Yaygin, kiint veya kolik olup hastayi rahatsiz
edici karakterde bir agridir. Apandisit baslangicinda genellikle
agrinin yeri iyi lokalize edilemez, orta hatta hissedilir.

Pariyetal Agri (Somatik): Karin igerisini ddseyen pariyetal
peritondan kaynaklanir, daha keskin ve siddetlidir, iyi lokalize
edilebilir. Peritoneal irritasyon sonucunda Uzerindeki karin
duvarinda refleks kas spazmi meydana gelir (muskuler defans
ve rijidite).

Yansiyan Agri (Sempatik + Somatik): AGriyan organ ile ayni spinal
segmentte yer alan uzak dermatom ve miyotomda hissedilir.
Hem visseral hem de somatik agrilarin 6zelliklerini tasir.

KLINIK

Yakinma, Semptomlar

Karin agrisinin nedenini bulabilmek igin agriyi iyi tanimaliyiz. Bu
bir gercek agri midir,yoksa psikojenik sebeplerden kaynaklanan
bir agri midir? Oncelikle uykudan uyandiran ve uyumaya
engel olan agrinin siddetli agr oldugu, organik nedenlerden
kaynaklanabilecedi akilda tutulmalidir. Agridan yola ¢ikarak
hastaligi tanimaya giderken, agrinin taniya goturen ozelliklerini
arastirmamiz gerekir.Asagidaki bes 6zellik bizi agrinin nedenine
goturecektir:

1. Agrimin Yeri, Yayilimi: Her organin agrisi, karin tzerinde belli
kadranlarda hissedilir. Agrinin hissedildigi bolge bizi agrinin
kaynaklandigi organa gétiriir. Ornedin; karaciger agrisi kendi
bulundugu sag Ust kadranda hissedilir. Bununla beraber safra
kesesi agrisi hem sag subkostal bolgede hissedilirken hem de
sag skapula altinda yansiyan agri olarak yayilim gosterecektir.
2. Agrimin Baslangici, Siiresi: Agrilar nedenlerine gore ani ve
siddetli baslayabilir ya da hafif baslayip tedricen artiyor olabilir.
Ani ve siddetli baslangicli agrilar over torsiyonu, peptik ulser
perforasyonu ve barsak perforasyonu gibi nedenler olurken
yavas baslayan tedricen artan agrilara ornek olarak apandisit
mesenterik lenfadenit veya kolesistit ornek verilebilir.

3. Agrinin Karakteri: Siddet zaman iliskisine goére agrinin
grafikleri cizilebilir (Resim 1).
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Resim 1. Karin agrisi karekterlerinin gizgisel gosterimi (A: Zamanla
azalan; gastroenterit. B: Kolik; invaginasyon. C: Enflamatuvar,
ilerleyici; apandisit. D: Perforasyon, ulser perforasyonu)

a. Zamanla Azalan Agri: Gastroenterit gibi
kaynaklanip zamanla siddetini yitirebilir.

b. Kolik Agri: ici bos organlardaki mekanik tikanikligi asmak
icin artan diz kas kontraksiyonlari kolik tarzinda siddetli agriya
neden olur. Kolik agrinin belirleyici ozelligi agrinin aralikli
olmasidir. Artma, azalma ve agrisiz donemleri vardir. Bu tir
agri genellikle barsak, safra kesesi (biliyer kolik veya renal)
kaynaklidir.

¢. Enflamatuvar Agri: Enfeksiyoz patolojilerde agri hafiften baslar,
olayin ilerlemesiyle siddeti gittikce artar zirveye vardiginda agri
sureklilik gosterir. Enflamasyon surdikge agri devam eder.

d. Perforasyon Agrisi: Perforasyonla birlikte karin agrisi dakikalar
icinde baslar ve siddetlenir. Hasta hareket etmekten kaginir. Ani,
keskin, siddetli ve yirtici tarzdadir.

e. Iskemi Agrisi: iskemiye bagli karin agrisi en sik, mezenterik
iskemide gorulur.Siddetli karin agrisina ragmen karin muayenesi
baslangigta rahattir, hassasiyet ve defans siliktir.

f. Birden Fazla Cesit Agri: Ornegin; baslangicta basit barsak
tikanikliginda tipik kolik agri deseni varken olaya mezenter
rotasyonu eklenirse iskemi deseninde agri da eklenir.

4. Agriy1 Artiran/Azaltan Faktorler: Peritonitli hastalar hareket
etmeyi sevmezler, haraketsiz yatar, karin solunuma eslik
etmez, oksurmekle agrilari artar. Visseral agri ise hareketten
etkilenmez. Kolik veya iskemik agrida hasta yerinde duramaz.
One egilmekle azalan karin adrisi pankreatit diistindiiriir. Safra
kesesi hastaliklarinda agri ozellikle yagli yemekleri takiben
artar.

sebeplerden

5. Agriya Eslik Eden Belirti ve Bulgular: Karin agrisi ile gelen
hastaya “karin agrisi disinda baska bir sikayetiniz var mi?” sorusu
mutlaka sorulmalidir, bunlar:

a. Kusma: (Akut karin hastalarinin  %75’inde): Meddller
kusmada merkezi visseral getirici fibriller tarafindan uyarilma
sonucunda aktiflesen goturicu fibriller refleks kusmayi
meydana getirir. Kusmanin sikligi, miktari ve icerigi altta yatan

patoloji ile ilgili bilgi verir (safrali, safrasiz, fekaloid,...). Kusma,
agriya bagli bir refleks veya gastrointestinal tikanmadan
kaynaklanabilir. Tibbi nedenli karin agrilarinda kusma, agridan
oncedir (gastroenterit). Cerrahi hastalarda ise 6nce agri sonra
kusma olur (apandisit). Proksimal tikanmalarda distale gore
daha erken ve yogun kusma gorulur. Ampulla vateriden onceki
tikanmalarda kusmuk safrasiz, ileride ise safralidir. Kolon
tikanikliginda kusma daha az olur fakat distansiyon daha
fazladir. Uzun siren distal barsak tikanmalarinda kusmuk
fekaloid tarzdadir.

b. Ates: Agridan once baslayan ates akut karindan uzaklastiran
ozelliktir. Akut karin hastaliklarinda genellikle subfebril ates
saptanir. 38 °C veya Uzeri ates akut apandisit, kolesistit, veya
barsak tikanikliklarinin baslangicinda gorilmez. Yiksek ates
(>38,5 °C): Karin ici apse ve genel peritonit gibi ge¢ donemde
olur. Normal sartlarda 0,8 dereceyi asmamasi gereken rektal ve
aksiller ates arasindaki farkin 1 °Cnin Uzerine ¢ikmasi genel
peritoniti dugtindurur.

c. Istahsizlik: Akut karin bulgularindan birisidir, apandisitte ilk
bulgu olabilir.

d. Gaz Gaita Yapamama/Distansiyon: Adri ve peritonit sempatik
aktivasyon ile refleks ileus yapabilir. Mekanik barsak tikanikligi
da agri ve gaz- gaita ¢ikisi durmasina yol agar. Her turli ileusta
pasajin durmasi, sonucta karinda distansiyona neden olur.

e. Diyare: Kolik karin agrisi ve diyare daha cok gastroenteritte
gorulir. Fakat diyare periton irritasyonun bir gostergesi de
olabilir. Mezenterik iskemide de kanli nekrotik kokulu diyare
bulunabilir. Diyare, Crohn hastaliginda karin agrisina eslik
edebilir. Ulseratif kolitte ise genellikle agrisiz kanli diyare,
ulseratif kolit ataginin en 6nemli belirtisidir.

[ Eslik Eden Diger Belirti/Bulgular: Bakterilri, piuri, hematiri,
diziiri, adet dlzensizligi, dismenore, kardiyopulmoner
semptomlar, hickirik, alt ve Ust gastrointestinal kanama, sarilik.

Oykii

Agrinin ve eslik eden diger semptomlarin baslangi¢ anindan
itibaren ge¢misi sorgulanmalidir. Asagidaki orneklerde oldugu
gibi agriya neden olan patoloji eski bir rahatsizligin tekrari ya
da ilerlemis hali olabilir. Gegirilmis karin ameliyatlari oykusu
varsa brid ileus gelisebilecedi ya da Peutz-Jegher sendromlu
hastada invajinasyon olabilecegi hatirlanmalidir.

Oyki alinirken kizlarda ergenlik sonrasi menstruel dyki
unutulmamalidir.Pelvik enflamatuvar hastalikta agri menstruel
siklusun basinda olur; Mittelschmerz'de ise menstruel siklusun
ortalarinda gorilur. Endometriozis veya benzer bir jinekolojik
problemde; ayda bir gorilen karin agrisi olabilir. Ektopik
gebelik rupturl, over kist rlpturi veya over torsiyonu; ani
baslayan ve siddetli agn ile seyreder. imperfore himenli bir
addlesan kiz menars gecikmesi, karin agrisi ve karinda kitle ile
bagvurabilir.
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Fizik Muayene

Duyarlilik ve 6zgilligu bir bilgisayarli tomografi (BT) kadar
yuksek olmasa da oyku ve fizik muayenenin hicbir riski ve
zaman kaybi yoktur ve maliyeti sifirdir. Sadece dikkatli bir
anamnez %70 tani koydurabilirken, ardindan iyi bir fizik
muayene ile bu oran %80-90a ¢ikabilir. Maliyeti ylksek testler
aslinda anamnez ve fizik muayene bulgularimizi desteklemek
icin yardimcidir.

inspeksiyon: Muayenenin ilk basamagi hastayi gézlemek, gozle
incelemektir. Mutsuz, anksiyeteli, solgun, terleyen hastada akut
karin ihtimali yuksektir. Peritonitli hasta hareket etmemeye
¢alisir, yurdyusu oturusu yavastir. Karnin solunuma eslik
etmemesi peritonit lehine bulgu olabilir. Karinda distansiyon,
organ peristaltizminin gortlmesi; ileus lehine bulgudur.
Ameliyat izi; (Brid ileus?),fitik; (strangulasyon?) deride kizariklik;
(peritonit?), siskinlik; (kitle veya kabizlik?), dehidratasyon gibi
toksik belirtilere dikkat edilmelidir.

Oskiiltasyon: Barsak seslerinin dinlenmesi hipoaktif (<4/
dk), hiperaktif (>8/dk) veya normoaktif (4-8/dk) olduklarini
gosterir. Cerrahi barsak tikanikliginin erken evresinde tikanikligi
asabilmek icin artmis peristaltizm ve mekanik, tinlayici barsak
sesleri duyulur. Ge¢ donemde, ilerlemis peritonitlerde veya
paralitik ileusta ise peristaltizm azalir.

Palpasyon: intra abdominal kitle, organomegali gipi ¢ok énemli
bulgulara ulasmanin yani sira akut karin arastirilmasinda
palpasyon en onemli muayenedir. Eller sicak olmali, nazik
davranilmali ve ani bastirmaktan kaginilmalidir. Palpasyona
agrisiz bolgeden baslanmalidir.

Perkiisyon: Matitenin varligi organomegali, kitle veya bir sivi
birikimini gosterir. Gaz distansiyonunda timpanik ses cikar.
Perkiisyon ile agrinin artmasi peritonit bulgusudur.

Rektal Tuse: Rektal muayene karin muayenesinin bir pargasi
olarak degerlendirilmelidir. Kabizlik, ishal, kitle, kanama ve
intestinal tikaniklik hakkinda bilgi verir. Tuse hassasiyeti
retrogekal yerlesimli bir apandisitin tek bulgusu olabilir.
Hirschsprung hastaliginda patognomonik bulgu verir. Gaita
ornegi alma olanagi saglar.

Palpasyondaki Patolojik Bulgular

Palpasyonda peritonit bulgulari: Lokal veya genel hassasiyet ve
defans bulunabilir.

Rijidite (tahta karin); her tirli cabaya ragmen yenilemeyen ve
hasta istese de degistirilemeyen kas sertligine denir.

Rebaund Hassasiyeti: Hastanin karin duvarina basilarak ardindan
elin aniden cekilmesiyle bakilan bir peritonit bulgusudur.
Bu hareket karin duvarini ve o bdlgedeki karin ici organlarin
hareketini saglar. Bu sirada enflamasyonu olan organin serozal
ylzeyleri ile pariyetal periton arasinda temas degisikligi agriya
neden olur.

indirekt Rebaund: Basilan yerde degil, sikayetin oldugu yerde
hastanin agrisinin daha da artmasi olarak tanimlanir. Rovsing
belirtisi; sol alt kadrana basildiginda sag alt kadranin agrimasidir.
Rovsing Belirtisi: Sol alt kadrana palpasyon basinci
uygulandiginda sag alt kadranda agr hissedilmesidir. Sol kolon
gazinin saga dogru sivazlanasi ile agri hissetmesidir. Periton
irritasyonunun oldugu bolgeyi isaret eder.

Carnett Belirtisi: Agrinin karin iginden degil karin duvarindan
kaynaklandigini gosterir. En ¢ok agrinin oldugu yer palpe
edilir. Hastaya hafif dogrulur gibi yapmasi istenir, bu sirada
karin kaslari kasilir. Agri artarsa test pozitiftir, yani agri karin
duvarindan kaynaklaniyordur (rektus kasi hematomu, karin
duvari travmasi, vb).

Kapali Goz Belirtisi: Akut karini olan hasta, agridan kaginmak
icin, muayene eden kisinin elini seyreder, hatta tutmaya calisir.
Organik nedenli olmayan karin agrilarinda hasta rahattir ve
karin muayenesi sirasinda gozlerini kapatir (pozitif test).
Murphy Bulgusu: Karaciger palpasyonu yaparken, hassas safra
kesesinin elimize carpmasi sonucu hastanin nefes almayi
kesmesidir. Akut kolesistin bir bulgusudur. Beraberinde sag ust
kadran agrisi ve hassasiyeti eslik eder.

Oksiiriik Testi: Hasta oksiirdiigiinde, periton irritasyonu olan
bolgede agri hissetmesidir. Apandisitli hastalarin %95’inde
pozitif oldugu saptanmistir.

Topuk Testi: Hasta ayakta iken parmaklarinin ucunda yukari
uzanir ve aniden topuklari yere carpacak sekilde tim tabani
ile yere basar bu dusus karinda harekete sebep olur ve varsa
peritoni agrisi ortaya ¢ikarir.

Psoas Testi (Sag Bacagin Diiz Olarak Yukari Elevasyonu):
Apendiks inflame oldugunda iliopsoas kasinin gerilmesi sag alt
kadrandaki agrinin artmasiyla sonuglanabilir.

Obturatér Testi (Sag Uylugun Internal Rotasyonu): Hastanin sag
kalcasi fleksiyona getirilir,sonra kalca ice dogru cevrilir (internal
rotasyon), internal obturator kas gerilir, sag alt kadranda agri
olur.

Radyoloji

Ayakta Direkt Batin Grafisi: Herhangi bir 6n hazirlik yapilmaksizin
alinan bu grafiler karin agrisinin pek ¢ok sebebi hakinda bilgi
verir. Ozellikle radyoopak taslar, intestinal tikanmalar (Resim
2A, B), kabizlik, pnomoni, yabanci cisimler, perforasyona ait
diyafragma altinda serbest hava (Resim 3) ve fekalitler bunlarin
basinda gelir.

Abdominal Ultrason (US): Ozellikle akut kolesistit ve apandisit
gibi enflamatuvar olaylarda US direkt grafilerden daha
degerlidir ve oncelikle istenebilir. Bunlara ragmen tani
konulamazsa, komplike olgularda BT ve manyetik rezonans
goruntulemelerden faydalanilabilir.

Spesifik Tani Yontemleri: Tum ¢abalara ragmen tani konulamayan
olgularda daha invazif tani yontemleri olan parasentez,
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endoskopik incelemeler (gastroskopi-kolonoskopi) veya
nihayetinde karin icerisini dogrudan gormek ve ayni zamanda
tedaviyi gerceklestirmek Uzere laparoskopik girisimlerden
faydalanilabilir. Ancak tumud c¢ocuklarda anestezi altinda
yapilmasini gerektirdigi icin gerekiyorsa ardindan ameliyata
devam edilir (Resim 4).

Laboratuvar

Karin agrisi ile basvuran hastada istenecek spesifik bir
laboratuvar testi yoktur, fizik muayene bitirildikten sonra
yaklasilan 6n taniya uygun olarak destekleyici laboratuvar
tetkikleri istenir. Laboratuvar tetkiklerinin bir kismi rutin
istemler arasinda olup spesifik bir hastaligi hedeflemez.

Resim 3. Gastrointestinal perforasyonda diyafragma altinda
serbest havayi gosteren karin grafisi

Ancak dusunilen on tanilarin ayirici tanisinda ise yarayacak
rutin disi laboratuvar incelemeleri varsa bunlar da bastan
istenebilir. Akut apandisitte lokoztoz ve CRP pozitifligi gorulir.
Pankreatit duslinduruyorsa amilaz, lipaz gibi rutin disi testler
istenilmelidir.

Ayirici Tani

Cocuklarda karin agrisi yapan cerrahi ya da dahili pek ¢ok
hastalik vardir (Tablo 1). Bu hastaliklarin gorilme sikliklari
yas donemlerine gére degismektedir. Ornedin; 1 yas altinda
bogulmus fitik ve invajinasyon daha sik goriilmesine ragmen
8-10 yaslarinda apandisit, 14-16 yaslarinda over torsiyonlari
karin agrisi yapan sebepleri olusturur.

Resim 4. Laparoskop yardimiyla gobekten disariya gikarilan
apandiksin baglanmasi
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Tedavi

Karin agrisi olan c¢ocuklarda baska hicbir bulgu olmasa dahi
24 saat igerisinde muayenesi tekrarlanmalidir. Bunlarin
%30'unda tani degisebilir. Akut karin agrisi olan hastalarda olasi
cerrahi gereksinimini gosteren “karinda hassasiyet, perkiisyon
duyarliligi, defans, rebound, barsak seslerinin yoklugu veya
mekanik barsak sesleri, safrali kusma, kanli ishal veya gizli
kanama, 38 °C lizerinde ates” belirti ve bulgulari ne kadar ¢oksa
cerrahi bir nedenin altta olma olasiligi o kadar fazladir.

On planda cerrahi patoloji distniiliiyorsa agizdan beslenme
kesilmeli, distansiyon ve kusma durumunda NGS uygulanmali,
cerrahi konsultasyon istenmelidir (ya da hasta cocuk cerrahisi
olan merkeze sevk edilmelidir). Hastanin tanisi konuluncaya
kadar agri kesici, antiemetik verilmemelidir.

Asagidaki durumlarda, agri icin yeterli cerrahi hastalik siiphesi
varsa, bir cerraha danisilmasi gereklidir:

» Nedeni bulunamayan karin agrisi,

« Siddetli veya artan karin agrisi ile birlikte kotllesme belirtileri,
« Safrali veya fekaloid kusma,

« [stemsiz defans-rijidite,

 Rebound hassasiyeti,

* Yaygin timpanik ses ile beraber karin distansiyonu,

e Karin icinde sivi veya akut kan kaybi bulgulari,

e Anlamli abdominal travma.

APANDISIT

Giris ve Tanim

GCocukluk caginda en sik gorilen travma disi cerrahi acildir.
Apandisit terimi basit bir enflamasyondan perforasyona uzanan
bir spekturumu tanimlar. Sag alt kadran agrilarinda oncellikle
apandisit dusunulmelidir.

Baslangicta gobek cevresinde, visseral, lokalize edilemeyen
kint agri vardir ve bu dénemde peritonit belirtileri yoktur. Alti
ila 48 saat icerisinde sag iliyak fossaya yerlesen lokalize, stirekli
pariyatal agriya doner. Buna agrinin gogul ismi verilir.

Limende distansiyon ilerledikce, mide bulantisi, kusma, ishal

ve istahsizlik semptomlar siklikla goriilir. Iskemik dokular,

l6kositler ve bakterilerden salgilanan sistemik enflamatuvar
medyatorlerin sonucu olarak, ates, tasikardi ve lokositoz gelisir.
Enflamasyonun dogrudan peritona ulasmasi bolgesel peritonite
ve lokalize sag alt kadran agrisina yol agar. Umbilikustan sag alt
kadrana olan tipik agri goctiniin nedeni budur.

Epidemiyoloji
Her 15 kisiden 1'i apandisit olur. Her yasta gorulur fakat 6-12

yaslarda zirve yapar. Akut karin agrisi ile bagvuran gocuklarda
%1-10 arasinda akut apandisit saptanir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Appendiks limenin tikayan fekalom, yabanci cisim, parazitoslar,

besin cekirdekleri, duvarda lenfoid hiperplazi, veya distan

Tablo 1. Cocuklarda akut karin yapan hastaliklar

Gastrointestinal Sistem
Alkut apandisit

Retroperitoneal

Hematolojik Nedenler

Aort anevrizmasi

Orak hiicreli anemi kyizi

Perfore peptik tlser

Retroperitoneal kanama

Jinekolojik

Hemolitk anemi

Akut losemiler

.%E&E%‘l;i_ﬁ‘—l obstriiksivon
testinal iskemi

Riiptiire olmus over kisti

Nirolojik Nedenler

inva'in on

Over torsivonu

Ektopik gebelik

Herpes zoster infeksivonu
Tabes dorsalis

Akut salfenjit Sinir kokii basis
: Endometrit Metabolik Nedenler
_m haktenvel peritonit Diyabetik ketoasidoz
Pankreas. Safra  Yollar. | Karin Duvan Addison krizi
Karaciger ve Dalak
Alut panigeatit Rektus kasmda hematom | Alkut porfiriler
Alkut kolesistit Toraks Ile llgili Nedenler | Hiperlipidemi
Karaciger apsesi Mvokard infarktiisi Hiperparatiroidi
Riiptiire olmug veva | Akut perikardit Diger Nedenler
kanamali karaciger Tm.
Alkut hepatit Alt lob pnomonisi Kursun toksisitesi
Akut kolanjit Ampivem Narkotiklerin ani kesilmesi
Dalak riiptiini Pnémotoraks Bécek 1smmalan
Urolojik Pulmoner infarktiis Ailesel Akdeniz atesi
Ureter tas1 Ozofags perforasyonu Osteomyelit
| Byeloncfrt
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basi yaparak limeni oblitere eden lenfadenopati veya kitleler
apandisite neden olabilir.

Patoloji

Apandiks lumenin tikanmasi sonucunda gerisindeki limende
mukus birikir ve bakteri cogalir. intraliminal basing arttikca,
lenfatik ve vendz akim bozulur ve lokal 6demle sonuglanir. Basing
daha da yukselirse, arteriyel kan akisini sinirlar, bdylece gelisen
iskemi doku butlinligln{ bozar ve 6nce mukozal Ulserler gelisir,
sonra doku nekrozu ardindan da apendiksin delinmesine yol acar.

Klinik

Sikayet: Karin agrisi,mide bulantisi,istahsizlik,kusma, ates, ishal.
Oykiisii: Baslangicta gobek cevresinde olan agri 48 saat
icerisinde sag iliyak fossaya yerlesen lokalize, surekli bir
agriya donmdustur. Mide bulantisi, kusma, ishal ve istahsizlik
semptomlari siklikla gériiliir. iskemik dokular, 8kositler ve
bakterilerden salgilanan sistemik enflamatuvar medyatorlerin
sonucu olarak ates, tasikardi ve lokositoz gelisir. Enflamasyonun
dogrudan peritona ulasmasi bolgesel peritonite ve lokalize sag
alt kadran agrisina yol agar. Umbilikustan sag alt kadrana olan
tipik agri gé¢linin nedeni budur.

Fizik Muayene: Hastalar genellikle agriyr artirdigr igin
hareketsiz yatmay tercih eder. Palpasyonda sag alt kadranda
duyarlilik, defans, direkt ve indirekt rebound apandisit igin
patognomoniktir; duyarliligi: %63 olarak bildirilmistir. Rovsing
belirtisi pozitiftir. Oksiiriik testi; duyarlilk %80-85. Topuk
testi; duyarlilik %93, secicilik %79°dur. Rektal tusede pelviste
dolgunluk, hassasiyet ve duyarlilik mevcuttur. Cocuklarda degeri
az olan psoas testi ve obturator testi pozitif olabilir.

Radyoloji

Ayakta direkt karin grafisinde lomber skolyoz, preperitoneal yag
golgesi ve psoas golgesinin siliklesmesi, sag alt kadranda minik
hava-sivi seviyesi (anormal gaz paterni), ve fekalit hastalarin
%10-20’sinde gosterebilir.

Abdominal ultrason, 6zgilligli %90'in Uzerinde son derece
yardimci yontemdir. Kisiye bagimli bir tetkiktir. Apandiks
duvar kalinigi 2 mm’den fazla, limen ¢api 6 mm’'den fazla
ve komprese edilemiyorsa test pozitiftir. Ayrica appendiks
cevresinde enflamasyon ve serbest sivi gorulur. Varsa limende
fekalit gordlebilir. Ultrasonografide gorlintilenemeyen (non-
visualize) appendiks, apandisitten uzaklastirir.

Tani sorunlari yasaniyorsa yapilacak son yontem olan BT'nin
0zgullugu yaklasik %95-98'dir.

Laboratuvar

Spesifik bir test yoktur. Akut apandisit tanisinda lokositozun
duyarliligr %52-96, 6zgullugu ise %60-68 olarak bildirilmistir.
Yirmi dort saatten sonra 6zgulligi %90’lara ulagsmaktadir.
Klasik bilgi olarak; lokositoz, non-perfore apandisitte 11.000-

20.000 mm?* iken, perfore olgularda 20.000 mm? ({zerine
¢ikar. Notrofil/lenfosit oranin 3,5 ve Uzeri olmasi; notrofil
egemenligi (>%75) bulunmasi oldukca degerli bir bulgudur. CRP,
ozellikle perfore apandisit ve apse gelistiginde belirgin olarak
artmaktadir; prokalsitonin degeri de yuksek bulunur.

Ayirici Tani

* Gastroenterit,

o Uriner sistem enfeksiyonu,

¢ Omentum torsiyonu,

« Pelvik enflamatuvar hastalik,

¢ Over kisti torsiyonu veya rupturd,

« invajinasyon,

* Meckel divertikdilit,

¢ Primer veya sekonder peritonit,

« Kolesistit, pankre-atit,

¢ Ailevi Akdeniz atesi,

¢ Henoch-Schoénlein purpurasi,

¢ Hemolitik-tremik sendrom,

¢ Kawa-saki hastaligi (mukokitanoz lenf nodu sendromu),
e Granllamat6z barsak hastaliklari,

¢ Pnomonik infiltrasyonlar (6zellikle sag alt lob pnomoni),
* Kabizlik,

¢ Psikosomatizasyon,

¢ Adhesiv barsak hastaliklar.

Tedavi

Akut apandisitin tedavisi cerrahidir; appenektomi acik veya
laparoskopik yontemle yapilabilir. Son yillarda eriskinlerden
baslayarak cocuklarda da uygulamaya konulan bir bagka yontem
antibiyotik ile izleme tedavisidir. Bu hastalarda antibiyotik
tedavisi ile klinik cevap alinir hastalik iyilesirse ileride %14-37
arasinda degisen nuks oranlari bildirilmistir.

Ameliyat teknigi ilk olarak 1893 yilinda Mc Burney tarafindan
tarif edilen geleneksel apendektomi yontemi, sag alt kadran
kesisi ile kas ayrilarak karina girilmesidir. Cekum, kesi i¢cinden
cikarilir, mezoappendiks kesilir ve apandiks, kokunden baglanip
kesilir. Ginimuzde bu teknigin yerini yaygin olarak laparoskopik
apendektomi almistir (Resim 4).

Tum tani calismalarina ragmen %13-17 arasinda degisen
negatif apendektomi orani vardir.
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GIRIS VE TANIM

Gastrointestinal sistemden lumen icine olan kanamalara
gastrointestinal sistem kanamalari (GIS) denilir. Ajizdan aniise
kadar herhangi bir yerden veya yerlerden kanama olabilir.
Gastrointestinal kanamlar kanama rengine, ¢ikis yoluna veya
miktarina gore farkli olarak isimlendirilirler.

GIS kanamalari, Treitz ligamaninin alt ve iistinden olmasina goére
alt GIS kanamasi veya iist GIS kanamasi seklinde isimlendirilir.
Duodenumdan jejenuma gegis bdlgesinde yer alan Treitz
ligamaninin Ustlinde olan kanamalar hematemez, melena,
gizli kanama gibi belirtiler verirken treitz ligamaninin altindan
kaynaklanan alt GiS kanamalari hematokezya ve melena gibi
bulgulara sebep olur.

Minor kanamalar daha hafif kanamalardir. Bu kanamalarda
hemodinami bozulmaz. Toplam kan hacminin %20’den azi
kaybedilir. Major kanamalarda hemodinami bozulur. Toplam kan
hacminin %20’den cogu kaybedilir.

Kanamanin rengi de kanamanin yeri hakkinda bazi ipuglar
verebilir. Ornegin; aniisten parlak kirmizi kan gelmesi (rektum,
sigmoid), diskilamadan sonra damla damla kan (anal kanal),
koyu kirmizi kan (kolon), kan mukuslu ve jole gibi (sigmoid,
kolon), visne cliriigl renginde kan (ileum), melena (ist GIS)
anlamina gelir.

Hematemez: Kahve telvesine benzer rekte kusma olmasina
hematemez denilir. Bunun nedeni ise kanin mide asidi tarafindan
sindirilmesidir. Treitz ligamaninin Gzerinde olan kanamalarda
hematemez gorulur.

Melena: Rektal yoldan atilan siyah renkli desarja melena denilir,
gaitanin rengi siyahtir. Verilen addir. Genellikle Treitz'in Ust
kismindan kanamalarda gorulmekle birlikte bazen pasaji ¢ok
yavas olan hastalarda Treitz'in alt kismindan olan kanamalarda
da melena gorulebilir.

Hematokezya: Rektumdan olan kirmizi renkli kanamalara
hematokezya denilir; kan diski ve mukusla karisik olabilir.
Genellikle Treitz'in alt kismindan olan kanamalarda gorulur;
ancak cocuklarda, barsak transit zamani hizli oldugundan ¢ok
miktardaki iist GIS kanamalarinda da hematokezya gériilebilir.

Hemobilia: Safra yollari icine kanama olmasina hematobilia
denilir. Konjenital ektopik dokulardan, travmatik veya iatrogenik
olabilir. Cocuklarda ¢ok nadirdir.

Bilihemia: Safra yollari ile hepatik damarlar veya portal ven
arasinda fistul gelismesi sonucunda kana safranin karigsmasi
durumuna bilihemia denilir; timor, veya iatrojenik olarak cerrahi
girisimler sonrasi gorulebillir. Bilio-vendz fistil, bilio-hepatik
fistul, bilio-portal fistul seklinde de isimlendirilir. Cocuklarda
¢ok nadirdir.

EPIDEMIYOLOJi

Cocuklarda hematemez, melena, hematokezia altta yatan
etiyolojik nedenlere bagli olarak degisen siklikla gorulur; ancak
hemobilia ve bilihemia gorilme sikligi cok nadirdir.

Ayrica cocuklarda yasa gore de kanamanin etiyolojisi ve
sikigi  degismektedir. Ornegin; yenidoganda hematemezin
en sik nedeni anne meme basi c¢atlaklarindan yutulan kandir;
hematokezianin en sik nedeni anal fisslrdur. Bir yas civarindaki
¢ocuklarda anal fisur, invaginasyon, meckel gibi patolojilere
bagli hematokezia daha sik gorilurken; 2 yasindan buyuk
cocuklarda polip, meckel divertikilu, duplikasyon Kkistleri,
enflamatuvar barsak hastaliklari gibi patolojilere bagli alt
veya Ust gastrointestinal sistem kanamalari gorilebilmektedir.
Ozofagus varis kanamasi, peptik iilser, hiatus hernisi, 6zofajite
bagli hematemez ilerleyen yaslarda saha sik gorulir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Cocuklarin gastrointestinal sistem kanamalari etiyolojisi
eriskinden farklidir. Eriskinlerde kanamanin nedeni genellikle
maligniteler (gastrointestinal sistem malignensi, divertikul,
polip) iken, cocuklarda ise daha c¢ok benign patolojiler
(yenidoganda anne kani yutulmasi, anal fissur, rektal polip, soliter
rektal Ulser, invaginasyon, Meckel divertikull, duplikasyonlar,
vb.) yer alir.

Hemodinaminin bozulmadigi minér kanamalarin etiyolojisinde
daha ¢ok anal fissir, polip, hemoroid, paraziter hastaliklar,
enflamatuvar barsak hastaliklari yer alir. Major kanamalarda
ise daha ¢ok meckel divertikulu, invaginasyon, intestinal
duplikasyon, hemangiomlar gibi patolojiler yer alir.

Cocuklarda yasa gore en sik gorilen gastrointestinal kanama
etiyolojik nedenler Tablo 1'de 6zetlenmistir.

E-posta: nihon@superonline.com
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Tablo 1. Cocuklarda yasa gore en sik goriilen GIS kanama
etiyolojik nedenleri

Yenidogan 1 ay-2 yas 2 yas lizeri

Anal fissUr Anal fissur Lenfoid hiperplezi

Nekrotizan enterokolit | Meckel divertikuli Meckel divertikilu

Volvulus invajinasyon Diyare
Hirschsprung . -
enterokoliti Diyare Anal fissur

Anne kani yutulmasi Duplikasyon Polip

GIS: Gastrointestinal sistem

KLIiNIiK

Sikayet: GIS kanamali cocuklarda hematemez, melena,

hematokezia gibi semptomlar goérulir. Major kanamalarda
solukluk, halsizlik,duskun gorinumdedir; biling bulaniklig, renk
soluklugu, soguk terleme olabilir. Altta yatan hastaliga 6zgu
toksik gortinum, kolik agri, uykuya meyil, perianal fistuller, sarilik
ve diger semptomlar da gorulebilir.

Oykii: Major kanamalarda klinik bulgular hizli gelistigi icin
genellikle acil bagvuru olur; minor kanamalarda klinik bulgular
daha gegortaya gikar.Hastanin yasina uygun etiyolojik nedenlere
yonelik semptomlarin varligi ve baslama suresi, kanama miktari
sorgulanmalidir. Kanamanin rengi, kivami ve diskilama ile olan
iliskisi, adélasan kizlarda menstriiasyon siiresi ve miktari (GIiS
kanamasi ile karisabilir) gibi sorgulanmalidir. Digkilama sikligi
ve kivami, en son diskisini ne zaman yaptidi, ates, karin agrisi,
kolik agri, halsizlik,kilo kaybi,uykuya meyil,karin veya kasiklarda
sislik, ylksek ates varligi sorgulanmalidir.

Hastanin yasina, kanamanin yeri ve miktari kanamanin yeri ve
etiyolojik nedeni konusunda fikir verir. Kanama beraberinde
kusma olup olmamasi ve kusmugun rengi, gaita cikisl ve rengi
(kabizlik veya ishal durumu, gaitada kanama varsa rengi), burun
kanamasi ya da dis ¢ekimi varligi (yutulan kan), son glinlerde
alinan ilaglar (demir ve bizmutlu ilaglar) ve yiyecekler (kirmizi
pancar/salgam/havuc) sorgulanmalidir.

Gastrointestinal kanama yapabilecek bilinen ya da slpheli
hastaliklarininvarligi (kanama diyateziyapabilen kan kastaliklari,
barsak mukozasindan kanama yapabilen hemanjiyom benzeri
arteriovendz malformasyonlar veya poliarteritis nodosa
benzeri endarteritler ve enflamatuvar barsak hastaliklari, gibi)
sorgulanmalidir.

Soluk ise major kanama nedeniyle anemi, halsizlik ve uykuya
meyilli ise toksik enterekolit, invaginasyon; aralikli kolik
agri ve uykuya meyilli ise invaginasyon, kanli mukuslu gaita
¢ikisi invaginasyon, hematokezia ates kusma karinda siskinlik
mevcutsa meckelit kanamasi, anemi agrisiz visne curigu renkli
bol kanama olmasi Meckel divertikili,ishal veya kabizlik sonrasi
gaitaya bulasmis gizgisel hematokezia olmasi anal fissir; gaita

yaptiktan sonra Uzerine bir iki damla kanama oluyorsa rektal
polip oldugunu distndurur.

Fizik muayene: inspeksiyonda solukluk, sarilik, siyanoz,
halsizlik, duskinluk, suur durumu, uykuya meyil olmasi,
desteksiz ayakta durma ve yurlyls degerlendirilir. Agiz
ve dudak cevresinde pigmentasyon, deride petesi ekimoz
tarzinda dokuntiler, burun kanadi solunumu, intertkostal
cekilmeler, batin distansiyonu, karin duvari fitiklari, perineal ve
anal bolgede fissur ve kizariklar, perianal dermatit acisindan
degerlendirilir. Mutlaka nazogastrik tup (NGT) ile mide
icerik degerlendirilmelidir; hematemez varsa NGT ile mide
dekompresyonu yapilmalidir.

Palpasyonda bebekte fontanellerin durumu, turgor tonusu,
reaksiyonlarinin canliligi, normal ve patolojik reflekslerinin
durumu, batinda ele gelen kitle veya organomegali durumu
degerlendirilir. Cocuklarda kalp tepe atimi ve trill olup olmadigi,
batinda kitle veya organomegali durumu; akut karin agisindan
hassasiyet, rebaund, raussing, McBurney belirtisi, Kehr belirtisi,
Cullen belirtisi olup olmadigi degerlendirilir.

Siddetli kanamayi (major kanama) gosteren klinik belirtiler
biling bulanikligi, renk soluklugu, soguk terleme, tasikardi
ve filiform nabizdir. Cocuklarda damarlar kigik oldugundan
vazokonstruksiyon ile kan basinci uzun sire idare edilebilir.
Bu ylizden tansiyon takibi yapilmasina ragmen bulgular kuguk
¢ocuklarda ¢ok guvenilir degildir.

GIS kanamali olgularda anal muayene yani sira mutlaka rektal
tuse yapilmalidir.

RADYOLOJi

Ayakta Direkt Karin Grafisi (ADBG), GIS kanamalarinda
genellikle normaldir, minik yaygin hava sivi seviyeler
(gastroenterite sekonder akut anal fissur), tum kolonun feges/
fekalomlar ile dolu olmasi (kronik kostipasyona sekonder anal
fisslir), batin Ust kadranda seviye gosteren barsak gazlari ile
birlikte batin sol alt tarafin gazsiz olmasi (invaginasyon), batin
Ust tarafta keskin seviyeler ve distalde barsakta gaz olmamasi
(Meckelit veya omfalomezenterik band basisi), uzun ve dilate
olmus tum batin dolduran kolonik gazin kahve cekirdegi
veya omega gorunuminde olmasi (sigmoid kolon volvulusu,
toksik megakolon, enteroklit, ileri yaslarda hirschprung
enterokoliti?), prematire bebekte gaita ¢ikisi olduktan sonra
cekilen ADBG'de gazsiz batin tren rayl bulgusu pnomatosiz
intestinalis veya portal ven gazi ya da diyafragma altinda
serbest hava olmasi (nekrotizan enteroklite sekonder GiS
kanamasi) disundurur.

Ultrason ve Doppler ultrason ile Meckel divertikiliti,
duplikasyon kisti, barsak duvarindaki kitlesel arteriovendz
malformasyonlar, terminal ileumda 6dem ve kalinlagma gibi
durumlar gosterilebilir. Ozellikle hepatomegali, splenomegali,
portal ven trombozunun gosterilmesi agisindan ¢ok faydalidir.
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Ozofagus mide duodenum grafisi, cift kontrastli kolon grafisi gibi
kontrastli radyolojik tetkikler ile olgularin sadece %50-60'inda
tani konulabilmektedir. Endoskopinin basarisi bu tarz kontrastli
radyolojik girisimleri geri plana atmistir.

Tc99 sintigrafisi,Meckel divertikilu veya ektopik mide mukozasi
iceren duplikasyon kisti tanisinda halen yerini korumaktadir.
Anjiyografi, ¢ok nadiren cocuklarda karsimiza c¢ikabilen
gastrointestinal arteriovendz malformasyonlardan abondan
kanama varsa anjiyografi gerek, gerekse es zamanli selektif
embolektomi yapilmasina da olanak saglar.

Fleksibl 0zofagogastroskopi ve/veya kolonoskopi, kanama
yerinin tespiti ve etiyolojinin aydinlatilmasi agisindan cok
yararli olmakla beraber kanamanin durmasindan 12-24 saat
sonra yapilmalidir (iist GIS kanamalarinda basari %90-100).
Tanisal laparoskopi/laparatomi, kontrol altina alinamayan
abondan kanali olgularda en son care olarak yapilabilir.

LABORATUVAR

GIS kanamali her hastada 6ncelikli olarak hemogram (tam kan
sayimi), kan gurubu tayini, protrombin zamani, tromboplastin
zamani, kanama zamani, pithtilasma zamani, INR testi yapilmalidir.

GCocugun genel durumu bozuksa, fizik muayene bulgulari ve
kanamanin neden olan etiyolojik nedene uygun olarak kan
bilirubin duzeyleri, kan biyokimyasi, albimin ve elektrolitleri,
idrar tetkiki, idrar dansitesi, D-dimer gibi ileri duzey testleri
istenebilir. Abondan ve uzun suren kanamali olgularda kan
amonyak dizeyi 6l¢ilmelidir. Ates ve Lokostoz varsa kan kulturd
alinmalidir.

AYIRICI TANI

Demir, bizmut iceren ila¢c alinimi melena ile karisir. Kirmizi
pancar/salgam/havug idrar ve gaitaylr kirmizi renge boyar.
Gastrointestinal sistem kanamasi bulgusu olan hematemez,
melena, hematokezianin ilag veya yiyeceklere bagli boyanma
olmadiginin dislanmasi gerekmektedir. Cocugun genel durumu
iyi ve fizik muayene bulgulari normal ise oncelikle bu ilag
ve gidalar kesilir. Bir haftalik perhiz ile hematemez, melena,
hematokezia diizeliyorsa ileri tetkik ve tedavi yapmaya gerek
yoktur.

Anal fissiir: Her yasta ve ozellikle ve kiclik cocuklarda en sik
kanama nedenidir. Kanama genellikle parlak ve acik renkte
olup siklikla sert, agrili bir digskilama ardindan gorilen parlak
bir kanama seklinde olur. Genellikle ¢ok az miktardadir. Digki
etrafinda ve kiicuk pargalarla bezde gorilebilir. Yenidoganlarda
ise genellikle sik gaita yapma nedeniyle olusur. Tani anal
muayene ile konulur (Resim 1).

Jiivenil rektal polip: iki yas iistii kanamalarin en sik nedenidir.
intestinal polipler: Polipler genellikle jiivenil tipte ve cogunlukla
kolonda, ender olarak ince barsakta bulunur. Genellikle agrisiz,

diskiya bulasan taze kan seklinde belirti verirler. Tani, rektal
tuse veya kolon grafisi ya da dogrudan endoskopi ile yapilir
(Resim 2).

TEDAVi

Gastrointestinal kanamali her olguda etiyolojik nedene
yonelik tedavi yapilmalidir. Kronik konstipasyon veya akut
gastroenterite sekonder kanamalarda gaita kivaminin
diizenleyici tedavi ve ilik suya oturma banyolari ve defekasyon
oncesi anal vazelin uygulanmasi ile medikal olarak tedavi
yapilabilir. Ancak diger nedenlerle gelisen gastrointestinal
sistem kanamalarinda ileri merkezlerde ayirici tani yapilmasi
gereklidir.

Hastanin genel durumu iyi, vital bulgulari stabil ve major
kanamasi yoksa hasta ileri tetkik icin ¢cocuk veya ¢ocuk cerrahisi
klinigine refere edilmelidir. Majér GIS kanamas! olan hastada

Resim 1. Yenidoganda anal fissur; saat 6 hizasinda anal fissuriin
iyilesirken oluturdugu skin tag gorulmektedir.

Resim 2. Endoskopik olarak juvenil rektal polipin gorunimu
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asagidaki acil olarak onlemler alinarak hastanin en yakin ¢ocuk
acil merkezine 112 ambulans ile sevki yapilmalidir.

Majér GIS kanamalarinda acil 6nlemler ve tedavi:

1. Nazogastrik tip takilmalidir; dekomprese edilmelidir. Hayat
kurtarici olabilir ¢linkl aspirasyon ¢ocuklarda ana mortalite
nedenidir.

2. Nazal yolla veya maske ile oksijen verilmelidir. Solunum

sikintisi  varsa agiz i¢i aspirasyonu ve endotrakeal
entubasyonu yapilmalidir, balon maske (ambu) ile
oksijen  verilmelidir, varsa  mekanik  ventilastyona

baglanmalidir.

3. intravenséz damar yolu derhal acilmalidir. 20 cc/kg/saat
ringer laktat intravendz olarak kan grubu ve uygun eritrosit
suspansiyonu temin edilene kadar verilmelidir. Cok acil
durumlarda O Rh (-) eritrosit suspansiyonu ile replasmani
yapilarak defisit kapatililabilir.

4. Proton pompa inhibitori ya da H2 reseptor blokerleri
verilmelidir.

5. idrar sondasi takilmalidir; sivi replasmanini ve bobrek
perfiizyonunun degerlendirilmesi amaciyla idrar ¢ikisinin
takibinin yapilabilmesi icin gereklidir. idrar cikisi hic
olmamissa yukleme sivisi 20 dakikada gonderilir.

6. Gram-pozitif, Gram-negatif ve anaerobik etkili antibiyotikler
intravenoz olarak baslanilmalidir.

7. Hasta isitilmalidir.
8. Hasta monitorize edilerek 15-20 dakikada bir
bulgularinin takibi yapilmalidir.

vital

9. 112 ambulansile transportu esnasinda yukaridaki onlemlerin
devamliligina dikkat edilmelidir.

PROGNOZ

Cocuklardaki gastrointestinal kanamalarin ¢ogunlugu selim
hastaliklar nedeniyle goruldigu igin prognozu iyidir. Altta yatan
etiyolojik neden oratadan kaldirilirsa kanama tamamen tedavi
edilir.

Enflamatuvar barsak hastaliklari, hematolojik hastaliklar,
portal hipertansiyon gibi kronik hastaliklarda gatrointestinal
kanamalar donem donem tekrarlabilir, bu gibi olgularda
morbidite yuksektir.

Tumore sekonder kanamalar, portal hipertansiyon kanamalari,
sepsise sekonder dissemine intravaskuler koagllasyon
kanamalari mortal seyirlidir.
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GIRIS VE TANIM

Bas boyun bdlgesi timorleri hem gortnur olmasi hem de
malignensi suphesi nedeniyle siklikla doktora basvuruya
sebep olur. Bag boyun timorleri temel olarak iyi huylu (benign-
kanser olmayan) ve kotl huylu (malign-kanser) olmak Uzere iki
gruba ayrilmaktadir. Cocuk yas grubunda gorilen bas boyun
timorleri genellikle iyi huyludur; siklikla enfeksiyonlar, lenf bezi
buylmeleri, doku sismeleri (6dem), dogumsal doku kalintilari
veya kistleri seklinde iyi huylu timorlerdir.

Bu kitlelerin bir kismi dogustan itibaren var olmalarina karsin
eriskin yaslarda da saptanabilir. Sinls ya da fistil seklindeki
lezyonlar daha bebek iken tani alirken kist seklindeki lezyonlar
eriskin yaslara kadar saptanamayabilir. Edinsel kitlelerde ise
acik ara ile akut supuratif lenfadenopatiler yer almaktadir.

EPIDEMIYOLOJi

Yetiskinlerde tiroid hastaliklari hari¢ boyun kitlelerinin %80’i
neoplastik kokenlidir ve bunlarin da %80'i maligndir. Ancak
cocuklarda boyun Kkitlelerinin  %90’dan fazlasi benigndir.
Yetiskinlerdeki neoplastik kitlelerin dortte Ucl metastatik,
dortte biri primer malignitelerdir.

Cocuklardaki dogumsal boyun tiimérlerinin %30’unu olusturan
brankiyal yarik anomalilerinin %95’i ikinci brankiyal kabartidan
kaynaklanan kist veya fistulleridir.

ETiYOLOJi/ETIYOPATOGENEZ

Cocukluk cagindaki bas boyun tumorleri konjenital ve edinsel
olarak iki ana guruba ayirilir. Kitleler genel olarak benign
karakterde olmakla beraber ender olarak malignenside
gorulebilir. Brankial ve tiroglossal kistler konjenital kitlelerin
¢ogunlugunu olusturur.

RADYOLOJi

Ultrason (US) ile lezyonun solid veya kistik olup olmadigi
Doppler US ile damarsal yapisi ayirt edilir, Tumoral lezyonlarda
manyetik rezonans gorintileme (MRG) ile trakea, 6zofagus,

tikurdk bezleri, agiz tabani ve boyun damar sinir paketi ile
iliskisi ortaya konulabilir.

LABORATUVAR

Teratomlar icin alfa fetoprotein, enfeksiyoz durumlar igin
hemogram ve CRP bakilmasi, timdral maligniteler agisindan
sedimentasyon hizi bakilmasi disinda boyundaki kitlelere 6zgu
tanisal bir laboratuvar testi yoktur.

AYIRICI TANI

Bas boyun Kkitleleri asagidaki sekilde iki baslik altinda ele
alinmaktadir:
1. Konjenital (%50): Tiroglossal kist (%30), brankial kist (%25),
dermoid kist, kistik higroma, hemanjiyom, teratom
2. Edinsel: Lipom, fibrom, lenfadenopati (stpuratif, reaktif
nonspesifik lenfadenopati, metastazik, tuberkiloz,
metastazlar), tortikolis, tiroid noddlleri.
Tiroglossal Kist: Orta hatta hiyoid kemik civarinda 1-2 cm
boyutlarinda agrisiz,diizgiin sinirli kitle olarak gériiliirler. icinden
mukus gelen bir sinlis agzi mevcut ise tiroglossal sinls adini
alirlar. Orta hattin hafifce kenarinda yer alabilmelerine karsin
hi¢cbir zaman lateralde yer almazlar. Dil hareketi ve yutkunma
ile yukari asagi hareket eder. Kistler enfekte oldugunda fistulize
olabilir. Tedavisi kistin ve traktin komsu hiyoid kemigin bir
kismiyla birlikte eksizyonudur (Resim 1).
Brankial Kistler: Brankial artiklar kulak cevresinde ve boyun
lateral kisminda ser6z akinti gelen sinusler ya da kistler olarak
ortaya cikar. Bazen deriye acilan agizlarin kenarinda kikirdak
yapilarda olabilir. 1. Brankial artiklar genellikle preaurikuler
bolgede yer alirlar, en az 1/3’U kulak ile iliskilidir. 2. Brankial
artiklar sternokleidomastoid kasin dniinde orta ve alt kisminda
ser0z akinti olan sinuslerdir, sadece %5 olguda trakt farenkse
kadar uzanir. Tani icin fistul traktinin kaudale ilerlemesi ve
sivazlaninca sivi gelmesi yeterlidir. Brankial kistlerin daha derin
yerlesimli ve diizglin sinirli olmalari ile lenfanjiyomdan ayrimi
kolaydir. Paratiroid ya da lenfoid kokenli Tm agisindan ayirici
taniicin US gerekir (Sekil 1).
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Dermoid Kistler: Dermoid kistler ici kist kil gibi sebase artiklar
ile dolu olan kistlerdir. Orta hatta tiroglossal kistlerle ayni
lokalizasyonda olur. Burun koku ve kas lateralinde yerlesir.
Malign degillerdir ve burun kdokiinde yerlesenler bazen
intrakraniyal uzanim gosterirler. Niks etmemesi icin kapsuluyle

Resim 1. Tiroglossal kist

Sekil 1. Brankial kistler ve yol actiklari hastaliklar

beraber cikarilmalidir. Tani sadece patolojik arastirma ile
konulabilir. Histolojik olarak bag dokusu ile gevrili ektodermal
dokular iceren 1-2 cm ¢apinda kistlerdir.

Tortikolis: Konjenital tortikolis sternokleidomastoid kasin
fibrozis nedeniyle kisalmasi sonucunda bas tutulan tarafa
dogru egiktir ve kas lzerinde palpe edilen 1-3 c¢m fusiform, kasa
paralel bir sertlik vardir. Kafa ve ylz saglam tarafa dogru donuk,
ancak bas tortikolis tarafina dogru egiktir. Zamanla kafatasinda
plagiosefali ve ylizde hemihipertrofi ortaya ¢ikar. Kitle bir yasa
dogru kaybolur ancak olgularin %30’unda sternokleidomastoid
kasta fibrozis nedeniyle kisalma ve boyunda edgrilik gelisir.
Egzersizler ile fibrozis kisalmasi dizeltilemez ise 1 yasindan
sonra operasyon gerektirmektedir (Resim 2).

Servikal Lenfadenopati: Bliyimdus lenf nodlari boyun kitlelerinin
en sik sebebidir. Bas ve boyundaki lenf nodlari tim vicuttaki lenf
nodlarinin yaklasik tgte birini olusturur. Capt 1 cm’den buylk
lenf diglmleri lenfadenopati (LAP) olarak degerlendirilmelidir.
Bunun istisnasi olarak supraklavikuler lenfadenopatiler
boyuttan bagimsiz olarak hemen her zaman malign hastaliklari
gosterir.

Saglikli gocuklarda %50 servikal lenfadenopatiler palpe
edilebilir.  Reaktif non spesifik lenfadenopatiler viral
enfeksiyonlar basta olmak tizere sistemik ya da lokal hastaliklara
reaksiyoner olarak gelisen lenfadenopatilerdir. Genellikle
bilateral olup zamanla kugulurler. Bakteriyel enfeksiyonlar
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ise siklikla stpuratif lenfadenopatilere neden olur. Stpuratif
lenfadenopatiler agrili olup, deri kizariktir. Ates ve halsizlik gibi
genel bulgular eslik eder.Zamanla apseye neden olabilirler. Tbc
lenfadenit gibi kronik lenfadenitlerde ise ayni bulgular yavasca
2-3 haftada gelisir.

Kan saymmi, periferik yayma, bogaz kilturi tanida yardimci
olabilecek laboratuvar tetkikleridir. Duruma gore serolojik,
hematolojik, mikrobiyolojik tetkikler istenir. Supuratif
lenfadenopati de en sik stafilokoklar gorildugunden 3 laktamaz
direncli penisilin, sefalosporin tedavi icin baslanabilir. Apsenin
gelistigi durumlarda cerrahi direnaj yapilabilir. Tedaviye yanit
2-3 glin icinde gorilur. Gerileme ise 2-3 hafta kadar sirer.
Tedaviye ragmen kiglilmezse, bliyurse, kilo kaybi, hepatomegali,
vb. belirtiler gelisirse, supraklavikuler yerlesimli ise biyopsi
endikasyonu vardir.

Hemangiom:  Kapillerlerin ~ anormal  proliferasyonundan
kaynaklanan benign bir konjenital anomalidir. En sik gorilen
konjenital anomaliler arasindadir. (1/100) kizlarda daha siktir.
%601 yuz ve boyun bolgesinde yer alir.

Dogumda ya da dogumun ilk birka¢ haftasi icinde ortaya
cikar ve 6-10 ay kadar hizli bir ilerleme gosterir. Bir yasindan
itibaren yavas yavas geriler. Deriden hafif kabarik, dizgun
sinirli, kirmizi renktedir. Koyu mavi renk olmasi derin dermis
yerlesimli oldugunu gdésterir. Ucten fazla deride hemangiom
bulunmasi basta karaciger olmak Uzere viseral organ
tutulumu olasiigini artirdigindan US ile viseral organlar
degerlendirilmelidir.

Hemangiom ve arterio vendz fistul (vaskiler malformasyon)
ayirici - tanist ilk  muayenede yapilamaz. Klinik olarak

Resim 2. Tortikolisli bir cocukta fasiyal asimetri

tamamen aynidirlar ancak hemangiomlarin tersine vaskuler
malformasyonlar dogumdan itibaren vardir ve gerilemezler.
Tecrubeli bir elin yaptigi dopler US arterio venoz fistulu
tanimlayabilir. Komplikasyonlarinin arasinda ise kanama,
ulserasyon, kalp vyetmezligi, koagulopati (Kasabach-Merrit
Sendromu) ve enfeksiyon vardir.

Tedavi bulundugu lokalizasyona gore degisir. Hemangiomlar
5 ile 7 yas civari %90 oraninda spontan olarak skar ile
kayboldugundan standart yaklasim izlem ve komplikasyonlarin
tedavisidir. Kompresyon, radyoterapi (artik kullanilmiyor),
kemoterapi (sadece Kasabach-Merrit sendromunda),
embolizasyon,kriyoterapi,skleroterapi (artik kullanilmiyor),lazer,
steroid enjeksiyonu, cerrahi (arteriyovendz malformasyonlar,
kontrol edilemeyen kanamalar, obstriiksiyon vb.) tedavi
secenekleri arasindadir.

Servikal Lenfanjiyom (Kistik higroma): Bas boyun bdlgesinde
(%75-90) yerlesen gevsek, gozeli dokular arasinda endotel ile
kapli, buyuk kavernoz kistik yapilar halindedir. Dogdugunda
boyundayerlesentransilluminasyonverenkitle seklinde gozlenir.
%901 2 yas civari belirgin hale gelir. 2/3’U asemptomatiktir.
Lenfangiom ve hemangiom beraber bulunabilirler. Ayirici tani
icin US yararlidir. Yayiimin degerlendirilmesi icin BT ve MR’de
kullanilabilir.

Tedavi cerrahi olarak lezyonun total olarak ¢ikarilmasidir, ancak
total olarak c¢ikarmak cogu zaman mumkin olmaz. Malign
bir hastalik olmadigindan ¢evre organlara zarar vermemek
icin gerekirse parsiyel olarak cikarilabilir; 1/3 olguda ikinci
operasyon gerekir. Cerrahi yerine Bleomisin veya OK-432 gibi
ajanlar ile skleroterapi son yillarda daha popdlarize bir tedavi
metodudur (Resim 3 ve 4).

Teratom: Yolk kesesinden go¢ eden germ hicrelerinin
kalintilarindan gelisen teratomlar viicudun olusmasindayer alan
tim 3 embriyonel tabakayi da (ekoderm, mesoderm, endoderm)
icerir. Orta hatta veya boynun her iki yaninda (veya gonadlarda)
yerlesirler. Primordial hiicrelerden kaynaklandigindan icinde
pek ¢ok farkli dokuyu barindirabilirler.

Matiir ve immatiir olarak iki gruba ayrilir. Immatiir formu
malign potansiyelde tasimaktadir. (%25-30 malign). AFP, CEA,
HCG degerlerinin yiiksek bulunmasi malignensiyi gosteren
onemli parametrelerdir. Orta hatta ya da orta hattin hemen
yaninda vyerlesen solid-kistik kitlelerdir. %75'i dogumda
bile hemen farkedilebilecek kadar buyuktur. Benign olsa da
yaptigi basi ile 6lime yol agabilirler. Solunum yollarina olan
basi acil entlibasyonda gerektirebilir. Sadece %5’i bas boyun
bolgesinde (%80’i boyun bdlgesi) yerlesir. Tedavi cerrahi
eksizyondur.

Ayirici tanida brankial kistler, ektopik tiroid yer almaktadir. Tiroid
sintigrafisi de ayirici tanida kullanilabilir. Direkt grafide gorulen
yaygin kalsifikasyonlarda teratom lehinedir. US'de kistik yapida
olan brankial kistlerden olan ayrimi yapabilir.
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Resim 3. Lenfanjiyom

A

Resim 4. Bleomisin enjeksiyonu sonrasi lenfanjiyomun durumu

TEDAVi

Bas ve boyun kitlelerinin tedavisi hastaliga gore degismektedir;
her bir lezyonun tedavisi kendine 6zgudur, yukarida basliklar
altinda anlatilmistir.

PROGNOZ

Bas ve boyun kitleleri cocuklarda genellikle selim lezyonlardir;
buylk olduklarinda estetik kaygi yaratmaktadirlar; dolayisiyla
her bir lezyon zamaninda uygun sekilde tedavi edilmelidir.
Troglossial kistler, brankial kistler ve teratomlarda eksize
edilmedigi takdirde malignite gelisme ihtimali artmaktadir.

Konjenital muskular tortikollis olgularinda ilk t¢ ayda yapilan
yogun egzersizlerle sekelsiz iyilesme olurken egzaresiz
yapilamayanlarda tortikollis, plagiosefali ve fasial asimetri
cerrahi eksizyon yapilsa dahi dizelmemektedir.
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WILMS TUMORU

Girig ve Tanim

ilk olarak 1814 yilinda Rance tarafindan bildirilmistir; 1899'da
Max Wilms tarafindan timorin Ug¢ embiryolojik yapragin
birlesiminden olustugu bulunmustur. Bobrek kaynakli timor
olmasi nedeniyle nefroblastoma da denilmekle birlikte zamanla
Wilms tumord olarak anilmistir.

Wilms timord, cocukluk caginda bobrekte en sik rastlanan kot
huylu solid yani kistik olmayan bir timaordur. Bir bobrek kanseri
turd olan Wilms timoru, bobreklerde malign (kanser) hiicrelerin
bulundugu ve akcigerlere, karacigere veya yakinlardaki lenf
digumlerine yayilabilen bir hastaliktir.

Epidemiyoloji

ABD'de 15 yas alti cocuklarda 1000.000'da 7,6 oraninda
gorulmektedir. Her yil 500 kisi bu rakama eklenmektedir. Tim
¢ocuklukmaligntimorlerinin %5,9'unuolusturmaktadir.Cocukluk
¢aginda en sik gorilen renal timéridur. Néroblastomdan sonra
cocukluk cagr karin ici en sik ikinci tumordur. Tirkiye'de ise
cocukluk ¢agi renal timdrlerinin %7,1’ini olusturmaktadir. En sik
1-5 yas arasinda gorilmekle birlikte, olgularin %80Q’ini bes yas
altindadir ve 3 yasinda pik yapmaktadir. Erkek ve kizda gortlme
sikligr 1/1,2°dir. iki tarafli Wilms tiimérii olgularinda hastalik
daha erken yasta ortaya cikar ve hastalik erkeklerde kizlara
oranla daha sik gorilir. Wilms tumorlu hastalarin yaklasik
%10'unda henuz ilk tani sirasinda metastazlar bulunur.

Etiyopatogenez

Bazi genetik ve sendromik hastaliklarda Wilms tumoru
insidansinin artmis olmasi sebebiyle yapilan arastirmalarda
Wilms timorlu olgularda genetik anomali oldugu ortaya
konulmustur. En sik gorilen iki genetik delesyon WT,, WT,dir.
Wilms tlimorinde %1-2 ailesel gegis mevcuttur. 16p ve 1q
bolgelerinde heterozigotesinin kaybi timorin evresinden
bagimsiz olarak kotl prognoza sahiptir.

WT,: 11p13 Gzerinde lokalize timor supresor genidir. Bobrek,
gonad, dalak ve mezotelyumda bulunur. Genitouriner sistemin

gelisiminden, farklilasmasindan ve apoptozisinden sorumlu
geni kodlar. Azalmis WT, ekspresyonu, stromal baskin Wilms
timoru ile iliskilidir.

WT,: 11p15 lokalize tlimdr supresor genidir. Bu genin baz
fonksiyonlari IGF-2 ile baglantilidir. Kromozom 17°de yerlesen
TP53 geninin mutasyonu anaplastik Wilms tumorlerinin
%75’inde mevcuttur.

Wilms Tiimorii Birlikte Gortilen Anomaliler: Aniridi, hemihipertrofi,
inmemis testis, hipospadias, male pseudohermafroditizm, renal
hipoplazi, renal ektopi, duplikasyon anomalileri, at nali bobrek
Wilms Tiimértyle Birlikte Gortilen Sendromlar:

* WAGR sendromu

¢ Wiedemann-Beckwith sendromu (WBS)

¢ Denys-Drash sendromu

 Fraseir sendromu

¢ Perlmann sendromu

Patoloji

Hemoraji ve nekroz sik rastlanan bulgulardir. iki histopatolojik
alt grubu mevcuttur:

1. Klasik Nefroblastoma: Blastemal, stromal ve epitelyal tipte
olabilir. Hepsinin esit oldugu tumor sekline trifazik Wilms
timoru denir.

2. Anaplastik Wims Timéri: Timor hucreleri diizensiz mitotik
sekiller, hiperkromazi ve boyutu artmis ¢ekirdekler igerir; tim
olgularin %5-10'u bu tiptedir.

Klinik

Hastalarin %90'inda karinda kitle mevcuttur. idrarinda kan
bulunmasi, yuksek ve tekrarlayan ates, istahsizlik, kilo kaybi,
tansiyon yuksekligi, bulanti ve kusma da semptomlara eslik
edebilir. Timorun agilarak karin bolgesine yayilmasi ile yaygin
karin agrisi ve karinda hassasiyet olusabilir. TUmoruin bobregin
toplardamar sistemine ulasmasi ile varikosel ve karinda asit;
daha ileri evre de tiumorin sag kalbe yayilmasina bagli olarak
konjestif kalp yetersizligi gorulir. Von Willebrand faktor salinimi
azalma %8 olguda kanamaya egitimi artirir.

Hemihipertrofi, aniridi ve genitolriner sistem semptomlari
agisindan hasta dikkatle muayene edilmelidir. Bu bulgulara
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sahip sendromik olgularda Wilms tm gelisimi
periyodik olarak bobrek US gortintiileme yapilmalidir.

acisindan

Radyoloji

Direkt grafide bobrek lojunda beyazimsi solid kitle gorunimu
olup barsak gazlari diger tarafa ve asagiya dogru itilmis izlenir.
Batin US; solid ve kistik kitle ayrimini yapilir.

Kontrastli BT; kitlenin komsu organlarla ve buyik damarlar ile
iliskisini gosterir; ayrica akciger metazinin gosterilmesindede
degerlidir (Resim 1).

Resim 1. Kontrastli tomografide sol bobrek kaynakli dev bir Wilms
tumori izlenmektedir.

Kontrastli  MRG;  Nefrojenik  kalinti  ayriminda, renal
fonksiyonun korunmasi gerekli hastalarda, KT'nin cevabinin
degerlendirilmesinde takipte kullanilir.

Doppler US; vena kava timor invazyonu, timor tronblsini
gosterir; preopertif cerrahi stratejisinde gok faydalidir.
Ekokardiografi; trombusun atriuma uzandigini gostermesi
acisindan degerlidir.

Laboratuvar

Wilms timorine 6zgu laboratuvar bir beslirte¢ yoktur; ancak
diger timorlerden ayirici tani agisindan tum tumr belirtecleri
istenilir. Ayrica WT, ve WT, genetik mutasyonu gdéstermek
acgisindan genetik konsiltasyon ve gen analizi yapilmasi 6nerilir.

Ayirici Tani

Wilms timord ayirici tanisi surrenal noroblastom ve renal bdlge
yerlesimli teratomlarla yapilmalidir.

Tedavi

Wilms tumorl tedavisi cerrahi, kemoterapi ve radyoterapiden
olusmaktadir (olumlu histolojik tip evre 1 harig tim evrelerde
flank bolgeye) olusmaktadir.

Wilms timoru kemoterapdtik tedavisi timor evrelemesine gore
yapilmaktadir. Ulkemiz disinda Wilms tiimérii evrelemesinin
popiiler oldugu iki grup vardir.

NWTSG (National Wilms Tumor Study Group) Evrelemesi: 1969
yilindan Amerika ve Kanada Onkoloji Grubun olusturdugu
evrelemedir. Oncelikle cerrahi girisimi, inoperatif dahi olsa en
azindan biyopsi alinmasini ve doku tanisina gore evrelemeyi ve
tedaviyi savunur. Ancak biyopsi alinimi islemi timoéri otomatik
olarak bir Ust evreye tasimaktadir.

SIOP  (Société Internationale d'Oncologie Pédiatrique)
Evrelemesi: 1971 yilinda Avrupa Onkoloji Grubu'nun olusturdugu
evreleme sistemidir. Bu grup ise preoperatif kemoterapiyi ve
sonrasinda cerrahi sonrasi evrelemeyi savunur.

Ulkemizdeki Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu (TPOG) ise Wilms
timoru igin farkli bir evreleme yapmistir (Tablo 1).
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Tablo 1. NWTSG, SIOP ve Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu'na gore Wilms tiimorii evrelemesi

Ewre COG SIOP TPOG

1 Tamamen ¢ikartilan bobrekte suurh Tam gikartilan bobrekte smurh hastahk Tamamen gikartilan bobrekte suurh

uzanabilir ama duvara invaze olmaz.)

2 Kapsiilii agan timor varhgnda tam Tam gikartilan tiimér varhginda bobrek 2A: Tam gikartim ve bobrek digna mvaze
¢ikartim, kapsiil ya da renal siniis digina yayihm olan tiimor: kapstil, bolgesel tiimor: Kapsiil, penirenal yumugak doku,
damarlanna mvazyon lenf diigiimii, bobrek digindaky damarlarda, renal siniis tutulumu ve ince igne biyopsisi

iireter, komgu organlar, vena kava 2B: Bobrek hilusunda lenf diigimii
mfiltrasyonu. tutulunu varhg, artik timér olmamas:,
Cemrahi ya da kemoterapi 6ncesi kama tru-cut biyopsi

biyopsi alnnug olmasi

3 Cerrahi sonras: mikroskopik/makroskopik  Cerrahi sonrasi mikroskopik/makroskopik Tam olmayan gikartim ve kapsiil digina
kalnt tiimor, inoperable tiimor, cerrahi kalint tiimor: mvazyon: Biyopsi, parcalanma, pentoneal
suur pozitiflii, timér yayilan yiizey, Cemahi sirasinda ya da ncesinde parcalanma, metastaz, paraaortik lenf diigimi tutalumu,
bélgesel tiimor tutulumu olan lenf diigiimii, peritoneal tutulum, herhangi bir lenf IVK'da trombiis, agik biyopsi
pozitif peritoneal sitoloji, kesilen timor diigtimii tutulumu, ¢ikartim sirasmda timor
trombiisti trombiisti varh, tiimoriin tireterden ya da

damardan parcalar halinde gikanlmas

- Kan yoluyla metastaz ya da uzak lenf Kan yoluyla metastaz ya da uzak lenf Kan yoluyla yayihm

5 Ia tarafh tutulum Tia tarafl tutulum Iki tarafli tutulum
(aynca her 2 bobrek igin yerel evreleme)  (aynca her 2 bobrek igin verel evreleme)  (aynea her 2 bobrek igmn yerel evreleme)

Prognoz 3. Gurney JG, Bondy ML. Epidemiology of childhood cancer. In: Pizzo PA,

Prognozu tim solid timorler iginde eniyi olani Wilms tumordidr.

Tum olgularda %85 sagkalim vardir.
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NOROBLASTOM

Girig ve Tanim

Noral krest hiicrelerinden, sempatik sinir sistemi ganglionlarini
olusturan sempatoganglionlardan ve adrenal medulladan
gelisen tumorlere noroblastom denir.

Noroblastom, adrenal medulladan veya boyundan pelvise kadar
herhangi bir duzeydeki paravertebral sempatik ganglionlardan
kaynaklanabilmektedir. Etiyolojisi bilinmemektedir. Cogunlukla
sporadiktir. Nadiren familiyal olgular tanimlanmistir (%1-2).
Siklikla multipl primer tumorler seklindedir.

Tiimértin Yerlesim Yeri; adrenal medulla %50-60, retroperitoneal
%20, posterior mediastenium %10, pelvis %2-6 ve boyun %2’dur.
Genellikle ilk basvuru aninda %62-70 oraninda ¢ocuklarda
metastatik hastalik vardir.

Epidemiyoloji

Cocuklarda en sik ekstrakraniyal solid tumdrdir. Cocukluk
¢agi kanserlerinin %6-10'unu olusturur. Gorilme sikligi 7.000
canli dogumda 1'dir. Yayginligi ise 15 yas alti ¢ocuklarda
yillik milyonda 10,54’tur. Erkek/kiz gorilme orani 1,3/1 olup
erkeklerde bir miktar daha fazla goralur. Olgularin %37’si sut
¢ocugu doneminde, %90'1 ilk 5 yas icinde tani almaktadir.

Etiyopatoloji/Etiyopatogenez

Noroblastom hastaligi sempatik sinir sistemindeki ilkel
hucrelerin bazilarinin dejenerasyona (degisime) ugrayarak
habislesmesi sebebiyle olusur. Bu heniliz olgunlasmamis
(embriyonal) sinir hicrelerinin hatali gelismesi, muhtemelen
henuiz bebek dogmadan baslamaktadir.

Bunun sebepleri kromozom
hatali gen regulasyonu olabilir.

degisiklikleri  ve/veya
En glincel bilimsel arastirmalara gore hastalarin cogunlugunda
bu hastaligin kalitsal olmadigi anlasilmaktadir. Ote yandan
bireylerinde noroblastomlara sik¢a rastlanan aileler de
bulunmaktadir,ama bunlarin oranitiim noroblastom hastalarinin
%1’'inden azdir.

Dis etkenlerin, (ornegin; cevresel faktorlerin, ebeveynlerin
mesleki ylklerinin, ilag kullaniminin, hamilelik doneminde
sigara veya alkol kullanimi gibi) hastaligin olusmasinda bir rol
oynayip oynamadigi konusu bugiine kadar netlik kazanmamistir.
Ailevi noroblastomun ana nedeni anaplastik lenfoma kinaz
geni mutasyonudur. Bu gen, hicre sinyal iletiminde ve hicre
cogalmasinda etkilidir. Sporadik olgularda da %6-10 mutasyona
ugdrar. Ailevi noroblastom ender olarak PHOXZB geni mutasyonu
ile iliskilidir. Noroblastom olgularinda yapilan genom
calismalarinda PTPN11 (%2,9), ATRX (%2,5), Nmyc (%1,7), NRAS
(%0,8) gibi yineleyen gen mutasyonlari da saptanmistir.

Patoloji

Noroblastom dogrudan cevre yapilara ilerleyebilir, lenf ya da kan
yoluyla yayilabilir. Bolgesel ve uzak lenf dugumleri, karaciger,
deri, kemik iligi ve uzun kemikler, kafa kemikleri,omurga, pelvis
ve kaburga kemiklerine yayilim goraldr.

No6roblastom cocukluk caginin “kiictik, mavi, yuvarlak hiicreli
timor”lerinden (Losemi,Ewing Sarkomu,NHL,Rabdomyosarkom,
Medulloblastom, Retinablastom ve Primitiv Noro-Ektodermal
Tumor-PNET) biridir. Makroskopik olarak yumusaktir. Nekrotik
ve hemorajik alanlar vardir. Norofibriler c¢ekirdek etrafinda
noroblastlarin olusturdugu bir halka olan “Rozet Formasyonu”
karekteristik bir bulgudur. Ancak her olguda gorilmez.
Histopatolojik olarak; SHIMADA siniflandirmasinda; stromanin
varligi, noroblastom hucresinin diferansiyasyon derecesi ve
nuklear morfoloji (mitozis ve karyoreksis) ortaya konulur.

Klinik

Noroblastomlu hastalarin hastaliga 6zgl hastalik semptomlari
yoktur. Tumore c¢odunlukla ornegin cocuk doktorunda bir
rutin muayenede veya diger sebeplerle yapilan bir ultrason
veya rontgen tetkiki sirasinda sans eseri rastlanilmaktadir.
Sikayetler ¢cogu zaman ancak timor ileri derecede blyudukten,
metastaz olusturduktan veya cevredeki organ ve dokulara
olumsuz etkiler bagladiktan sonra gorulur.

Noroblastom hastalik belirtileri ¢ok gesitlidir; bunlar
timordn veya metastazlarin bulundugu yerlere bagli olarak
degismektedir. Elle dokunarak farkedilebilen tumorler ve
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metastazlar hastaligin ilk belirtileri olabilir. Bazi ¢ocuklarda
karinda veya boyunda bir siskinlik goze carpar. Bobrek ustu
bezleri veya karin icindeki tumorler idrar yollarina basi
yapabilir ve bundan dolay! idrar birikmesine neden olabilirler.
Sayet tUmor gogls boslugunda ise, akcigere olusan basidan
dolayi hasta nefes alip vermekte zorlanabilir. Omurgaya yakin
timorler omurga kanalinin icine dogru blyuyebilir ve felg
belirtilerine sebep olabilirler.

Karinda kitle (%50-75) ve karin agrisi mevcuttur. Kitle sert,
noduler, genellikle karin orta c¢izgisinden karsiya tasan,
hareketsiz bir kitledir. Kilo kaybi, anemi (kemik iligi tutulumu),
ates, hipertansiyon (renal arter basisi veya gerilmesi), ylizde
kizariklik (flushing), terleme gorulir. Deri alti nodulleri, sit

cocuklarinda gorilen, agrisiz mavimsi renkli metastatik
dokulardir.
Solunum sikintisi, mediasten yerlesimli noroblastomlarda

gorulir. Paralizi ve paraparezi tumorin omurga acikligindan
ilerleyerek, omuriligi dura disindan sikistirmasi sonucu ortaya
cikar.

Proptozis ve iki tarafli periorbital ekimoz (rakun gozi), goz
kiresi arkasina orbita kemiklerine metastaz sonucu ortaya
¢ikar. Horner sendromu stellat ganglionun etkilenmesi
sonucu, tek tarafli olarak ortaya c¢ikar. Etkilenen tarafta
miyozis, pitozis, enoftalmus, anhidrozis ve iriste heterokromi
gorulebilir.

ishal, vazoaktif intestinal polipeptid salgilamasi sonucu veya
intestinal lenfanjiyektazi nedeniyle olusan protein kaybettiren
enteropati sonucu gelisebilmektedir.

Kemik agrisi (kemik korteksine metastazlar) ve mesane ve anal
sfinkter disfonksiyonu (pelvik timor basisina bagli) gorulebilir.
Opsomyoklonus sendromu (%2-4) hizli goz hareketleri
(opsoklonus), ataksi ve miyoklonik sigramalar. Tumore karsi
gelisen antikorlarin serebellar ve noral hucrelerle capraz
reaksiyon vermesi sorumlu tutulmaktadir. Genellikle iyi biyolojik
ozelliklere sahip timorlerle birliktedir.

Radyoloji

- Akciger grafisi,

- Batin grafisi (%50’den fazla distrofik kalsifikasyonlar gorulir),

- Uzun kemik grafileri (metaztatik tutulum acisindan litik
alanlar),

- Batin ultrasonu (US) ile diagnostik bir gorlntlisu yoktur.
Genellikle kalsifikasyon ve nekroz alanlarina sahip mixed
eko paterni goralur. Kistik veya solid kitle ayrimi yapilir.
Doppler US ile timor kapsili ve tumor ici kanlanma, buyuk
danmar komsuluklari gosterilir.

- Bilgisayarli tomografi (BT): Kontrastli BT ile kitlenin boyut ve
komsuluklari net olarak ortaya konulur (Resim 1).

- Spinal manyetik rezonans goruntileme (sinir sistemine
uzanimi),

- Tc-99-difosfonat kemik sintigrafisi; osteolitik metastatik
lezyonlarin arastirilmasinda ¢ok onemlidir.

- 1131-Metaiodobenzilguanidin (MIBG) Sintigrafisi: Ana timor
ve varsa metastazlarini gortntiilemede kullanilir. Olgularin
%10'unda tumor dokusu MIBG tutmayabilir. Bu nedenle
tanida kemik metastazlarinin arastirilmasinda mutlaka Tc-99
kemik sintigrafisi ile MIBG birlikte cekilmelidir.

Laboratuvar

- Tam kan sayimi,

- Kan sedimentasyon hizi; yukselmistir.

- Idrar incelemesi,

- Biyokimya,

- Noron spesifik enolaz (1-100 ng/mL) >100 ng/mL,

- Alfa fetoprotein, beta-human koryo gonadotropik hormon
genellikle normal; karsinoembriyonik antijen yuksek olabilir,

- LDH >1500 u/L,

- Ferritin (0-150 ng/mL) >150 ng/mL,

- Idrar VMA (farklilasmis?) ve HVA diizeyleri (farklilasmamis?)
(%95) (feniletanolamin- N-metiltransferaz” olmadigindan),

- Kemik iligi aspirasyonunda rozet formasyonu gorulmesi
noroblastom igin tipiktir.

Ayirici Tani

Noroblastom feokromastoma veya Wilms tumoru ile karisabilir.
Diger lokalizasyondaki timorler ise bu bolgelerin deger
maligniteleri ve lenfadenopatileri ile karigabilmektedir.

Tanmin  kanitlanmasi  prensip  olarak

ancak timorla

Resim 1. Noroblastomlu bir olguda bobregi deplase eden orta
hatti gegen noroblastom kitesinin BT goriintuisi

BT: Bilgisayarli tomografi
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dokudan 06rnek alip bunun patolojik mikroskop altinda
histolojikincelenmesi ile mimkuin olabilir. Tumorlud dokudan
ornek alinmasi genellikle cerrahi girisimle gerceklestirilir.

Tedavi

Cerrahi  eksizyon, kemoterapi ve radyoterapi seklinde
Ozetlenebilir. Kemoterapi, Uluslararasi Noroblastom Evreleme
Sistemi evrelemesine gore yapilir (Tablo 1).

Tablo 1. Uluslararasi Noroblastom Evreleme Sistemi (INSS)

Evrelemesi

Tamum

Tamamen gkanimug tiimér + Timér koken aldufh organa suurh,
mukroskopik timdr artify olabilir/olmayabilir. Ips: ve kontarlateral
lenf nodu tutulumu yok

Tamamen gkanlamanug umlateral timér + Hastabk omurga

cuzpunde vilcudun sadece bir yanminda (orta hatt gecmenus)
Ips: ve kontarlateral lenf nodu tutubumu yok.

Tamamen gkanlms veya akanlamams unilateral timér
Hastalik omurga gizgsinde viicudun sadece bir yannunda (orta
hatty pecmerms) Tumdr komgulufunda ipsilateral lenf nodu
tutulum var, kontralateral lenf nodu tutulumu yok

Orta hatti agan veya tamemen cikanlamamug timér. Ipsilateral ve
kontralateral lenf nodu tutulumu var

Evie |

Evie 2a

Evie b

Evre3

Yavein hastabk: uzak metastaz var (omegn kemuk 1hg, kenuk.
karaciger, alt, gkanlan lenf bezlen ve/veya difer organlar)

Evre 1 veya 2 miba lokalize primer tiimér. Sadece siit cocukiugu
doneminde (yem knterlere gore sadece 18 ay altindaka bebekler)
sadece den, karacifer ve'veya kemik ilifinde metastaz var. Tuméor
hiicrelen %10"dan azdur.

Evred

Evred S

Prognoz

Bir noroblastom hastasinin iyilesip iyilesmeyecegi konusunda
bir sey soylemek ¢ok zordur ve hastadan hastaya degiskenlik
gostermektedir. Bu konuda hastaligin evresi, tumorin
saldirganligi ve hastanin yasi gibi faktorler rol oynamaktadir.
Noroblastom hastaligi 4S evresindeki cocuklarda, genellikle

bolgesel sinirli timorlerde ve daha kuguk c¢ocuklarda iyi

bir prognozmumkiin olabilmektedir. Metastaz olusturmus

noroblastomlu 4. hastalik evresindeki buyuk c¢ocuklarda ise

iyilesme beklentileri, uygulanan yogun tedaviye ragmen halen

olumsuzdur.

Alinan dokuda yapilacak molekuler genetik incelemeler timaorin

habaseti ile ilgili bilgi verir. Tumordeki DNA icinde saptanan bazi

mutasyonlar,ornegin; MYC-N amplifikasyonu veya 1p delesyonu,

hastalik prognozu konusunda olumsuz gidis anlamina gelebilir.

Ote yandan burada sozii edilen degisikliklerin gériilmemesi veya

diger mutasyonlar, olumlu prognozanlamina gelebilmektedir.

iste bu konularda kesin bir sonuca varabilmek icin, molekiiler

genetik incelemelerin yapilmasi blyiik 6nem tasimaktadir.

- N-myc proto-onkogen (2p24): Kopya sayisi arttikca gen
ekspresyonu artmaktadir (10°dan fazla olmasi kétl prognoz).

- Diploid DNA: Kétii prognoz isaretidir. Hiperdiploidi: lyi
prognoz isaretidir.

- 1pnin delesyonu: Tani aninda %25-35 oraninda gozukur, kot
prognoz isaretidir.

- 11p delesyonu: Tanida olgularin %35’inde vardir. Kotu
prognoz isaretidir.

- Trk - AB,C: Norotrofin reseptorl, hiicrelerin diferasyonunu
saglar. A1: lyi prognoz, B,C/: K6tii prognoz isaretidir.
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GIRiS VE TANIM

Eski Yunanca'da teratos (dev) ve onkoma (sislik) kelimelerinden
koken alir.En siklikla sacrokoksigeal bolge olmak tizere viicudun
tim bolgelerinde gorilebilmektedir.

Sakrokoksigeal teratom: Babil papirlslerinde dahi gegmektedir
(4.000 yilL 6nce). Stanley (1841), konjenital pelvik tumor olarak;
Virchow (1884) “yumusak kuyruk” olarak adlandirmistir.

Birgok tumor deri elementleri, néral dokular, dis, yag, kikirdak,
normal ganglion hticreli intestinal mukoza igerirler. Bu dokular
genellikle disorganize sekilde vyerlesirler. Bazen oldukga
organize dokular iceren (ince barsak, ekstremite ve hatta calisan
kalp) timore fetiform teratom adi verilir. EGer kitle vertebra
veya notokord igeriyor ve yiksek derecede organize yap! varsa
buna fetus in fetu adi verilir. Dogumda malignansi ¢ok nadirdir,
ancak yas ve inkomplet rezeksiyon ile bu risk artar.

EPIDEMIYOLOJi

Yenidoganin en sik gortilen gonad disi timoru sakrokoksigeal
teratomdur. Cocukluk ¢agi teratomlarinin %70’ini olusturur.
insidansi ise 35.000-40.000 canli dogumda 1’dir. Erkek/kiz
orani 1/3’tir. Genelllikle antenatal donemde ya da postnatal
doénemde sakral bolgede sislik tani alir.

ETiIYOPATOGENEZ

Totipotent primordial germ hiicrelerinden gelisir. Her ne kadar
teratomlar embriyonik U¢ tabakadan (endodermal, mezodermal,
ektodermal tabakalari) koken alan timorler olarak tanimlansa
da gunimizde monodermal tipleri de igeren siniflandirmalar
yapilmaktadir.

PATOLOJI

Yerlesim yerlerine gore gorilme sikligi soyledir: Sakrokoksigeal
%47,2, over %27,1, beyin/CNS %3,6, gogus %5,1, farenks %2,2,
servikal %4,5, pelvik %0,8, retroperitoneal %4.,0, diger %1.
Sakrokoksigeal  teratomlarin
siniflandirmasi kullanilmaktadir:

siniflandirmasinda  Altman

¢ Tip 1: Tamamen pelvis ve sakrum disina yerlesimli timor, %45.
e Tip 2: Yari yariya sakrum disi ve pelvis igine yerlesimli timor,
%39.

e Tip 3: Cogunlugu pelvis igine yerlesimli timor, %9.

e Tip 4: Tamami presakral yerlesimli tumordur, %10.

RADYOLOJI

Prenatal ultrasonografi (US), Doppler US ile anne karninda
polihidramnios olan bebeklerde bas-boyun bolgesi, toraks veya
batin ici ya da sakrokoksigeal teratom agisindan detayli tarama
yapilir. Tani konulan olgularda dogum oncesi yapilan Fetal
manyetik rezonans goruntuleme (MRG); dogum sonrasi erken
donemde opere edilen olgularda kitlenin hayati organlarla
iliskisini ortaya koyar.

Direkt Grafi: Tumor icindeki kalsifikasyon veya kemik olugumlari
gosterilebilir. Dis, kod, falanx ya da vertebra gibi kemik
olusumlari teratom icin spesifiktir.

US, Doppler US ile kitle boyutlari komsu organlar ile iliskisi
gosterilir. Ayrica timor basisina bagli olarak gelisebilecek
hidrolreteronefroz, mesane itilmesi, ya da basiya bagli
hidrometrokolpos gibi durumlari bize gosterebilir.

Tumor yerlesim yerine ilerleyen yaslarda semptomatik olan
olgularda bilgisayarli tomografi veya MRG yontemleri ile
kitlenin yapisi ve komsuluklari ortaya konulmalidir.

LABORATUVAR

Teatomun biyolojik belirtecleri alfa feto protein ve beta human
koryonik gonadotropindir.

Alfa-Feto Protein (AFP): Bir alfa-globilindir. AFP'nin esas
kaynagi fotal karacigerdir. Endodermal sinlis tumorlerinde
ve embriyonel karsinomda AFP ylksektir. AFP duzeylerinin
izlenmesi rezeksiyonun yeterliligi acisindan 6nem tasir. Ayni
zamanda erken timor rekurrensinin saptanmasinda faydalidir.
AFP baska hastaliklarda da yiikselebilir: Hepatik malignensiler,
hipotiroidizm, atexia telengectasia, gastrointestinal
malignensiler, ve herediter tirozinemi. Yarilanma omri 5-7
gundur.

E-posta: gizdem2306@hotmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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Beta Human Korionik Gonadotropin (B-Hcg): Trofoblastik
elementler iceren germ hducreli tumorlerde (koriokarsinom)
saptanir. Ayrica bazi  testikuler tumorler, hepatoma,
hepatoblastom ve pineal bezin germinomunda beta-HCG
saptanabilir. Yarilanma omri 45 dakika oldugundan, tumor
rezeksiyonundan hemen sonra hizlica kaybolmasi gerekir.

Nadiren de karsinoembriyonik antijen bir marker olabilir.

KLINIK

Klinik bulgular timorin lokalizasyonuna gore degismektedir.
Yenidoganlarin en sik gordlen tuimorli olmasi sebebiyle
sakrokoksigeal teratomun klinik bulgulari: Kitle (sakral-
presakral), konstipasyon, sik idrara ¢ikma, alt ekstremitede
zayiflik, (cok buylk kitlelerde) yuksek debili kalp yetmezligi,
anemi gorulebilir.  Prenatal donemde polihidroamnios,
plasentomegali, hidrops fetalis, preterm dogum gorulebilir.
Tumor rupturine bagli kanama (en sik) nedeniyle mortalite ve
morbitidesi yuksektir.

Eslik Eden Anomaliler: imperfore aniis, sakral kemik defekti,
uterus veya vajen duplikasyonlari veya anomalileri, spina bifida,
meningomiyelosel siklikla sakrokoksigeal teratoma eslik edebilir.
Presacral kitle, sakral deformite ve anorektal malformasyonlarin
bir arada gorulmesine curarino triadi da denilir.

Gonadal teratomlardan testis teratomlari yenidogan doneminde,
over teratomlari ise genellikle ad6lesan doneminde semptomatik
olurlar.Kitle dolgunluk hisisi,agri ile kendini belli edebilir,bazen
tubaovarian torsiyona yol agabilir.

Sekil 1. Tip 1 sakrokoksigeal teratom
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AYIRICI TANI

1. AFP yuksekligi yapan diger malignensiler, hipotiroidizm,
ataxia telangiectasia, gastrointestinal malignensiler, ve
herediter tirozinemiden ayirt edilmelidir.

2. Beta-HCG vyuksekligi yapan bazi testikiler tlimorler,
hepatoma, hepatoblastom ve pineal bezin germinomundan
ayirt edilmelidir.

3. Sakrokoksigeal teratomlar; norojenik tumor, dermoid Kkist,
anjiyoma, lipom, meningomiyeloselden ayirt edilmelidir.

TEDAVi

Erken cerrahi eksizyon iyi prognoza sahiptir, %90 iyi seyirlidir.
Gecikmis olgularda malignite orani artmaktadir. Sakrokoksigeal
teratomlu olgularda cerrahi sirasinda niksu ve malign
donlsimu onlemek icin kitle ile birlikte koksiks ¢ikartilmalidir.
Kemoterapi ve radyoterapi malign olgularda kullanilir. AFP
duzeyi, rektal tuse, pelvik ultrason ile adolesan doneme kadar
takip edilir.

PROGNOZ

Teratom olgularinda prognoz yas, kitle lokalizasyonu, tumdrin
maturite derecesi, kitlenin komplet eksizyonu (sakrokoksigeal
teratomda koksiks eksizyoinu ile birlikte eksizyonu) ile iliskilidir.
Cerrahi sonrasi ilk 3 yilda rekurrens gorulebilir (%11). Malignite;
ilk 2 aylikken tani alanlarda %7-10,ikinci aydan sonra erkeklerde
%66, kizlarda ise %40'tir.

Sekil 2. Tip 2 sakrokoksigeal teratom
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Sekil 3. Tip 3 sakrokoksigeal teratom

Sekil 4. Tip 4 sakrokoksigeal teratom

Resim 2. Ustteki dev sakrokoksigeal teratomun koksiks ile birlikte
cikarilmasi sonrasi anus ve insizyonun gorinimu
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GIRIS VE TANIM

inmemis testis (kriptorsidizm), normal fizyolojik inisinin
tamamlanamamasi sonucunda testisin skrotuma inememesi
halidir, skrotum bostur. Inmemis testis, fiziki muayenede testis
dokusunun skrotum disindaki olasi lokalizasyonlarinda palpe
edilebilme durumuna godre palpable ve non-palpable olarak
ikiye ayrilir. Her iki durumda da skrotum bostur. Tek tarafli
olabildigi gibi iki tarafli inmemis testis olabilir.

EPIDEMIYOLOJi

Epidemiyolojik calismalarin en cok referans alinani, hig
kuskusuz Scorer’in 1950 Londra’sinda yirittigi 3.000'den fazla
bebegin tani koyulup takip edildigi calismadir. Bu ¢alismada
term yenidoganlarda %2,7 oraninda, 2.500 gramdan dusuk
doganlarda %21 oraninda; tglincliay sonunda %0,8 kriptorsidizm
sikligi verilmistir. Bu oranlar askerler arasinda yapilan insidans
rakamlariyla, yani eriskinlerle, uyum gostermektedir ve yillardir
cocuk Urolojisi kitap ve makalelerinde referans degerler
olarak kullanilmislardir. Ancak 1970 ve 1980 yillarinda yapilan
calismalarda inmemis testis sikliginin neredeyse iki kat artig
gosterdigi belirtilmistir. ingiltere’de, 4 yillik bir siirecte, 7.400
cocugu kapsayarak yapilan bir kohortta, inmemis testis siklLig
dogumda %4,9, tglincli ayda %1,5 olarak verilmistir. Bu artisin
2.500 gram esik deger alindiginda 4 kata kadar varmasi dikkat
cekicidir. Benzer artislarin farkli tlkelerden gelen galismalarla
da desteklendigi bu donemde, bu artisin cevresel etkiler ve
kimyasallarin hormonlar Uzerine etkileri sebebiyle olabilecegi
One surdalmustur.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

intrauterin 7-8 haftada her iki cinste gonadlar abdominal
yerlesimlidir ve bdbreklerin  hemen altinda bulunurlar.
Bu donemde indiferansiye gonada ust poliinden kraniyal
suspansor ligament, alt polunden ise gubernakulum tutunur.
Gubernakulumun distal ucu karin 6n duvarinda inguinal
bolgeye gémiilidir. indiferansiye gonad, Y kromozomunun
kisa kolundaki SRY geninin etkisiyle testis olarak farklilagmaya
baslar. Testisin inisinin ilk asamasi olan intraabdominal fazda

(8-15 hafta) testosteron etkisiyle kraniyal suspensor ligament
geriler. Ayni donemde, milleryan inhibe edici faktor ve insulin
benzeri faktor 3 (INSL3) aktivitesi ile gubernakulum gelisir. Bu
asamada testis retroperitoneal alandan inguinal kanal girisine
ulasir. inguinoskrotal fazda ise (25-35 hafta) gubernakulum
skrotuma dogru gog eder; muhtemelen genitofemoral sinirden
salinan kalsitonin geni iliskili peptid (CGRP) ve intraabdominal
basincin da etkisiyle genellikle intrauterin 35. haftada testisin
skrotuma inisi tamamlanir.

inmemis testisin olusumunda, testisin veya gubernakulumun
intrinsik anormallikler, hormonal faktorler, intraabdominal
basing yetersizligi ve inisi engelleyebilecek mekanik sebeplerin
etkili oldugu dislnilse de, bir cogunda etiyolojik bir faktor
gosterilememektedir.

inmemis testisin etiyolojisi hentiiz biiyiik oranda anlasilabilmis
degildir. Son yillarda yapilan ¢alismalar genetik faktorlerin
roli oldugunu ortaya koymakla beraber, 6zellikle endokrin
bozucularin rol oynadigi c¢evresel faktorlerin de artan
insidansa katkida bulundugu kanitlanmistir. Kromozomal veya
gelisimsel anomalilere bagli ortaya ¢ikan sendromlarin bir
komponenti olarak inmemis testisin gorilmesi inmemis testis
olgularinin kuguk bir kismini olusturur ve olgularin cogunlugu
ise izole inmemis testis olarak karsimiza cgikar.

Etiyolojik acidan son 60 yilda belki de degismeyen en 6nemli
bulgu, inmemis testisin preterm, disitk dogum tartili 2.500
gram altinda ve gestasyon yasina gore kicik SGA bebeklerde
daha sik gorulmesidir. Riskin artmasinin sebebi dogumun erken
olmasidir, bu gocuklarin ¢ogunda testisin normal inis zamani
olan 36.haftaya gelindiginde normal pozisyonuna inmis oldugu
gozlenir. Postpartum 3. ay kontrollerinde en fazla dizelme de
dusik dogum tartili ve SGALI hasta grubunda gozlenmektedir.
Tekil gebeliklerde dogum kilosu ve pretermlik prevalansi
etkilerken, ikiz gebeliklerde herhangi bir etkisinin olmamasi
enteresandir.

Testisin inisinin kismen fetal testis tarafindan salgilanan
testosteron etkisinde oldugu dusuinilmektedir. Fetal yasamda
en Onemli testesteron kaynadi, plasenta tarafindan salgilanan
hCG'dir. Dogum tartisi 2.500 gramdan az olan tekil bebeklerde,
kriptorsidizmle dusuk plasenta agirligi arasinda dogru bir oranti
oldugu gdsterilmistir. ikiz gebeliklerde diisiik dogum tartisinin
ve prematiritenin daha sik gorilmesine ragmen inmemis testis
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sikliginda bir farklilik olmamasi, ikizlerde plasenta agiriginin
tekillere kiyasla daha fazla olmasinin koruyucu etkisiyle
aciklanabilir. Bunlarin disinda, kronik alkol kullanimi ve sigara
gibi anneye bagli bazi faktorlerin de inmemis testis gortlme
sikligini artirdigini gosteren manferit yayinlar vardir.

inmemis testisle birlikte baska bazi genital bozukluklarin
da sik gorilmesi, bunlarin ortak bir etiyolojiye sahip olup
olmadiklari sorusunu akla getirmektedir. Genetik ya da cevresel
faktorlerin sebep oldugu Leydig hiicre disfonksiyonunun, hem
kriptorsidizme hem de hipospadiasa sebep olabilecegi one
surulmastur. Cevresel faktorler ve ozellikle endokrin yapiyi
bozan kimyasallarla yapilmis bircok calisma vardir. Ozellikle
bahgecilikte kullanilan tarim ilaglar, dietilstilbestrole, plastik
ham maddelerinden ftalat tirevleri, polibromine difenil
eterin de gibi bazi kimyasallarin yalnizca kriptorsidinin degil,
hipospadias gibi baska bozukluklarin da gorulme sikligini
artirdiklar disunilmektedir.

INSL3 ve GREAT genlerinden herhangi birinin inaktive edilmesi
durumunda, gubernakulumun gelismedigi ve testislerin ylksek
abdominal pozisyonda kaldiklari gosterilmistir. Gerek INSL3
hormonunu, gerekse GREAT reseptoriini kodlayan genlerin
mutasyon analizleri sonucunda, kontrol gruplarindan farkli
olarak kriptorsidizme yol acabilecek yaklasik 10 adet mutasyon
tespit edilebilmistir.

Testisin inguinoskrotal inisinin agirlikli olarak androjenlerin etkisi
altinda oldugu duslnilmektedir. Androjen reseptor geninde
kriptorsidiye yol agan nokta mutasyonlari son derece azdir. Ancak
bazi minferit inmemis testis ve hipospadias olgularinda androjen
geninin idaresinden sorumlu polimorfik gen segmentinin
normalden uzun bulundugu, bunun da reseptoriin daha az
calismasina sebep olabilecegi bildirilmistir. Ayrica androjenlerin
genitofemoral siniri, CGRP araciligiyla uyararak inguinoskrotal
inisi kontrol ettikleri de dne surlilmektedir.

Bunlar disinda hipogonadotropik hipogonadizm, Down, Prune
Belly, Prader-Willi ve Persistan Miillerian kanal sendromlari da
tek ya da iki tarafli inmemis testisin gorilebilecegi hastaliklar
arasindadir. Bunlardaki etiyolojik sebepler genetik, hormonal,
anatomik veya mekanik olabilir.

PATOLOJI

inmemis testis karsimiza asagidaki patolojik durumlar seklinde
¢ikabilir ve isimlendirilmesi testisin palpe edilip edilmemesi ve
testisin konumuna gore yapilir:

Palpable testis:

a. Palpable inmemis testis: Testis inguinal kanal veya yuksek
skrotalde ele gelir, skrotuma indirilemez, skrotum bostur.

b. Ektopik testis: Normal inis yolu disinda penis kokdu, perine,
femoral,superfisyalinguinal posveyakarsitarafinguinoskrotalde
yer alir, normal skrotumuna indirilemez, skrotum bostur.

c. Retraktil testis: Skrotuma inmis testisin kremasterik refleks
ile ingunal kanala dogru yukari cikmasidir. Sicak elle muayenede
skrotuma indirilebilir.

d. Asendan testis/kazanilmis inmemis testis: Skrotuma inmis
testisin (retraktil testis, longitudinal boy uzamasina spermatik
kordun uyum saglayamamasi; serebral palsili veya spastik diplejik/
hemiplejik hastalarda kremasterik kas spastisitesi nedeniyle veya
iatrojenik olarak) inmemis testise haline gelmesidir.

Non-palpable testis:

a. Intraabdominal testis: inisini tamamlayamayan testis bobrek
alt polu ile i¢ inguinal ring arasinda bir mesafede kalmistir.

b. Atrofik (vanishing/nubbin) testis: Fetal gelisimi sirasinda olasi
vaskuler kaza veya torsiyon sonucunda atrofiye giden testis inis
yolu uzerinde herhangi bir seviyede kalmistir.

c. Testis agenezisi: Tek tarafli anorsi olarak da adlandirilan bu
durumda testis dokusu hig yoktur.

KLINIK

Sikayetler dogum anindan itibaren testisin skrotumda
olmamasidir; ancak bazen aileler farketmezler,ilerleyen aylarda
aile hekimi veya cocuk hekimi tarafindan farkedilerek tarafimiza
yonlendirilirler. Bog skrotum, inguinal kanalda yerlesmis testise
bagli sislik, veya beraberinde kasik fitigi olmasi mimkindur.
Palpe edilebilen inmemis testisin boyutu karsi testise gore
genellikle daha ufak palpe edilmektedir.intraabdominal testiste
tek tarafli olanlarda hastalarda genellikle ek semptom yoktur,
ancak inmemis testis tarafta skrotum bos, skrotal kivrimlari daha
diizdiir, belirgin asimetri vardir. latrojenik inmemis testisde ayni
taraf inguinal bolgede insizyon izi gorulebilir. Vanishing/nubbin
testislerde bazen skrotumda ok kiicuik bir atrofik yapi palpe
edilebilir. Konjenital testis agenezisinde karsi taraf testisin
boyutlarinda kompansatuar artig gorulebilir.

inmemis testis ile birlikte bifid skrotum, hipospadias veya
mikropenis olamsi; her iki testisin ayni tarafta oldugu veya
bir tarafta inmemis testis diger tarafta inguinal herni oldugu
durumlarda cinsiyet gelisim bozuklugu olasiligi akilda
tutulmalidir (Resim 1).

inmemis testis muayenesinde tam bir genital muayene
yapilmalidir; muayene sicak oda ortaminda ebeveynlerin
yaninda iken ¢ocuk sirt Ustl yatarken sicak elle yapilmalidir.
inspeksiyonla; penis ve skrotumun dogal gériiniimii, mikropenis
veya penil anomali varligi, scrotal kivrimlarin gelisimi ve
skrotal asimetrinin olup olmadigi degerlendirilir. Palpasyona
once normal taraftan baslanilmalidir. Palpasyonda testisin yeri,
indirilebildigi en alt lokalizasyon, boyutu, kivami ve mobilitesi
degerlendirilir. Normal inis yolunda palpe edilemiyorsa ektopik
yerlesim agisindan penis koki, perine, femoral bolge, inguinal
bolge ve karsi taraf inguinoskrotal bolge dikkatle palpe
edilmelidir.
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RADYOLOJi

Palpe edilebilen inmemis testislerde tani igin goruntileme
tetkikine gerek yoktur. Ancak ameliyat sonrasi testis gelisiminin
takibi agisindan, testislerin ameliyat Oncesi boyutlarinin
Olculmesi icin ultrason yapilmalidir.

Palpe edilemeyen inmemis testislerde ayirici tani igin scrotal
ve batin ultrasonografi (US), bilgisayarli tomografi ve manyetik
rezonans gibi tetkikler istenebilir. Batin US ile tek tarafli non-
palpable testiste ayni tarafta renal agenezi saptanmasi testis
agenezisini disiindirir. Tki tarafli non-palpable testis olan
hastalarda ise ultrason ile pelvik bolgede uterus ve gonadlarin
arastirilmasi gerekir.

Fiziki muayenede testis veya atrofik testis palpe edilemeyen
olgularda kesin tani ve ayni zamanda tedavi igin laparoskopi
gereklidir.

LABORATUVAR

inmemis testise ézel bir tan testi yoktur; ancak cinsiyet gelisim
bozuklugu agisindan siipheli hastalarda hormonal tetkikler ve
karyotip analizi yapilmalidir.

AYIRICI TANI

Bilateral inmis ancak hipopilazik testis, bilateral inmemis testis
(Resim 2), inmemis testis ile birlikte mikropenis, inmemis testis
ve hipospadias, bir tarafta inmemis testis diger tarafta fitik varsa
cinsiyet gelisim bozukluklari agisindan dikkatli olunmalidir.

TEDAVi

inmemis testisin tedavisi cerrahisidir. Orsiopeksi ile testis
skrotuma indirilir ve tespit edilir (Resim 3). Operasyon yasi 6
ay-1yas arasidir.

"

Resim 1. Ayni zamanda cinsiyet gelisim bozuklugu olan bir olguda
sol inmemis testis (gonad)

Resim 2. Bilateral inmmeis testisli olguda skrotum kivrimlari da az
gelismis gorinmektedir.

Resim 3. Sag inmemis testis operasyonundan bir goriinim

PROGNOZ

inmemis testis, fertilitenin korunmasi icin ve artmis testikiler
%40 oraninda daha fazla malignite riskinden dolayl tedavi
edilmelidir. Tedavi sonrasinda da malignite ihtimali devam
etmektedir. Skrotal yerlesimli testislerde olasi bir malignite
daha erken tani alabilmektedir. Yillik kontrollerle testisin
buylme ve gelisimi takip edilmelidir.
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AKUT SKROTUM

Giris ve Tanim

Skrotumda ani gelisen kizariklik, sislik, hassasiyet ve agri ile
ortaya ¢ikan klinik durumlara akut skrotum denir. Inguinoskrotal
bdlgede ani baslayan kizariklik, sislik agri ile kendini belli eden,
yenidogan ve adolesan donemi basta olmak Uzere her yasta
gorulebilen cocuklardaki en onemli acil durumlardan biridir.
Akut skrotum yapan nedenlerin baslicalari asagidaki gibi
siralanabilir.

e Testis (spermatik kord) torsiyonu,

» Testis ve epididim eklerinin torsiyonlari,

e Epididimitis ve orsit,

e Bogulmus kasik fitigi,

* Hidrosel,

 Travmatik hidrosel/hematosel ve testis laserasyonu,

* iskemik orsit,

e Alerjik skrotal 6dem, idiyopatik skrotal 6dem,

e Skrotumun yag nekrozu,

« Fournier gangreni,

» Akut varikosel,

* Henoch-Schonlein purpurasi,

« Testis timord,

e Losemik infiltrasyon

e Skrotal apsedir.

Yukarida belirtilen patolojilerin yaninda teratomlar, yolk
sac tumorleri ve rabdomyosarkomlar gibi testikiler ve
paratestikiler timorler ile lenfoma ve l6semiye bagli testikiler
infiltrasyonlarin da skrotumda ani gelisen kizariklik, sislik ve
agriya neden olabilecekleri unutulmamalidir.

Epidemiyoloji

Akut skrotum tablosu ile basvuran hastalarin yaklasik %30'unda
testis torsiyonu gorulmektedir. Cocukluk doneminde akut
epididimitten sonra akut skrotumun 2. sikliktaki nedeni testis
torsiyonudur. Akut skrotumun en sik nedenleri: Appendix testis
torsiyonu %40-60, testis torsiyonu %20-30, epididimit %5-15,
diger ve aciklanamayan nedenler %10'dur.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Yukaridaki akut skrotuma yol agan her hastalia gore akut
skrotum olusum mekanizmasi farklidir. Skrotum; ince bir
deri tabakasi (<3 mm) ve altindaki fasiyadan olusur. Her bir
hemiskrotum bir testis, epididim ve spermatik kord icerir.
Epididim; testisin sliperolateralinde yer alir ve basg-gévde-kuyruk
kisimlarindan olusur. Dogumda skrotum 1,5 cm uzunluk ve 1 cm
genisliktedir; 3. ayda 2 cm uzunlugunda; 6. ayda 2 cm altinda,
adolesanda ise 3-5 cm uzunluk ve 2-3 cm genisliktedir. Testis,
tunika vaginalis icinde epididime; epididim de posteriordan
skrotum duvarina tutunur. Testisin stabilizasyonu bu sekilde
saglanir.

Klinik

Akut skrotuma yol agan patolojik durumlarda skrotum derisinde
ani baslayan kizarilik ile kendini belli eder. Anamnez alinirken;
olayin ayrintili gelisimi, kag saattir veya glndur agri veya
kizariklik oldugu, agrinin o andaki siddeti, baslangictaki siddeti,
agrinin yayildigi bolge, agrinin sekli (surekli veya aralikli, kolik
tarzda), daha once benzer ataklar gecirdi mi, agrinin fiziksel
aktivite ile ilgisi, bulanti kusma sorulmalidir.

Fizik muayenede testisin pozisyonu, buyukligl ve hassasiyeti
bakilmali, diger tarafla boyutlari karsilastirilmali, epididim ayirt
edilmeye calisilmalidir. inguinal kanal ve abdomen muayene
edilmeli, kremasterik refleks bakilmalidir.

Ger sign: Skrotum tabaninda torsiyona bagli olarak cekilme
olmasidir.

Prehn belirtisi: Skrotum elevasyonu ile agrinin torsiyonda
degismemesi veya artmasi, epididimitte azalmasidir.

Radyoloji

Ultrasound (US), Doppler US: Power Doppler fonksiyonu,
testis hacmi ve ekojeniteleri degerlendirilmeli, diger testisle
karsilastirilmali, epididimit, hematom ve kitle arastirilmalidir.
Sintigrafi ve manyetik rezonans (MR) goriintiileme: Testis
perflizyonu sintigrafi ile gosterebilir. Pahali, zor ve zaman
kaybettiricidir,ayrica sintigrafi az da olsa radyasyon igermektedir.
Ayrica mesai disi zamanlarda bu tetkiklere erisim pek mimkun
olmadigi igin rutin olarak kullanilmamaktadir.
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Laboratuvar

Hemogram, C-reaktif protein, idrar tahlil ve kiltiru eslik eden
iltihabi durumu gostermek acisindan gereklidir. Spesifik bir
laboratuvar testi yoktur.

Ayrici Tani

Akut skrotuma yol agan tum patolojiler ayirici tanida yer alir ve
her bir patolojinin tek tek dislanilmasi gereklidir.

Tedavi

Her bir akut skrotum nedeninin kendine 6zgul tedavisi vardir.

Prognoz

Testis torsiyonu ve testis tumorl disindaki olgularda prognoz
iyidir, testis tumorl ve testis torsiyonu siklikla organ kaybi ile
sonuglanmaktadir.

TESTiS TORSIYONU

Girig ve Tanim

Testis torsiyonu en sik gortilen akut skrotum sebebi olmamakla
birlikte sonuglari nedeniyle en 6nemli olanidir. Sag testis
saat yelkovani yonunde (clock wise rotation), sol testis saat
yelkovaninin aksi yoninde (counter clock wise rotation)
donmesiyle testis torsiyonu meydana gelir. Akut skrotuma
yol acan testis torsiyonu 1776’da Hunter tarafindan ilk
tanimlanmistir.

Epidemiyoloji

Testis torsiyonu gorilme sikligi 1/4.000°dir. En siklikla neonatal
ve puberte doneminde gorulir. Cocukluk caginda ekstravajinal
torsiyon siktir, erigskinlerde ise intravajinal torsiyon siktir. Testis
torsiyonu sol tarafta saga gore iki kat daha fazla gorulmektedir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Travma, asiri  hareketlilik, pubertede testiste meydana
gelen degisiklikler sonucu hizla blyiyen testisle ona uyum
saglayamayan mezenter arasindaki dengesizlik, ameliyat
sirasinda iatrojenik, inmemis testis, anatomik varyasyonlar
(bell-clapper deformitesi gibi) gibi nedenlerle testis torsiyonu
meydana gelebilmektedir.

Patoloji

Testis, spermatik kord etrafinda donmektedir. Spermatik kord
torsiyone olmakta, spermatik damarlar obstrikte olmaktadir.
Eger bu torsiyon uygun bir zaman diliminde detorsiyone
edilmezse testis nekroza ugramaktadir. intravajinal torsiyon veya
ekstravajinal torsiyon olabilmektedir. intravajinal torsiyonun
ayrica mezoorsial tipte testis torsiyonu da olabilmektedir (testis
epididim flizyon defektli olgularda) (Sekil 1).

Radyoloji

Renkli Doppler calismalari tani koyulmasinda payi yuksektir.
Tc-99m sintigrafisinde kan akimi azaldigindan avaskularite,
orsitte ise enflamasyon nedeniyle vaskularitenin arttigi goralur.
Skrotal US ile testis, sepididim ve spermatrik kord genisler. Testis
ekosu azalir. Homojen/ekojen striktur kabalasmasi, skrotal deri
kalinlasir. Testis icinde kanama, reaktif hidrosel, pampiniform
pleksus venlerinde tromboz saptanabilir. Renkli Doppler US’de
ise testiste renk kodlamasi yok, kanlanma yok, peritestikuler
renk kodlamasi hiperemik tunika vajinalis saptanabilir.

Laboratuvar

Spesifik bir bulgusu yoktur. Lokositoz genellikle yoktur.

Klinik

Basvuru suresi testis torsiyonunda kisadir (<12 saat),
epididimitte daha uzundur (>12 saat). Yenidogan hari¢ en

Sekil 1. Ektravajinal, intravajinal ve mezoorsial testis torsiyonu ¢izim olarak gortilmektedir.




AKUT SKROTUM, TESTIS TORSIYONU

bariz bulgu skrotal agridir. Agri siddetlidir. Alt karin agrisi,
bulanti kusma olabilir. Torsiyone testis, donmus spermatik
kord nedeniyle yukari ve transvers/oblik pozisyonda olabilir.
Lezyon tarafinda isi artisi yoktur. Kremasterik refleksin yoklugu
(L1-L2, genitofemoral sinir) testikiler torsiyonu dusindurdr.
Normalde skrotum altinda yer alan testisin donme sonucunda
skrotum Ust kismina c¢ikabilmesi ve yukari kaldirmakla
testisteki agrinin artmasi (Prehn belirtisi) torsiyonu destekler;
epididimitte ise agri azalir. Ger sign, skrotum tabaninda cille
torsiyona bagli olarak ¢ekilme olmasidir. Testis torsiyonunda
testis hassastir, epididimitte epididim hassastir. Tunika
vajinalis icerisinde reaktif hidrosel ve skrotumda 6dem siklikla
eslik edebilir.

Radyoloji

US: Testis hacmi ve ekojeniteleri degerlendirilmeli, diger
testisle karsilastirilmali, epididimit, hematom ve kitle
arastirilmatidir.

Doppler US: Operator bagimlidir. Sensitivitesi %63,6-100,
spesifitesi %97-100°dur. Pozitif prediktif dederi %100, negatif
prediktif degeri %97,5'dir. Pre-pubertal hastalarda yapilmasi
zordur. Parsiyel ve intermittan testis torsiyonu olgularinda ve
erken donemde %24 yanlis vaskilarizasyon gosterir. Yiksek
rezoltsyonlu Doppler US ile spermatik kordun torsiyonu direkt
gosterilebilir. Sensitivitesi %97,3, spesifitesi %99'dur.

Sintigrafi: Testis perflizyonu sintigrafi ile gosterebilir. Pahali, zor
ve zaman kaybettiricidir, ayrica sintigrafi az da olsa radyasyon
icermektedir. Ayrica mesai disi zamanlarda bu tetkiklere erisim
pek mumkin olmadigr icin rutin olarak kullanilmamaktadir.
Erken muracaat etmis olgularda gecikmeye yol agabilir ve
onerilmez. Sensitivite ve spesifite US ile koreledir. Ge¢ miiraccat
eden olgularda tanida kusku varsa adli acidan yapilabilir.
Dinamik kontrastli MR: Gecikmis olgularda taniyi netlestirmek
icin kullanilabilir. Sensitivite ve spesifitesi US ile koreledir.
Near-infrared spektroskopi: Spermatik kord oksijenasyonunu
gosterir. Eriskinlerde kullanilmaktadir. Cocuklarda kullanimi
yayginlasmamistir.

Labortuvar

Testis torsiyonuna isaret eden bir tetkik yoktur. idrar tetkiki
genellikle normaldir.Ancak normal TIT testis torsiyonu dislamaz.

Ayirici Tani

Testis torsiyonu en sik orsiepididimitle karisir. US, Doppler US
ve testikuler sintigrafi ile testis torsiyonunda azalmis, orsit ve
orsiepididimitte ise artmis kan akiminin gosterilmesi ayirici
tanida cok yararli yontemler olmakla birlikte, bu yontemlerin
uygulanmasi zaman alacaksa ¢ocugun dogrudan ameliyata
alinmasi testisin kurtarilmasi acisindan daha 6nemlidir.

Tedavi

Testis torsiyon tanisinda ilk tedavi cerrahi eksplorasyondur.
intravajinal torsiyonlarda skrotal, Ekstravajinal torsiyonlarinda
inguinal yaklasimla eksplorasyon vyapilmasi onerilmektedir.
Ancak cocuklarda ameliyat 6ncesi intravajinal veya ekstravajinal
torsiyon tanisini koymak genellikle mumkin olmadigindan
ve cocuklarda processus vajinalis 1/3 oraninda kapanmamis
olabilecegi icin inguinal yolla cerrahi yaklasim daima tercih
edilmektedir (Resim 1).

Nekroz yoksa testis detorsiyone edilir (Resim 2). Bell clapper
deformitesinde, raphe kesisi ile karsi testise yaklasilir; karsi
testisin tunika dartosa emilmeyen dikis ile tespit edilmesi
onerilir.

Prognoz

Semptomlar basladiktan sonra ilk 6 saat icinde detorsiyone
edilen testislerin %1000, ilk 6-12 saat icinde detorsiyone
edilen testislerin %70’i,ilk 12-18 saat icinde detorsiyone edilen
testislerin ise %20'si kurtarilabilmistir.

Uzun donemde niiks %4,5 oraninda olabilmektedir. Fiksasyon
sekli ve sutlr materyali tartismalidir. Ginimuzde genellikle
dartos pos orsiopeksi ve non-absorbabl siitur tercih edilmektedir.
Fertilite konusunda hastalarin uzun takibi yapilmadigindan
veriler tartismalidir. Tek tarafli torsiyonda sperm kalitesi %20
-50 azalir. Subfertilite orani %36-39'dur. Uzun takiplerde semen
analizi %5-50 oraninda normaldir. En iyi sonuglar erken (<13
saat) detorsiyonda bildirilmistir. iskemi-reperfiizyon hasari
sorumlu tutulmaktadir.

Resim 1. Yenidoganda inguinal kesi ile yapilan eksplorasyonda
testis torsiyonu, ekstravajinal olup tam nekroz gelismistir. Testis
alinmasi gerekmistir.
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Resim 2. On iki yasinda olguda skrotal kesi ile yapilan
eksplorasyonda testis torsiyonu, henuz nekroz gelismemis olup
detorsiyon yapilmistir.

Androjen duzeyleri unilateral olgularda genellikle normaldir.
Bilateral olgularda genellikle sorun vardir.

Testis kanseri, detorsiyondan 6-13 yil sonra testis kanseri riski
3,2 kat artmaktadir.

APPENDIKS TESTIS VE APPENDIX EPIDIDIMIS
TORSIYONU

Millerien kanalin bir artigi olan bu yapi preaddlesan
donemdeki gocuklarda artmis olan 6strojen hormonlari etkisi
ile buylr ve pedikulu etrafinda kolayca donebilir. Skrotumda,
testisten ayri ancak ona yapisik 0,5-1 cm’lik agrili bir kitle ele
gelir. Skrotum derisinden mavi bir réfle verdigi (blue dot sign:
mavi nokta belirtisi) ve transilluminasyon ile gorilebildigi
dikkat ceker.

Onikiyasalti cocuklarda ensikakut skrotum nedenidir.Etiyolojisi
tam bilinmemektedir. Klinigi testis torsiyonunu andirir. Bazen
bir noktada hassasiyet alinir. Blue dot sign saptanabilir. Siklikla
Doppler US’de epididimde artmis kan akimi saptanir.

Tedavi, genellikle yatak istirahati, lokal soguk uygulama,
antienflamatuvar ilaglar yeterlidir. Fiziksel aktivite semptomlari

alevlendirebilir. Nadiren siddetli semptomlar nedeniyle
rezeksiyon gerekir.
Nekrotik dokunun eksize edilmesi semptomlari dramatik

sekilde yok eder. Ancak tanidan emin olunan olgularda mutlaka
cerrahi tedavi yapilmasi gerekmez. Fakat yine de akut skrotum
tablosunda bir baska patolojiyi gézden kagirmamak icin cerrahi
eksplorasyon yapilmasi daha dogru ve emniyetli bir yaklagimdir.

EPIDIDIMIT/ORSIEPIDIDIMIT/ORSIT

Tani glglugl nedeniyle gercek insidansi bilinmemektedir.
Gorulme sikligi; non-operatif serilerde  %40-60, cerrahi
serilerde %5-15'dir. Tani glicliglu nedeniyle gergek insidansi
bilinmemektedir. Cocuklarda akut skrotumun birinci siradaki
nedenidir (%37-65).

Etiyolojik olarak epididimit, orsiepididimitler viral veya
bakteriyel olabilir. Cocuklarda viral enfeksiyonlar, eriskinlerde
bakteriyel enfeksiyonlar daha siktir. Son yillarda Brusella orsiti
de siklikla gorulmektedir.

Semptomlar genellikle yavas gelisir. Genellikle testis normal,
epididim ise normal lokalizasyonda, hassas, biiyik, sert ve agrili
olarak ele gelmektedir. Epididim ve duktus deferens kalinlasip
buyimis ve agiriidir. Skrotum 6demli, sis ve kirmizimtiraktir.
Tunika vajinalisin irritasiyonu ile sekonder hidrosel gelisebilir.
Testis yukari kaldirildiginda agri azalir. Bulanti kusma nadirdir.
Testis fikse veya yuksek pozisyonda degildir.Epididim genislemis
ve hassastir. Kremasterik refleks genellikle korunmustur. iseme
semptomlari bulunabilir. Bazen Uretradan cerahat akintisi da
gelebilir. Hastalarin %20-40'1nda piylri veya bakteritri bulunur.
Uriner anomalisi olan hastalarda epididimit riski daha yiiksektir.
Postpubertal donemde seksuel gegisli hastaliklarin etken
olabilecegi akilda tutulmalidir.

Skrotal Doppler US'de testis ve/veya epididimde genisleme ve
artmis kan akimi gozlenebilir. Tunika albugineada kalinlagma ve
eslik eden hidrosel bulunabilir.

Tekrarlayan orsiepididimitis ataklarinda; Uretra strikturd,
posterior Urethral valv, mesane boynu obstriksiyonu, Cowper
kanal anomalisi ve ektopik agilimli Ureter gibi altta yatan baska
urolojik sorunlar akla gelmeli ve elektif kosullarda bu sorunlari
ortaya koymak icin US, voiding sistouretrografi (VCUG) ve
sistoskopi yapilmalidir.

Laboratuvar tetkiki olarak idrar analizi ve kiltlri yapilmalidir.
Tekrarlayan enfeksiyon varsa enfeksiyon tedavi edilir ve
arastirma derinlestirilir (Uriner US, VCUG, endoskopik inceleme
vb.)

Tedavi i¢in yatak istirahati oOnerilir; antienflamatuvar ve
antibiyotik tedavisi baslanir. Antibiyotik secimi agisindan
ikinci kusak sefalosporinler uygun bir gruptur. Enfeksiyonun
agir seyrettigi  hastalarda hospitalizasyon ve intravendz
antibiyotik tedavisi duslnulebilir. Enfeksiyon yeterli sekilde
tedavi edilmezse; piyosel, testikuler infarkt, testikuler apse ve
fulminant fasciit gorulebilir.

BOGULMUS KASIK FITIGI

Cocukluk cagindaki inguinal hernilerin en korkulan
komplikasyonudur. Cocugun yasi ve fitigin boyutlari kiigtildikge
inkarserasyon (bogulma) olasiligi o denli artmaktadir.
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inkarserasyon basladiktan sonra ilgili barsak segmentinde
lenfatik ve vendz donus bozulur ve 6dem artar. Daha sonra
arteriyel dolasiminda bozulmasi ile barsakta iskemi, gangren,
nekroz ve perforasyon gelisebilir. Inkarsere barsak segmentinin
testikiler damarlara basi yapmasi ile, testiste de dolagim
bozuklugu ve nekroz gelisebilir.

Bu cocuklar obstriiksiyon olmasa dahi peritoneal irritasyon
nedeniyle kusabilirler. ADBG'sinde inguinal kanal veya skrotum
icinde gaz oldugu gorulir. Redikte edilemeyen inkarsere
hernilerin %70’i 11 aydan kuguk gocuklarda gorulir.

Bogulmus fitigin tedavisi oncelikle konservatif olmalidir.
Bagirsagin beslenmesinin bozuldugunu godsteren, ates, kitlenin
Uzerinde kizariklik, hassasiyet, 6dem ve lokositoz gibi bulgular
yoksa konservatif tedavi uygulanabilir. Redlksiyonu takiben
cocuklar 24-48 saat kadar gozlem altinda tutulmalidir;
inguinoskrotal odem geriledikten sonra ameliyat edilmelidir;
redukte edilemiyorsa cerrahi eksplorasyon yapilmalidir.

AKUT HIDROSEL

Gergin, hizla gelisen hidrosel tanida belirsizlige yol acabilir.
Transliminasyon ile tani konur. Altta yatan olasi bir tumor
acgisindan US ve Doppler US yapilmalidir.

TRAVMATIK HIDRO/HEMATOSEL

Tekme gelmesi,dusme,uzun sure bisiklete binme vb.bagli olarak
tunika vajinalis icinde sivi ve kan birikebilir. Testikuler travma
gocuk dovme, trafik ve spor kazalarinda olusabilmektedir.

Skrotumda tunika vajinalis icinde travma sonucunda sivi
ve/veya kan birikebilir. Akut ortaya ¢ikmasi ile konjenital
hidroselden, ¢cok agrili olmamasi ve kistik 6zelligi ile torsiyon
ve orsiepididimitten ayirt edilir. Sivi kendiliginden rezorbe
olacagindan mecbur kalmadik¢a drene edilmemelidir.
Hematosel bazen testis kan akimini bozacak kadar kompartman
sendromuna neden olabilecegi icin drenaj gerekli olabilir.

SKROTAL TRAVMA

Kunt travma hematosel veya testikiler/skrotal 0deme neden
olabilir. Posttravmatik torsiyon veya testis riptirini ortaya
koymak i¢in Doppler US yapilmalidir. Tedavi ortaya ¢ikarilan
patolojiye gore belirlenir. RUptur varsa opere edilmelidir.

HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI VASKULITI

Genellikle deriyi, eklemleri, gastrointestinal sistemi ve
bobrekleri tutan akut bir vaskulittir. Tipik dokintileri ayiric

tanida yardimci olur ancak eslik eden testikiler lezyonlar
arastinilmalidir. Skrotal odem, eritem, testikiler hematom,
torsiyon ve enfarkta neden olabilir. Testis ve epididim siklikla
buyumdastur. Bulgular, testikiler torsiyonun eslik ettigini
dusunduruyorsa acil eksplorasyon gereklidir. Genital bulgular
diger organ bulgularinin 6nuine geger.

Skrotal US’'de bilateral reaktif hidrosel ve skrotal ddem; Doppler
US’de epididimal hiperemi ve normal intratestikiler kan akimi
gozlenir. Tedavi medikal izlemdir, Henoch-Schonlein purpurasi
tedavi edildikge akut skrotum bulgulari gerilemektedir.

IDIYOPATIK SKROTAL ODEM

Nedeni bilinmez. Skrotumda 6dem ve kizariklik vardir. Unilateral
veya bilateral olabilir. Genellikle 2-12 yas arasinda gorulur.
Skrotal hassasiyet vardir, fakat testisler tutulmamistir. Bazi
olgularda agri olabilir. idiyopatik skrotal 6dem sadece skrotum
derisini ilgilendiren, kalinlasmis skrotum iginde testislerin
agrisiz ve normal olarak palpe edilebildigi, otoimmn, alerjik ya
da psikosomatik nedenli bir hastaliktir. Deri ve dartos fasiyasinin
masif ddemi gorulebilir. Hipersensitivite reaksiyonu, eozinofili
ile birlikte gorulebilir. Bazan penis derisi ve prepusyumda olaya
katilabilir.

Skrotal US’de skrotal duvar kalinlasmasi, Doppler US ile skrotal
hipervaskiilarite (cesme isareti) gériilebilir. Uc-5 giin icinde
kendini sinirlar.

Ayirici tanisinda epididimit, testis torsiyonu, hidrosel, inglinal
herni, lenfatik malformasyon akla gelmelidir.

Ozel bir tedavisi yoktur, Cogunlukla izlem yeterlidir. Oral
antihistaminik ve antihistaminik solusyonlarla kompresyon
yapilabilir. Skrotal elevasyon ile birkag guin iginde kendiliginden
duzelme gozlenir. Bezlenen cocuklarda alt temizliginin islak
mendil ile yapilmamasi onerilir.
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GIRIS VE TANIM

Venoz refliye bagli olarak pampiniform pleksusu olusturan
spermatik venlerin anormal genislemesine varikosel denilir.

EPIDEMIYOLOJI

On yasin altindaki gocuklarda nadiren gorilen bu durum
puberteye dogru giderek siklasir. Yapilan calismalarda 11-19 yas
arasi adodlesanlarda varikosel gorilme oranin %14-20 oldugu
belirtilmistir. Sol ve sag internal spermatik venlerin anatomik
konfiglrasyonlari ve embriyolojik kokenlerindeki farkliliklar
nedeniyle varikosel siklikla solda gorulirken tek basina
sag tarafta gorllmesi olduk¢a nadirdir (gorulirse sekonder
olabilecegi akla getirilmelidir).

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

o Testikiiler venlerde valv yoklugu ana nedenlerdendir.
Olim sonrasi otopsilerde solda %40, sagda %23 valv yoklugu
saptanmistir.

e Sol tarafta testikiiler venin sag taraftakinden uzun olmasi,
renal vene agilmasi ve dik aci ile agilmasi.

¢ Sol renal venin aorta ile supereior mezenterik arter arasinda
sikismasi ve ylksek basing olusmasi.

e Adrenal venlerin renal vene agilmasi nedeni ile bezlerden
gelen adrenalinin testikller venin proksimalinde spazm
yapmasi.

« Sigmoid kolonun testikuler vene basi olasiligi.

PATOLOJI

Varikosel varliginin testis fonksiyonlari ve spermatogenez
uzerine zararli etkileri oldugu bilinmektedir. Renal ve
adrenal metabolitlerin refllsl, hipoksi ve vendz staz, artmis
prostoglandiler ve katakolamin seviyeleri, termoregulator
mekanizmanin bozulmasi ve etkilenen taraf hatta karsi testiste
ISt artigl, testis ici perflizyon artisi gibi nedenler sonucu testiste
hasari olusabilir. Sertoli hucrelerde glikojen deposunun
azalmasi, fosfolipaz aktivitesinin artmasi da artmis metabolik
aktivitenin bir gostergesidir.

Leyding hticre hiperplazisi; daha ok eriskin varikosellerde
gorulur ve kotu prognoz belirtisidir (cerrahiden yarar saglama
orani Leyding hucre hiperplazisi varliginda %40’lardan %5’lere
duser).Adolesanlarda, tiibuler epitel,interstisyum ve damarlarda
histopatolojik degisiklikler olusabilir ancak Leyding hucrelerde
daha ¢ok atrofi (%70) gorilur. Kapiler epitelde kalinlasma
olusabilir.

Endokrinopati: Infertil hastalarin testis dokularinda %90
testesteron seviyesi disik bulunmustur. Periferik LH ve
testesteron seviyeleri normal olsa dahi, interstisiyel testesteron
seviyesinin dusuk olmasi spermatogenez igin onemli bir
etkendir. GnRH’ye asiri LH, FSH yukselmesi yaniti, Leyding
hiicre ve spermatogenezdeki bozuklugun bir belirtisi olabilir.
Baslangicta serum LH, FSH seviyeleri normal olabilir ancak
zamanla artar. Sonug olarak, ileri olgularda Sertoli-Leyding ve
germinal epitel hiicrelerin timu etkilenir.

KLINIK

Adolesan donemde c¢ogunlukla asemptomatik oldugu igin,
varikosel siklikla aileler tarafindan saptanir. Aileler testis
kivaminda yumusama, testis gelisiminde gerileme, hacim kaybi
ve kozmetik gorinimin bozulmasi gibi bulgularla doktora
basvurur. Etkilenen c¢ocuklarda nadiren agri goriilebilecegi
bildirilmistir.

Varikosel tanisinda altin standart fizik muayenedir. Fizik
muayene sicak bir ortamda hasta ayakta ve yatarak pozisyonda
iken valsalva manevrali ve manevrasiz olarak yapilmalidir.
Muayene sirasina testis volimlerine 6zellikle dikkat edilmelidir
ve etkilenen testis boyutu karsi taraf testis ile karsilastirilmalidir.
Fizik bulgularina gore varikosel ug dereceye ayrilir:

Grade 1: Sadece valsalva manevrasi sirasinda saptanabilen
varikosel.

Grade 2: Palpable varikosel (valsalva manevrasi olmaksizin da
palpe edilebilir).

Grade 3: Gorulebilir varikosel.

RADYOLOJi

Tani koyma amaciyla her olguda rutin olarak US ve Doppler US
kullaniminin yeri yoktur. Sadece ultrasonda (US) venoz refliinuin
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VARIKOSEL

goralugu olgular subklinik varikosel olarak siniflandirilir.
Ancak varikoselli olgularin takibinde US/Doppler US ile testis
voliminun degerlendirilmesi ¢ok onemlidir. Testis volimunun
2 mlLnin altinda olmasi ve testis volimunde karsi taraf testise
gore %20'den fazla azalma saptanmasi hipotrofi olarak
tanimlanir.

Gunudmiuzde ¢ok sik kullanilmasa da venografi cerrahi sonrasi
nuiks eden hastalarin degerlendirilmesinde kullanilabilir.

LABORATUVAR

Testikuler hasarin belirlenmesi amacila LHRH stimilasyon
testi uygulanabilir. Bu hastalarda histopatolojik testikuler

degisikliklere bagli olarak LHRH stimilasyonu sonrasi
supranormal FSH ve LH cevaplari gorilr.
Varikoselin  sperm parametrelerini bozdugu bilinmesine

ragmen adolesan grupta spermiogram bakilmasi i¢in uygun
yasin beklenmesi gerekmektedir ve bu nedenle spermiogram
hastalarin degerlendirilmesinde yaygin kullanilamamaktadir.

TEDAVI

Adolesan grupta yapilan c¢alismalarda varikoselin neden
oldugu testikller disfonksiyonun cerrahi ile duzelebilecegi
gosterilmesine ragmen bu durumun infertilite Uzerine etkisi
net olarak agiklanamamistir. Addlesan varikosel insidansinin
eriskinlerdekine yakin olmasi ve varikoseli olan eriskin
hastalarin %80-85’inin infertilite ile bagvurmadigi goz ontine
alinirsa tedaviden yarar saglanacak populasyonun belirlenmesi
cok onemlidir.

Gunumizde, adolesan varikosel olgularinda ilgili testiste
hipotrofi gelismesi cerrahi tedavi icin en ¢ok kabul goren kriter
olmakla beraber kilavuzlar isiginda cerrahi tedavi endikasyonlari
su sekilde siralanabilir:

- Kuguk testis ile iliskili varikosel,

- Fertiliteyi etkileyebilecek ek testikuler bozukluk,

- Bilateral palpable varikosel,

- Sperm kalitesinde bozulma (saptanabilen addlesanlarda),

- Semptomatik varikosel.

Cerrahi tedavi internal spermatik venlerin ligasyonu veya
oklizyonu temeline dayanir. Tedavide amag tum internal ve
eksternal spermatik ven dallarinin baglanmasidir. Ligasyon
mikroskobik inguinal (subinguinal olarak) veya laparoskopik ya
da acik cerrahi ile (suprainguinal olarak) yapilabilir. Ginumuzde
retroperitoneal girisimler daha az kullanilmaktadir.

Cerrahi diginda internal spermatik venlerin anjiyografik olarak
okluzyonu da tanimlanmistir. Bu yontemin daha az invaziv
olmasi ve genel anestezi gerektirmemesi gibi avantajlari olsa da
radyasyon maruziyeti goz ardi edilmemeli ve bu yas grubunda
ozellikle dikkat edilmelidir. Bu yontemle yapilan calismalarda
basarisizlik oranlari %15’lere kadar ulasabildigi igin yeterli
beceri ve deneyime sahip hekimler tarafindan uygulanmasi
esastir.

KOMPLIKASYONLAR/PROGNOZ

Uygulanan yontem ve uygulayan cerraha gore degiskenlik
gostermekle birlikte  varikosel  tedavisinin onemli
komplikasyonlari hidrosel, testis atrofisi ve nukstur. Testikuler
lenfatiklerin  baglanmasina sekonder olusan hidrosel,
varikoselektominin en sik rastlanilan komplikasyonudur. Niks
orani kaynaklara ve cerrahi teknige gore farklilik gostermekle
beraber %0-45 arasindadir.
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MESANE EKSTROFiSi VE EPiISPADIAS KOMPLEKSI

Girig ve Tanim

Mesane Ekstrofisi ve Epispadias Kompleksi (MEEK) cocuk
cerrahisi ve dUrolojisinin en kompleks ve agir dogumsal
anomalilerinden biridir. Antenatal tanisi da mimkin olan bu
anomali icin bircok rekonstruktif cerrahi tamirler ve olgularin
buylk cogunlugunda uzun sireli takip ve tedaviler gerekecektir.
Tum tedavilere ragmen olgularin onemli kisminda kalici
sorunlar olmaktadir.

Klasik tip mesane ekstrofisinde mesanenin ve/veya Uretranin
anterior kismi ve abdominal duvarin gobek alti kaslari defektiftir.
Pubik kemikler orta hatta birlesememis, genis olarak ayrik
kalmistir. Olgularin buyik kisminda izole bir patolojidir, diger
organ ve sistemler nadiren etkilenir.

Bu kompleks cesitli siddetlerde alt abdominal duvar ve mesane-
dis genitalya kapanma defekti ile karakterizedir. Bu konjenital
anomali bir spektrumunu temsil eder ve icinde hafif,orta ve agir
form kapanma defektleri gorulir: 1- Epispadias (en hafif formu)
2- Klasik mesane ekstrofisi (orta siddetteki formu) 3- Kloakal
ekstrofi (en siddetli form).

Epidemiyoloji

MEEK tiplerine gore 1/30.000 ile 1/400.000 dogumda gorilme
sikligina sahiptir. MEEK daha cok erkeklerde gorilur (3:1);
kloakal ekstrofi tipi ise daha cok kizlarda gorulur.

Primer epispadias gorulme sikligi erkeklerde 1/120.000,kizlarda
1/450.000 oraninda gorilur. Mesane ekstrofisi gorulme siklig
1/30.000 dogumda bir olup cloaca ekstrofiis ok daha nadirdir;
1/400.000 dogumda bir goriilmektedir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Etiyolojisi hakkinda kesinlesmis gorus yoktur. Aciklama icin
farkli genetik faktorlerin roll ileri strilur. Bazi sendromlarla
birlikte bulunsa da c¢ogu olgu izoledir. Henlz tek gen
mutasyonlari ve MEEK arasinda bir baglanti kurulamamistir
(22911.2 kromozomda mikroduplikasyonu). Kloakal ekstrofili
(@gir formu) olan hastalarin bircogunda mesane ekstrofisine ek
olarak omfalosel,imperfore ants, spinal defekt,renal anomaliler
birlikte izlenebilir.

Embriyogenez sirasinda kloakal membranin ortaya g¢ikmasi,
zamanlamasi ve fonksiyonundaki anormallik,ekstrofi olusumuna
zemin hazirlamaktadir. Normalde kloakal membran kolemik
bosluk ve amniyotik boslugu birbirinden ayirmaktadir. Ekstrofi
kloakal membranin fetal gelisim sirasindaki persistansina bagli
olarak gelisir. Bu membranin kalisi mezodermin orta hatta
birlesmesini de engellemektedir.

Patoloji

Epispadias erkeklerde Uretral plate acgikligi ile, kizlarda ise
uretralyarik (cleft) ile karakterizedir.Mesane ekstrofili hastalarda
mesane ve bagli yapilarin (mesane mukozasi, mesane boynu,
trigon, uretra) karin on duvarindan disari everte olmasi ve
umblikus ile simfizis pubis arasinda disardan gorulebilir sekilde
gelismistir.

Mesane anterior duvari ve dorsal uretranin yoklugu en onemli
ozelligidir. Alt abdominal duvar yoklugu da mevcuttur. Mesane
ve Uretra urotelyumu bu sebeple cevre dokulara yapisiktir.
Dogumdan sonra bu trotelyum normal gorunir iken zamaninda
tedavi edilmez ise akut ve kronik enflamasyon sonucunda
skuamoz metaplazi gelisebilir.

Klinik

Izole Epispadias, MEEK'nin en hafif formudur. Erkeklerde iiretra
penis dorsaline dogru yer degistirmis olup eksternal Uretral
mea dorsalde penopubik bolge - glans arasi herhangi bir
yerde olabilir. U tipi vardir; balanik veya glandiiler, penil ve
penopubik tipler (Resim 1a, 1b). Dorsal kordi tim epispadias
olgularinda mevcuttur. Balanik/glanduller epispadias en hafif
ve en nadir tiptir. Defekt nedeni ile Gretral mea, normal yeri ile
korona arasinda bir noktadadir. Glans yassilasmis ve hafif dorsal
kordi mevcuttur. Bu olgularda idrar inkontinansi yoktur.
Penopubik epispadias en sik goriilen tiptir. Uretral mea
penopubik bolgede ve oldukca genistir. Dorsal kordi siddetlidir.
Simfizis pubis arasi aciktir. Olgulara VUR siklikla eslik
eder. Mesane hipoplazisi gorulebilir. Hemen tim olgularda
inkontinans gozlenir.

Penil epispadias olgularinda eksternal uretral mea, korona
ile pubis arasinda yerlesir. Distal Uretra epitel ile kapli yarik
seklinde mea’dan glansa dogru uzanir. %50 olguda simfizis
pubis arasi aciktir, %75 olguda idrar kagirma gozlenir.

E-posta: aidokucu@gmail.com
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izole epispadias kiz cocuklarinda bifid klitoris, monsta
dizlesme ve labialarda ayrisma ile seyreder, vajen ortotopik
ve anterior yerlesimlidir. Cok ciddi olmasa da pubik diastazisde
genisleme vardir. Olgularin bir kisminda mesane boynu genis
ve yetersizdir ve idrar inkontinansi gorilebilir. Uc cesit kiz tipi
epispadias vardir: 1) Hafif tip; sadece Uretral meada agiklik ve
genisleme vardir. 2) Orta tip; Gretranin buyuk bir kismi dorsalde
yariktir. 3) Agir tip; subsimfizisyel tip olup Uretral yarik tiim
Uretrayl ve sfinkteri kapsar. Bu olgularda %100 inkontinans
vardir ve simfizis pubis agiktir.

Mesane ekstrofisinde mesane mukozasi karin 6n duvarindan
dis ortama acilir, total epispadias mevcuttur. Burada mesane
tabani ve trigon normal gelisir, Ureterler mesane plaginda
direkt dis ortama gorilebilir bir sekilde agilir. Umblikus normal
lokalizasyona gore daha asagi yerlesimlidir, kiiglik bir omfalosel
kesesi bulunabilir (Resim 2a, 2b).

MEEK'li kiz gocuklarinda bifid klitoris vardir. Kiz gocuklarda
ilave inguinal herni eslik etmesi ¢ok siktir (Resim 1a). MEEK'de
erkek ekstrofi hastalarinda penis genis ve kisadir, glans
basik ve genistir. Dorsal kordi (egrilik) siktir ve birbiri ile
birlesmemis ayrik korpus kavernozumlar bulunur. Ayrik pubik
kemik sebebiyle korpus kaverndz yapilar laterale egimlidirler
(Resim 1b). Komplekse eslik eden fasya ve kas anomalileri
siktir; infraumblikal rektus fasyasi defekti, pelvik taban destek
olusumlarinda anomali ve pelvik diyaframin anterior kisminda
kalinlasma vardir. Beraberinde iskelet sistemi anomalileri ve
inmemis testis tablosu eslik edebilir. Sakro-iliak eklem agikligi,
simpizis pubis agikligi, femur basi eksternal rotasyonu goralir.
Ylriime c¢aginda cocuklarda “6rdekvari” yuriyds tipiktir.

Mesane mukozasinin dig ortamla temasi sonucu fibrozis gelisir.

Resim 1. Distal penil (A) ve penopubik (B) tip epispadias olgulari

Mukoza hiperemik, kaba, parlak, kadifemsi gorinime donusur.
Lokal enfeksiyon eslik edebilir. Mukozal metaplazi siktir
(adenokarsinom riski).

Cloaca ekstrofisi, MEEK'nin agir formudur, ortada terminal ileum
bolgesi ekstrofiye olmu; her iki yanda hemibladder bulunur; her
bir hemibladdere birer Ureter agilir. Anlis kapalidir, kolon kisadir,
bazen iki ayri kor kolon uzantisi mevcuttur. Terminal ileum
bdlgesinden ince barsak fil horytumu seklinde disariya dogru
invagine olur. Kloaka ekstrofisi fil kafasina benzer gérinimi ile
¢ok kolaylikla mesane ekstrofisinden ayirt edilir (Resim 3a, 3b).

Radyoloji

Prenatal US: Fetal mesanenin 16. haftadan itibaren dolup
bosalmasinin gosterilmesi gereklidir;, mesane dolu olarak
gosterilemiyor ise mesane ekstrofisi ve cloacal ekstrofisi
icin tipiktir. Cloaca ekstrofisinde omfalosel daha belirgin ve
hipogastrik yerlesimlidir. Prenatal tani koymak mimkindur.
Mesane ekstrofisi genellikle izoledir; ancak kloaka ekstrofisinde
ek anomaliler veya sendromik ozellikler goktur; tim vicut
etraflica degerlendirilmelidir.

Direkt Uriner grafi ve pelvis grafisi ile vertebral anomaliler ve
symphisi pubis ayrikligi tespit edilir (Resim 4b).

Uriner US ile (st Uriner sitem nomalleri tespit edilir.

Spinal ve Cranial US: Cloakal ekstrofili olgularda spinal
anomalilerin birlikte olma olasiligi yliksektir.

ECHO, ozellikle cloacal ekstrofili olgularda mutlaka gereklidir;
agir kardiyak malformasyonlar eslik edebilmektedir.

VCUG; Mesane onarimi yapildiktan sonra gorulir, boylelikle Ust
sisteme reflu durumu gosterilir (Resim 4a).
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Laboratuvar

Mesane ekstrofisi ve epispadias i¢in 6zel bir laboratuvar tetkik
yoktur. Ancak cloaca ekstrofili olgularda bazen cinsiyeti ayirt
etmek guctir, kromozom analizi gereklidir. Ayrica sendromlarla
birlikte gortilme olasiligi yliksek oldugu igin genetik testlerin
yapilmasi gereklidir.

Cloaca ekstrofili olgularda olasi konjenital adrenal hiperplazi
ve eslik edebilecek su tuz kaybr sendromunun ayirt edilmesi
gereklidir.Sutuz kaybi,ishal,dehidratasyon bulgulari laboratuvar
testler bakilmalidir.

Ayirici Tani

Epispadias, mesane ekstrofisinde fizik muayene ile tani
konulmaktadir; ancak cloaca ekstrofili olgularda bazen fizik
muayene ile cinsiyet tayini yapmak gug¢ olabilmektedir. Bu
olgularda cinsiyet gelisim bozuklugu ve olasi konjenital adrenal
hiperplazi ve eslik edebilecek su tuz kaybi sendromunun ayirt
edilmesi gereklidir; ya da eslik edebilecek diger sendromlarin
ayirici tanisi yapilmatidir.

Tedavi

MEEK tedavisi cerrahi rekonstruktif tamirdir. Tedavinin
temeli 2 stratejiye dayanmaktadir. Birincisi; ekstrofik mesane
ve/veya epispadiasin tek asamada, ivedilikle (ilk 72 saat)
kapatilmasi. Ikincisi ise geciktirilmis bir tedavinin (genelde 2.
ay) bir veya bircok basamakta mesane rekonstriksiyonunun
gerceklestirilmesi. Asamali tedavide epispadias tamiri 12-18.
ayda, mesane boynu tamiri 2-5 yaslarda yapilir.

Cloaca ekstrofisinde hemibladder terminal ileum/cekum
bolgesinden dikkatlice ayirilir; barsak tubularize edilerek
stoma acilir. Hemibladderler orta hatta mesane olacak sekilde
primer onarim yapilir. Daha sonraki seanslarla olabildigince
normale yakin rekonstruktif cerrahi operasyonlarina
devam edilir. Bu olgularda stoma siklikla 6mur boyu kalici
olabilmektedir.

Resim 2. Klasik tip Mesane ekstrofisi A. Kiz Cocugu B. Erkek Cocugu

HIPOSPADIAS

Girig ve Tanim

Penil iretranin sik goriilen gelisimsel anomalisidir. Uretral
meanin normal de olmasi gereken pozisyonda olmayip,
ventral yuzde herhangi bir noktaya acilma halidir. Anomalide
tic anatomik duruma dikkat edilir: 1) Uretral meanin penis
ventral yuzlinde glans ile perine arasinda herhangi bir yere
anormal acilmasi. 2) Penisin anormal ventral egriligi (kordi). 3)
Prepisyumun kapsona benzetilen sekilde dorsalde fazlalik ve
ventralde ise eksiklik seklinde anormal gelismesi.

Epidemiyoloji

Hipospadias gorilme sikligi bolgesel olarak degismektedir. Bazi
bolgelerde 6 kat kadar fazla gorildigu rapor edilse de ortalama
olarak 1/100-1/200 erkek gocuk olarak kabul edilir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Uretrayi olusturacak katlantilarin tam kapanmayarak hipospadiasa
neden olmasinda birden ¢ok faktor etkisi etiyolojik neden olarak
one siriilir: Urogenital katlantilarin birleserek olusturdugu
uretral plagin tubulerizasyonunun herhangi bir aninda gelisen
duraksama sonucu mea o noktada kalir. Etiyolojik olarak androjen
sentezindeki bir kesintinin veya androjen reseptor anomalisinin
hipospadiasa neden olabilecedi de ileri strllmustir. Genetik
faktorlere bagli ailesel hipospadias gorilmesi sikligi ancak %7
olup, olgularin ¢ok buyuk bir kismi sporadiktir. Sporadik gelisimin
nedeni olarak cevresel faktorler, insektisitler, farmakolojik
maddeler, bitki 0Osrojenleri ve konserve kutularinin iginde
kullanilan plastik materyal dstrojenik materyaller suglanmaktadir.

Patoloji

Hipospadias siniflamasi Gretral meanin lokalizasyonuna gore
yapilmaktadir. Buna gore subtipleri olsa da distal, midpenil
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ve proksimal penil hipospadias olarak U¢ sinifa ayrilabilir.
Hipospadiasli hastalarin %70-80’inde meatus ya glans tzerinde
ya da distal penil govde de yer alir. Olgularin %20-30 oraninda
mea midpenildir. Kalan olgulari ise daha ciddi - proksimal
hipospadiaslardir (Resim 5).

Radyoloji

Ozel bir radyolojik tani testi yoktur. Klinik anlamli lezyonlar
%5’in altinda gordlur, bu nedenlerle hipospadiasli hastalarda
rutin radyolojik degerlendirme Onerilmez. Agir hipospadiasli
olgularda Uriner sistem ultrasonografisi, Pelvik Doppler
ultrasonografisi ve miksiyon sonrasi reziduel idrar bakilmasi
gereklidir.

Laboratuvar

Ciddi hipospadias ve kriptorsidizm olan hastalarda karyotip
analizi yapilmalidir.

Ayirici Tani

Tani fizik muayene ile konur. Olgularda ek bir Ust uriner
anormallik tespit etme olasiligi dusuktur. Ciddi hipospadias
ve kriptorsidizm olan hastalari cinsiyet gelisim anomalisi
yonunden arastirilmatidir.

Tedavi

Hipospadiasda cerrahi onarim yapilir. Amag Uretral meayi glans
tepesine tasimak, gorinimud normal, penil egriligin olmadigt,
kozmetik olarak iyi gériinimlii bir penis elde etmektir. Ideal

operasyon yasl: 6-12 ay. agir tiplerde asamali cerrahiler soz
konusu olabilir.

Prognoz

Ameliyat sonrasi yara ayrismasi ve nus, uretral darlik, tretral
fistuller gordlebilir. Cok nadiren corpus zedelenmesi veya glans
zedelenmesi ile pnil nekroz gelisebilir.

FiIMOzZis

Embriyolojik olarak glans ve ona yapisik prepusyum genital
tlberkulden gelisir. Gestasyonun 5. ayinda prepusyum glansin
Uzerini tamamen kaplar. Glansin epiteli ve prepusyum igini
kaplayan epitel birbirine yapisik ve bir bitun haldedir ve
bu hemen bitin yenidoganlarda vardir. Bebek dogdugunda
sunnet derisi, glans penis, prepusyumun icini doseyen epitel
tabakasi arasindaki bu guigli dogal yapisiklik tahrip edilmeden
geri kaydirilamaz. Pretermlerde bu yapisiklik daha fazladir.
Yenidoganlarin %46 oraninda bu yapi hig geri gekilemez ve
meatus hi¢ goriilemez. Ancak %4-5 oraninda sunnet derisi
tamamen geri kaydirilabilir. Bu normal gelisimsel duruma
fizyolojik fimozis denir. Bu tablo bir hastalik degildir! Bebek
buyudikge bu yapisiklik azalir (Resim 6a).

Glanuler salgilar ve dokiilen epitel (smegma) siinnet derisi
altinda birikerek derinin glans epitelden ayrilmasini saglar.
Smegma ve fimozis fizyolojik olusumlardir. Smegma ve fizyolojik
yapisiklik glansi korur. Glans ve perpusyumun ayrilmasinda
ereksiyonda etkilidir. Stnnet derisi; 6 aylik bebeklerin %20

Resim 3. Cloaka Ekstrofisi (ve ayni zamanda spina bifidasi da oldugundan OESIS veya OICS sendromlu olan) bir erkek hastada preoperatif ve
postoperatif ilk goriinim (Saglik Bilimleri Universitesi,Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklari SUAM, Cocuk Cerrahisi Klinik Arsivinden).
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-25’inde, 1 yas %50'sinde, 2 yas %80,4 yas %96,17 yas %99'unda
tamamen geri gekilebilir.

Fizyolojikfimozise sahip bebeklerde teksorun preptsyumaltinda
toplanan smegmanin enfekte olup balanite yol acabilmesidir.
iseme ile ilgili problem ve balanit yok ise bu yapisiklik yani
sunnet derisinin geriye c¢ekilememesi sunnet endikasyonu
degildir. Dogal bir siireg olan fimozis yanlis yorumlanmamalidir.
Smegma (kisti) beyaz ve deri altinda disardan fark edilebilir,
zamanla disari bosalirlar, gorlntu iltihap ile karisabilir. Ancak
smegmanin mikroplar icin uygun ortama sebep olup balanit
olusturabilecegi unutulmamalidir.

Patolojik fimozis tanimi konusunda gorus birligi yoktur. Fizyolojik
fimozis girisim gerektirmez. Ancak prepisyumun ucunun dar
olmasi, balanit gegirme oykuisi, bebekte - cocukta iseme zorlugu
oykusu gibi klinik bulgular gorilebilir. Bazen iseme esnasinda
prepisyum balonsu olarak sisebilir. Cerrahi tedavisi siinnettir.

PARAFIMOZiS

Preplisyum derisinin glans penis arkasina kadar geri gekildikten
sonra tekrar eski pozisyona gelememesi ve glans penisin
sikisarak dolasimmin  bozulmasi durumudur. Geg¢ kalinir
ise glans penis nekrozu gelisebilir. Tedavisi genel anestezi
altinda preplsyum derisinin tekrar eski yerine getirilmesidir;
getirilemezse sunnet yapilmasidir. Stinnet derisinin ileri geri
cevrilmemesi onerilir.

BALANIT

Sunnet derisinin sis, kizarik, 6demli halde olmasi ve igerden
kokulu akintr gelmesi durumudur. Glans enfeksiyonuna balanit,
sunnet derisinin iltihabina postit denir. Ancak daha yaygin
olarak her iki durumu da kapsayacak sekilde balanit terimi
kullanilir (Resim 6b, 6¢). Her ikisi de preplisyumun altinda
biriken smegmanin enfekte olmasindan kaynaklanir.

Prepusyal deri odemli, kizarik, sis izlenir. Ug kesimden akinti
gelebilir,6demli preplisyum nedeni ile iseme zorlugu gelisebilir.
Darlik sebebiyle iltihap bosalmiyorsa mudahale gerekebilir.
Tedavi; sicak oturma banyosu, topikal antibiyotikli merhemler
ve oral antibiyotikler ile olur. Siklikla 2-3 guinde iyilesir. Nuks
ihtimali mevcuttur, iyilesme sonrasi sunnet onerilir.

SUNNET (SIRKUMSIZYON)

Stinnet penisin u¢ kismini orten prepusyumun kesilerek
uzaklastirilmasidir. ilk stinnet tasvirleri M.O. 4000 yillarda
eski Misir papiruslarinda gorulmektedir. Musevilerde dini
yukimlaluk, Mislumanlar da, Afrikalilarda ve Aborjinlerde
geleneksel olarak yapilagelen en yaygin cerrahi islemdir.
Hiristiyan batida 19. yy’dan sonra tibbi nedenlerle, ABD'de
yenidogan sunneti olarak yapilan yaygin bir uygulamadir.
Sunnetin idrar yolu enfeksiyonundan koruduguna dair gorusler
bu uygulamayi artiran en gecerli tez oldugu dislnulmektedir.

~144.29mm

Resim 4. A. Ekstrofi operasyonu sonrasi iseme sistograminda gortilen vezikoureteral refll ve kiiguik bir mesane rezervuari dikkat cekmektedir. B.
Mesane ekstrofisinde pubik kollar birbirinden ayrik gortinimdedir. (Klinik arsivimizden)
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Siinnetin Faydalari

e Biryas alti stinnetli erkek cocuklarda IYE'leri orantisal olarak
ciddi oranda (20 kat) disUktir.

o Uriner anomalisi olan olgularda
profilaksisinde yer alir.

e Cinsel iliski ile bulasan sifiliz, gonore, AIDS, herpes gibi
hastaliklardan  korudugu ve yayilmasini  engelledigi
bildirilmistir.

¢ Sinnetin yaygin yapildigi misliman ve musevi toplumlarda
penis basi kanseri ve eslerinde serviks kanseri daha az
gorulmektedir.

sinnet enfeksiyon

Siinnet Ne Zaman Yapilir?

Tibbi indikasyonlari
etmesi, parafimozis ve

3 yasindan sonra fimozisin devam
tekrarlayan  balanittir.  Ancak

hipospadias, epispadias, megalolretra, kordi, aktif enfeksiyon
ve kanama bozukluklari gibi durumlarda siinnet uygulamak
kontraendikedir.

Ulkemizde siinnet dini ve geleneksel nedenler ile yapilan
bir cerrahi uygulamadir. Sunnet bir cerrahi islemdir ve
hastane kosullarinda uygun tibbi sartlarda, yetkin kisiler
tarafindan yapilmalidir. Hekim disi saglik personeli tarafindan
uygulanmasi 2011 yilinda yasaklanmistir. Toplu stnnetler
asepsi-antisepsi ve komplikasyonlar yonunden sakincalidir.
Yenidogan hari¢ tim cocuklarda genel anestezi altinda
yapilmasi onerilir.

METAL STENOZ

Uretral mea stenozu, iiretra agzinin diski veya idrar ile 1slanmis
alt bezine temas ile kronik irritasyon ve enflamasyon maruz

Resim 5. Farkli tip hipospadias olgulari. A: Glanddiler tip, B: Midpenil, tip C: Proksimal tip, beraberinde penoskrotal transpozisyon anomalisi

mevcut (Klinik arsivimizden)

Resim 6. A: Fizyolojik fimozis olgusu, B: Balanit olgusu, C: Postit olgusu
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kalma sonucu gelisen darligidir. Stinnet olan ¢ocuklarda daha
cok gorular.

Cocukta idrar yaparken yanma ve idrarini ince bir sekilde
yapmasiyla karsimiza gikar. Stenoza bagli, kalan idrar ve sik idrar
hissi vardir. Nadiren uriner enfeksiyon gelisir. Normalde 1 yas
alti cocuklar 5 Frech kateter ile rahatlikla kateterize edilebilir
iken bu cocuklarda yapilamaz. Tani icin ¢ocuk iserken izlenmeli
veya mea kalibrasyonuna bakilmalidir. Idrar kalibresi ince ancak
tazyiklidir, iseme mesafesi uzundur. Tedavisi meatotomi ve
dilatasyondur.

MiKROPENIS

Dogumda penis boyu ve testis hacmi hipotalamus-hipofizgonad
aksinin normal olup olmadigini ve fonksiyonunu gosterir.
Mikropenis, hipospadias olmaksizin gergin olarak dlgulen penis
uzunlugunun o toplumdaki yasa gore ortalama degerin 2,5
standart sapmanin altinda saptanmasidir. Normal zamaninda
dogan bebekte gerilmis penis uzunlugunun 2,5 cm altinda
olmasi mikropenis, 1,9 c¢cm altinda olmasi ileri derecede
mikropenis olarak tanimlanir.
Mikropenis igin etiyolojik faktorler dort grupta siniflandirilmistir:
1. Hipotalamik veya hipofizer yetmezligin neden oldugu
hipogonadotropik hipogonadizm,
2. Primer gonadal fonksiyon bozuklugunun neden oldugu
hipergonadotropik hipogonadizm,
3. Normal veya asiri androjen salinimina ragmen yetersiz penis
gelisiminin oldugu parsiyel androjen duyarsizligi sendromu,
4. Normal hipotalamik, hipofizer ve gonadal fonksiyonun
gorildigu idiyopatik mikropenis durumu.
Ayrica ciddi insiilin Benzeri Bilyiime Faktorii-1 (IGF-1) eksikligi
olgularinda intrauterin buylime geriligine mikropenis eslik
edebilmektedir. Buylime hormonu eksikliginde de mikropenis
gozlenebilir.
Tani igin kromozom analizinin yapilmasi ve bebegin hipofizer-
hipotalamik aks yonidnden hormon profilinin ¢ikarilmasi
gereklidir.
Tedavi igin eslik eden metabolik anormallikler (hiponatremi,
hipoglisemi, hiperpotasemi) ©ncelikle tedavi edilmelidir.
Blyume hormonu ya da ¢oklu hipofiz hormon eksikliginde
hormon tedavisi, intramuskuler testosteron tedavisi gerekebilir.
Tedavide penis boyu takibinde yanit yok ise androjen duyarsizligi
dusinaldr. Mikropenisin bilinen endokrin tiplerinde cerrahi
duzeltme uygulanmaz.

GOMULU PENIS

Penis gerginken kabul edilen ortalama uzunluk ve capta
olmasina ragmen, penisin gorintisel olarak kuglk veya kayip
olmasi durumudur. Penis derisinin retraksiyonunda, penisin
karin, uyluk ve skrotum derisiyle ayni seviyede oldugu, saftin

normal olmasina olarak

tanimlanmistir.

Penis uzunlugu ile ilgili patolojilerde gomik (buried) penis
terimininyanisiragizli (hidden),gizlenmis (concealed),tuzaklanmis
(trapped) veya ag (webbed) penis gibi farkli terminolojik tanimlar
da kullanilmaktadir. Bu gruplamalarda etiyoloji farkli olmasina
ragmen temelde penis gelisimi normal, yalnizca goriintisel olarak
kuguk penis mevcuttur. Penis gelisimi normal olmasina ragmen
aileler icin oldukga tedirgin edici bir durumdur.

Taniyoninden gomuk penis ile mikropenis ayrimiiyi yapilmalidir.
Fizik muayenede suprapubik yag dokusuna bastirildiginda
penis derisi proksimale kayar, penis govdesi ortaya ¢ikar. Penis
uzunlugu yaslara gore ortalama ve standart sapma araliginda
bulunuyorsa gomuk penis, penis govdesi buna ragmen kuguk
kaliyor ve standart sapmalarin altinda 6lculliyorsa mikropenis
olarak adlandirilir.

Fizik muayene de amag gomuk penisin mikropenisten ayriminin
yapilmasi ve sebebinin ortaya konabilmesidir. ilk olarak
glans penis uzerindeki deri retrakte edilmeli ve bas ve isaret
parmaklari ile penopubik ve penoskrotal bileskelere baski
yapilmalidir. GomuUk penis olgulari stinnet olmus olsalar da,
penis derisi fazlaligi ve penopubik fiksasyon yetersizligi nedeni
ile sunnetsiz gibi gorunurler.

ragmen penisin gorilememesi

GOmull penis tedavisinin amaci, aile ve kiside olusabilecek
psikososyal baskiyi ve ileride olusabilecek depresyon ve
ozguven eksikligi gibi psikolojik rahatsizliklarin ortadan
kaldiracak kozmetik ve fonksiyonel gérinime ulasmaktir.

LABIAL SINESI (LABIYAL FUZYON)

Kiz ¢ocuklarinda labia mindrlerin sonradan birbirine yapismasi
durumudur. Kigik kiz cocuklarin genital sorunlarin %50'sini
olusturur. Prepubertal donemde Ostrojen sentezi az oldugu
icin labia mindrler ostrojenden fakir epitel ile ortulidur.
Enfeksiyon, lokal travma, irritasyon ile labia mindrler zedelenir,
ostrojen azligi sebebiyle de fibrozis ile iyilesir. Bu esnada
labia minorlerin i¢ ylzeyinde fibrin6z bir eksuda salgilanir ve
labia minorler orta hatta yapisir. Bu olay baslatan faktorin ise
idrardaki amonyagin bolgede yaptigi pisik, vulvitis, enflamasyon
oldugu dusunilmektedir.

iki yas grubunda (0-2 yas, 6-7 yas) daha sik gériiliir. Cogunlukla
sikayet yaratmaz. Cinsel istismar sonrasi da gorulebilir.

Fizik muayenede flzyon genellikle posteriordan baslayarak
klitorise dogru ilerler. Nadiren isemeyi engeller. Cogunlukla
kolaylikla acilabilen zar seklinde bir yapidir. IYE, obstriksiyon
yok ise ve ailede endise yaratmiyor ise gogunlukla tedavi
gerekmez. Tedavisi lokal aseptik sartlarda sinesinin giderilmesi,
perine temizliginde tek sefer nazik silme yapilmasi ve (vazelin,
hafif kortizon veya Ostrojen bazli) kremlerin kisa sire topikal
uygulanmasidir.
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ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Kuskulu genitalya, kadin veya erkek cinsiyet icin ayirt edici
ozellikte olmayan veya her iki cinse ait bazi 6zellikleri barindiran
dis genital yapi olarak tanimlanmaktadir. Dis genital muayene
ile kiz veya erkek cinsiyet ayrimi yapilamamasi veya her iki
cinse ait genital yapiya sahip olmasi klinik durumudur. Kuskulu
genitalya (ambigus genitale) bir bulgu olup pek cok hastalik
sonucunda konjenital olarak urogenital genital farklilasma
anomalisi ile karakterizedir. Kuskulu genitalyaya yol agan bu
hastaliklar giiniimiizde Cinsiyet Gelisim Bozuklugu (CGB) genel
basligi altinda isimlendirilir.

EPIDEMIYOLOJI

CGB gorilme sikliginin yaklasik 1/4.500-5.000 dogumda oldugu
tahmin edilmektedir. Bu insidens Klinefelter sendromu, Turner
Sendromu, hipospadias ve kriptorsidizmli olgular dahil edilirse,
1/200-300% yukselir.

46,XY’li CGB gorulme sikligr 1/20.000 olup testikuler veya mikst
gonadal disgenezisleri icermektedir; ovotestikuler CGB gorulme
sikligr 1/100.000 cali dogumda olup Testikiiler CGB veya Mikst
Gonadal Disgenezi sikligr 1/10.000 olarak tahmin edilmektedir.
Cogdunlukla 21-hidroksilaz eksikligi sonucunda olusan konjenital
adrenal hiperplazili olgulari en yaygin nedendir; tim DSD
olgularinin %70’ini olusturmaktadir. Diinya ¢apinda 46, XX DSD
insidansinin 1/14.000-15.000 canli dogumda oldugu tahmin
edilmektedir, ancak gen mutasyon sikligindaki etnik farkliliklar
nedeniyle bu oranlar bélgelere gore degisebilmektedir. Ornegin
Yupic Eskimolarinda ve La Réunion, France bolgesinde daha sik
gorilmektedir.

Proksimal Hipospadias ve kriptorsidizmli hastalar arasinda
CGB olabilmektedir. Kriptorsidizm ve hipospadias dahil olmak
Uzere tum konjenital genital anomaliler dusunilduginde,
oran 1/200-300 kadar ylksektir. Genel insidans tahminleri
arasinda Klinefelter sendromu (1: 1/500-1000 canli dogum) ve
Turner Sendromu (yaklasik 1/2.500 canli dogum) oranlarinda
gorulmektedir.

CGB gelisimi etiyolojisinde pek ok faktor rol oynar. Normal

cinsiyet gelisiminin ¢esitli asamalarinda kromozomal, gonadal,

hormonal gelisim bozukluklari olmasi ve/veya anatomik olarak

urogenital yapisal eksiklikler sonucunda atipik cinsiyet gelisimi

s0z konusudur. Cinsiyet kromozomu veya gen bozukluklari,gonadal

yap1 bozukluklari,endokrin sistem hormon bozukluklari veya hedef

organ reseptor bozukluklari, ya da bazi dismorfik sendromlarda

kloakal bdlgenin gelisim anomalileri CGB’ye neden olmaktadir.

Etiyolojik nedene gore gorilen CGB asagidaki sekilde

siralanabilir:

1. Cinsiyet kromozomu bozukluklari:

e 45X Turner sendromu

o 47 XXY Klinefelter sendromu

e 45X/46,XY Mozaik Turner sendromu (+gonadal disgenezis)

o 46, XX/46,XY Chimeric CGB  (+gonadal
disgenezis)

ovotestikiler

2. Gen bozukluklari: (Cinsiyet kromozu normal)

e 46XY’li olguda SRY geni eksikligi, SOX9 geni eksikligi
veya DAX1 duplikasyonu: Gonad over ve cinsiyet kiz yoninde
gelisecektir.

» 46,XX'li olguda SRY genivarligi veya SOX9 geni duplikasyonu:
Gonad testis ve cinsiyet erkek yonlinde gelisecektir.

* 46,XY’li olguda (SF-1, WT-1, SRY, SOX-9, DAX-1, WNT4, DMR1
veya DMR2) gen mutasyonlari: Gonad gelisimi ve testisin
farklilasmasi kusurludur.

3. Endokrin hormon salinimi bozukluklari:

o 46 XY'li olgularda testislerin normal  testesteron
salgilayamamasi  ya da salgilanan  testesteronun
dihidrotestesterona donustiriilememesine (Alfa-5 Reduktaz
enzim eksikligi)

e 46,XY’li testikuler disgenezisli olgularda testosteron ve Anti-
Mullerian hormon yetersizligi: Normal erkek disg genitalyaya
ragmen i¢ genitalyada Mulleryen yapilar (uterus, fallop
tlpleri, proksimal vagina) mevcuttur.

o 46XX fetusun yiiksek androjene maruziyeti: ic genitalya
normal, dis genitalyada degisik derecelerde virilizasyon
mevcuttur.

E-posta: serdarmoralioglu@gmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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e Maternal kaynakli: Annede androjen salgilayan surrenal veya
over tumorl olmasi, ya da anneye gebeliginde progesteron
tedavisi yapilmasidir.

e Fetal kaynakli: (konjenital adrenal hiperplazi) Fetal bobrek
ustu bezinde kortizol ve aldostreon biyosentezi sirasinda
olusan ¢ degisik enzimden (21-Hidroksilaz, 11-Beta
Hidroksilaz,3-Beta Dihidroksi Dehidrogenaz) herhangi birinin
defekti, androjen prekursorlerinin salgilanmasini artirir, bu
da disi fetuste dis genital organlarda virilizasyona
(klieromegali, Urogenital sinls) ve hatta su-tuz kaybi
sendromuna yol acar.

4. Hedef organ hormon reseptorleri bozukluklari:

e 46,XY’li olgularda testis yapisi ve testesteron Uretimi tamamen
normal olmasina ragmen hedef organ reseptorleri bozukluklar
sonucunda dis genitalyada virilizasyon tamamlayamaz.
Androjen duyarsizligi  sendromu (eski adi testikller
feminizasyon) olarak adlandirilan bu olgularda Wolfian
yapilar ve dis genital yapilarda testesterona karsi degisik
derecelerde duyarsizlik mevcuttur, hafif orta agir olma
durumuna gore dis genital yapilar cesitli derecelerde
hipospadiastan tam disi yoniine dogru gelismistir.

e AMH reseptor bozukluklari

e LH reseptor bozukluklar

5.Disgenetik sendromlar: Bunlarda CGB gelisimi multifaktoriyel

etkenlidir.

e Mayer-Rokitanski-Kiuister Hauser Sendromu ve varyantlari
en sik gorulenidir. Gorilir; kromozom anomalisi olmaksizin
Milleryen vyapilarin gelismemesi nedeniyle uterus ve
vaginanin gelismemesi soz konusudur; genetik cinsiyet kizdir.
Bunun disinda pek ¢ok sendromlarda da CGB olabilmektedir.

e Cloaca ekstrofisi ve diger cloacal varyantlarda kloacal
bolgenin anatomik kusurlari agir perineal hipospadias,
penoskrotal transpozisyon, penil agenezis... gibi dis genital
organ anomalileri kuskulu genital yaya neden olabilmektedir.

CGB etiyopatogenezini anlamak icin dncelikle normal cinsiyet
gelisiminin bilinmesi gereklidir. Cinsiyet gelisimi embriyonik
dénemde baslar ve iki ana safhadan olusur: ilk evrede
mezodermden bipotansiyel gonad gelisir,genetik kromozomal
yaplya uygun embiryoner gonad belirlenir. Ikinci evrede
gonadin (Urogenital, gonadal, i¢ genital yapi, dis genital yapi,
beyinin cinsiyet) farklilasmasi gerceklesir.
Cinsiyet gelisiminin temelde genotipik/kromozomal cinsiyet,
gonadal cinsiyet ve fenotipik cinsiyet seklinde 3 komponenti
vardir. Fertilizasyon ile olusan kromozomal cinsiyet gonadal
cinsiyeti, gonadal fonksiyonlar da fenotipik cinsiyeti
sekillendirir. Dogum sonrasi olan psikoseksiiel gelisme ise
androjen maruziyeti, cinsiyet kromozom genleri, beyin yapisi,
sosyal cevre ve aile i¢i dinamikler gibi bircok faktorden
etkilenmektedir.

Normal cinsiyet gelisimi sonucunda erkeklerde penis yasina
uygun normal uzunlukta, eksternal uretral meatus glans
Uzerinde, testisler yasina uygun boyutta ve skrotal yerlesimlidir.
Kizlarda ise klitoris normal boyutta, labium majus ve labium
minuslarin arasinda vulvadan duretra ve vajinal agikliklari
gorulebilmektedir.

PATOLOJI

Term yenidoganda klitoris 6 mm’nin altinda ise normal, 9

mm’nin Uzerinde ise kliteromegalidir; term yenidoganda penisin

gerilmis boyu 3,5%0,7 cm’dir, 2,5 cm ve alti mikropenis olarak

degerlendirilir.

Yenidoganda kliteromegali, vestibilumde tek aciklik olmasi

(Urogenital sinus), kizlarda iki tarafli kasik fitiginda gonadlarin

palpe edilmesi, mikropenis, agir tip hipospadias, bilateral

nonpalpable testis, skrotum derinin hiperkromatinize olmasi

CGB'sini dusundurur.

Cinsiyet gelisim bozukluklari 2006 Uluslararasi Konsensus

Konferansi neticesinde 3 ana grupta siniflandirilmistir:

1- Cinsiyet kromozomu iliskili CGB: Cinsiyet kromozomlarinin

mayoz veya mitoz sirasinda non-disjunction, delesyon,

translokasyon, yeniden duzenlenme veya kirilma gibi sorunlar

nedeniyle sayilarinda veya yapilarinda bozukluk CGB’sine neden

olur.

e 45X (Turner sendromu ve varyantlari)

e 47XXY (Klinefelter sendromu ve varyantlari)

e 45X/46,XY (Miks gonadal disgenezi, ovotestikiler CGB)

e 46,XX /46,XY (Chimeric, ovotestikiler CGB)

2- 46,XY Cinsiyet gelisim bozukluklari: Gonadal (testikuler)

gelisim bozukluklari, androjen sentez veya etki eksikligi

sonucunda yetersiz virilizasyona neden olan hastaliklar ve agir

genitouriner anomaliler yer alir. Karyotip 46,XY’dir. Gonadal

anomaliler gonadlarin gelisimi ve farklilasmasinda roli olan

genlerin mutasyonu, teratojenik etkiler veya gonadlari etkileyen

travmatik olaylar sonucunda olusur.

¢ Gonadal farklilasma bozukluklari

¢ Komplet gonadal disgenezis (Swyer sendromu)

¢ Parsiyel gonadal disgenezis

¢ Gonadal regresyon

e Ovotestikuler CGB

¢ Androjen sentez veya etki bozukluklar

¢ Androjen biyosentez defekti (Konjenital adrenal hiperplazide
gorlilen StAR, 20-22 desmolaz, 17-hidroksilaz, 17-20
liyaz, 3B-hidroksisteroid dehidrogenaz, 17p-hidroksisteroid
dehidrogenaz enzimlerinin eksikligi ve Sa-rediktaz enzim
eksikligi)

¢ Androjen etkisinde bozukluk (Komplet veya Parsiyel androjen

duyarsizligi)

¢ LH reseptor defektleri (Leydig hiicre hipoplazisi)
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* AMH ve AMH reseptor bozukluklari

 Konjenital genitolriner bozukluklar (Agir hipospadias, penil

agenezi, kloakal ekstrofi)

3- 46,XX Cinsiyet gelisim bozukluklari: Gonadal (ovaryen)

gelisim bozukluklari, asiri androjen maruziyet ve adgir

genitouriner anomaliler yer alir. Karyotip 46,XX'dir. Gonadal

anomaliler gonadlarin gelisimi ve farklilasmasinda roli olan

genlerin mutasyonu, teratojenik etkiler veya gonadlari etkileyen

travmatik olaylar sonucunda olusur.

e Gonadal farklilasma bozukluklari

 Ovotestikuler CGB

e Testikiiler CGB (SRY+, dupSOX9)

e Gonadal disgenezis

» Androjen fazlalig

 Konjenital adrenal hiperplazi (21-hidroksilaz, 11p3-hidroksilaz,
3B-hidroksisteroid dehidrogenaz enzimlerinin eksikligi)

o Fetoplasental aromataz eksikligi

e Maternal androjenler (endojen luteoma/progesteron hormon
ekzojen alim)

 Konjenital genitolriner bozukluklar (Kloakal ekstrofi, vajinal
atrezi, Mulleryan anomaliler)

KLINIK

Sikayeti ve semptomlar: Yenidoganda, adélesanda ve eriskinde
farkli sekillerde karsimiza gikar.

Yenidoganda; vulvada tek aciklik olmasi (lirogenital sinus),
kliteromegali, kizlarda bilateral inguinal herni icinde gonad
palpe edilmesi, penil agenezi, mikropenis, bilateral non-palpabl
inmemis testis, non-palpabl inmemis testis ve karsi tarafta
inguinal herni, agir hipospadias, hipospadiasla birlikte inmemis
testis, hiperkromatinize skrotal deri rengi olmasi kugkulu
genitalyayr dusundurir. Kusma, emmeme, biling degisikligi,
hipoglisemi, agir dehidratasyon durumunda su-tuz kaybi
sendromundan siiphelenilmelidir. Addlesanlarda ise pubertede
gecikme, kizlarda amenore veya hirsutism, erkekte meme
gelisimi veya siklik hematuri gorulebilir. Eriskinler infertilite ile
karsimiza gelirler.

Oykiisii: Yenidoganda “aile durumu ne zaman farketmis, gebelik
takipleri diizenli yapilmis mi, amniosentez veya kordosentez
yapilmis mi, Prenatal US bulgularinda bir anomali veya ozellik
var mi, dogum kilosuna gore dogum sonrasi kilo alimi olmus
mu” sorgulanmalidir. Ergenlerde sikayetlerinin ne zaman
basladigi, artma veya azalma olup olmadigi, bu konuda baska
merkezlerde miracaati olup olmadigi, varsa dnceden yapilmis
tim tetkikleri, genetik veya endokrin degerlendirme yapilip
yapilmadigi sorgulanmalidir.

Kuskulu genitalyali her hastada anamnezde akraba evliligi,
gebelikte annenin ilag alimi (kortizon veya progesteron gibi),
gebelikte annede asir killanma varligi, ailede yenidogan

bebek olimleri; ailede pubertede gecikme, amenore, hirsutizm,
infertilite ve kuskulu genitalya olup olmadigi mutlaka
sorgulanmalidir.

Fizik muayene: Genel durum ve turgor tonus degerlendirilmesi
ve tansiyon arteriyel ol¢imi vyapilmalidir. Penis/klitoris/
fallus'un boyutlari, Uretral meatusun yeri, perinede tek orifis
(Urogenital sinls), labium/skrotum/labiyoskrotal kivrimlarin
degerlendirilmesi ve labioskrotal yapisikligin derecesi, tek veya
cift tarafli inguinoskrotal bolgede palpable gonadin varligi
ve boyutlari, vulvada vaginal orifis yoklugu; meme baslari ve
labioscrotal deri rengi degerlendirilmelidir. Yenidoganda bas,
sacli deri, ylz, boyun, govde, perine, ekstremitelerde sendromik
bulgular agisindan dikkatlice degerlendirilmelidir.

CBG'li bir hastada dig genital yapi, normal erkek dis
genitalyasindan normal kiz dis genitalyasina kadar farkli
gorinimlerde olabilir. Dis genitalya gorinimd muayenesi
Prader siniflamasina gore yapilir. Prader siniflamasina gore dis
genitalya gorunimleri Resim 1, 2, 3,4, 5, 6'da gorulmektedir.
Muayene sirasinda saptanan tim patolojik bulgular fotograf
cekilerek prader siniflamasi ile birlikte hasta dosyasi
kayitlanmalidir ve arsivlenmelidir.

RADYOLOJi

Baby grafi veya Direkt Uriner Grafi, Pelvis Grafisi: Sendromik
olgularda pubik ayriklik, sakrospinnal kemik anomalileri
eslik edebilir. Yenidogan bebekte boyun pelvis dahil bir garfi
gorulmelidir.

Abdominal/Pelvik/Inguinoskrotal Ultrason (US), Doppler
US: Kuskulu genitalyali hastada oncelikle yapilmasi gereken
goruntuleme tetkikleri skrotal veya inguinal US ve Doppler
US (kanalda veya skrotumdaki gonadlarin boyutlarinin ve
kanlanmasinin gosterilmesi), Batin US (6zellikle surrenal) ve
Pelvik US (i¢ genitalyanin degerlendirilmesi)'dir.

Genitografi: Urogenital siniis veya cloaca kanaldan retrograd
grafi ile kanal uzunlugu ve i¢ genital yapi (proksimal vagina
veya utrikul kalintisi) degerlendirilmesi yapilir.

VCUG: Agir hipospadiasli ve Urogenital anomalili sendromik
olgularda VCUG ile norojenik mesane, refli varligi, posterior
uretra veya utrikul varligi degerlendirilir.

Abdominal/Pelvik MRI: i¢ genital yapilarin degerlendirilmesi
agisindan gereklidir.

Kuskulu genitalyada bu radyolojik tetkiklerin hemen timi
hangi etiyolojik nedenle olursa olsun tiumunde yapilmalidir,
ancak incelemelerdeki oncelik sirasi karyotipe gore degiskenlik
gosterebilir. Ayrica dismorfik sendromlara eslik eden kuskulu
genitalya olgularinda, dismorfik sendroma 6zel diger radyolojik
tetkikler de gereklidir.



KUSKULU GENITALYA

Resim 1. (Prader 1) Normal erkek gorinimindedir, gonadlar bilateral palpe edildir, skrotal deri hiperkromatinize olabilir.

Resim 2. (Prader 2) Penoskrotal hipospadias, kordi, scin hood prepuce mevcuttur. Palpe edilen tek veya iki tarafli gonad olabilir.

Laboratuvar
Kuskulu genitalyali
sunlardir:

her olguda vyapilmasi gerekli testler

 Karyotip/FISH analizi

e Kan ve idrar elektrolitleri, kan gazlari, TA 6lgimi
e Hormon tetkikleri

» |H, FSH, total testosteron, dihidrotestosteron

e Kortizol,ACTH

 17-hidroksiprogesteron, 1-4 androstenedion

e TSH, serbest T4

* AMH

Kuskulu genitalyall bir yenidoganda sonuclanmasi yaklasik 45
guni bulacagd icin karyotip/FISH analizi acil olarak alinmalidir.
Su-tuz kaybi eslik eden durumlar genellikle ilk hafta iginde
belirginlesir; kan/idrar elektrolitleri ve kan gazi bulgu varsa acil
olarak bakilmalidir.

Elektif sartlarda hormon tetkikleri icin ideal zaman mini-
puberte olarak adlandirilan dogum sonrasi 3. hafta ile 3. ay
arasindaki donemdir.
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Resim 3. (Prader 3) Mikropenis, agir penoskrotal hipospadias, bifid skrotum mevcuttur. Palpe edilen tek/iki tarafli gonad olabilir.

Resim 4. (Prader 4) Perineal hipospadias, Urogenital sinus + kliteromegali + labioskrotal kivrimlar. Gonadlar tek veya iki tarafli olarak palpe
edilemez.

AYIRICI TANI

Anorektal malformasyonlar, persistent cloaca, mesane
ekstrofisi, cloaca ekstrofisi ve diger cloacal varyantlardaki
perine gorunimi (agir kordili hipospadias, gomulli penis,
epispadias, bifid klitoris veya penis, bifid skrotum, penoskrotal
transpozisyon... gibi) dis genitalya anomalileri dis muayene ile
cinsel gelisim bozuklugu seklinde yanlislikla degerlendirilebilir.
Burada kromozom yapisi veya gonadal yapida bir bozukluk

olmamasina ragmen dis genital yapilar cloacal ve Grogenital
membran gelisimindeki bozukluklar nedeniyle eksik veya
anormal olusmustur. Dogum sirasinda dikkatli bir perine
muayenesi ile bebegin cinsiyetinin belirlenmesi mimkuindar.
Cok nadiren penil agenezili cloacal malformasyonlarda
cinsiyeti muayene ile belirlemek mumkin degildir. Bu olgularda
kuskulu genitalyali hastada yapilmasi gereken tiim laboratuvar
ve radyolojik degerlendirilmelerin yapilmasi ve cinsiyet tayini
gereklidir.
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Resim 5. (Prader 5) Kliteromegali, Urogenital sinus (perinede tek agiklik), labium majusta flizyon mevcuttur. Gonadlar iki tarafli palpe edilemez.

Olgularin %95’i 46,XX konjenital adrenal hiperplazidir.

Resim 6. (Prader 6/7) Labium minuslar hiperkromatinize olan (6) veya olmayan (7) normal klitoris, labium majus ve minus, tiretra ve vaginal orifis
mevcuttur. Inguinal kanalda bilateral gonad palpe ediliyorsa komplet androjen duyarsizligi sendromu olabilir.

TEDAVI

Ozellikle ilk iki yilda cinsel kimlik gelisim bozuklugu, hormonal
bozukluklar, psikososyal farkliliklar gibi pek ¢ok sorunu icinde
barindirdigi igin CGB’li olgular yenidogan ve sut cocuklugu
doneminde tibbi,sosyal ve adli agidan bir acil durumdur. Kuskulu
genitaliali yenidoganlarin ¢ocuk endokrinolojisi tarafindan acil
olarak degerlendirilmesi gereklidir; bu olgular farkedildigi anda

cocuk endokrinoloji ve gocuk cerrahisi olan bir merkeze sevk
edilmelidir. Kuskulu genitalyada tedavi medikal, cerrahi ve
psikoterapi seklindedir.

Medikal tedavi: Konjenital adrenal hiperplazili su-tuz kaybi
sendromu olan yenidoganlarda gereklidir. Acil olarak sivi-
elektrolit tedavisi ile hastanin hidratasyonu saglanir; bu
olgularda hormon testleri sonucglarina gore Minerolosteroid/
Kortikosteroid replasman tedavisi ¢ocuk endokrinolojisi
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tarafindan baslanir. Replasman tedavisi omur boyu surecek

bir tedavidir. Bazi CGB olgularinda ise tansiyon yiksekligi de

olabilir; antihipertansif tedavi gerekebilir.

Cerrahi  tedavi:  Cinsiyet  Arastirma Komisyonu'nda

degerlendirilme sonrasi son tani ve karar verilen cinsiyete gore

kiz veya erkek yoninde dizeltici cerrahi operasyon uygulanir.

 Sistokopi/Vajinoskopi/Laparoskopi:  Kuskulu  genitalyali
olgularda tanmin bir pargasi olarak yapilmasi gereklidir.
Cocuklarda anestezi ile yapilmasi gereken islemler
oldugu icin genellikle diizeltici operasyonlar 6ncesi ameliyat
baslangicinda yapilir ve ameliyata devam edilir. Erken donem
bir operasyon yapilmayacaksa tercihen 6 ay-1 yas arasinda
yapilmasi planlanmalidir. Gerekli durumlarda durumlarda
gonad biyopsisi alinir.

e Feminizan genitoplasti: Kliteroplasti, labioplasti, vajinoplasti

e Maskdilinizan genitoplasti: Orsiopeksi, Kordi dizeltilmesi ve
hipospadias onarimi, Milleryan yapilarin eksizyonu

e Gonadektomi: Disgenetik gonadlar kanserlesme riski
nedeniyle eksize edilmelidir. Ayrica gonad normal olsa dahi,
karsi yonde cinsel kimlik benimsenmis olgularda ergenlik
oncesinde godektomi yapilmalidir (CAIS olgularinda bilateral
orsiektomi yapilir).

PROGNOZ

Cinsiyet gelisimi, son derece karmasik ve ¢ok hassas bir diizen
icinde seyreden bir surectir. Bu diizendeki aksamalar cok

farkli ve ciddi bozukluklara yol agabilmektedir. Yenidogan bir
bebekte cinsiyetin belirsiz olmasinin, acil durumlardan biri
oldugu unutulmamali, hizli bir sekilde inceleme ve erken tedavi
yapilmalidir. Bu aciliyetin hem tibbi hem de sosyal tarafi vardir.
Bu nedenle bebegin hangi cinse uygun buydtllebileceginin
belirlenmesi kararinin geciktirilmemesi cok dnemlidir.Bu 6nemli
karar; gocuk cerrahisi, cocuk endokrinolojisi ve ¢ocuk psikiyatrisi
uzmanlari ile olusacak Cinsiyet Arastirma Komisyonu'nda
verilmesi gereken tibbi, hukuki ve etik sorumlulugu olan
multidisipliner ¢calisma ile mumkunddr.
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GIRiS VE TANIM

Cocuklarda konjenital Uriner sistem anomalileri bdbrek,
ureter, mesane ve Uretranin dogumsal defektlerini iceren bir
grup hastaliktir. Konjenital Uriner anomaliler ve Uriner sistem
obstriksiyonlarinin gerek antenatal donemde gerekse dogum
sonrasinda ciddi tablolar olusturur. Etkin tedavi edilmeyen
pediatrik kronik bobrek hastaligi erken veya eriskin ¢agda
ortaya ¢ikabilen son donem bdbrek yetmezliginin sik gorilen
nedenlerindendir.

EPIDEMIYOLOJI

Dinya genelinde meydana gelen dogumlarin %6'sinda,
ABD'de ise %3’Unde dogumsal anomaliler gorulur. Dogan
gocuklarin %71’'inde ise bobrek ve alt uriner sistem orijinli
konjenital anomaliler gorilmektedir. Konjenital alt Uriner
sistem obstruksiyonu 10.000 dogumda yaklasik 2,2 olarak
gorulmektedir ve bunlarin %62’si prenatal donemde teshis
edilebilmektedir.

Prenatal donemde ultrason (US) ile son 20-30 yilda prenatal
hidronefrozda tani sikligi artmistir (%1-5); boylelikle prenatal
ve postnatal donemde “teshis ve tedavinin erken yapilmasi”
saglanmaktadir. Antenatal hidronefrozun %20'si klinik olarak
anlamli olup bunlarin sadece %5’i cerrahi mudahale gerektirir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Cocuklarda gorilen obstruktif Uropatiler gorilme zamanina
gore konjenital (birincil) veya kazanilmis (ikincil), orta ¢ikma
surecine gore akut veya kronik, obstriksiyonun derecesine
gore kismi (parsiyel) ya da tam (komplet), obtriiksiyonun
tipine gore mekanik veya fonksiyonel obstriiksiyonlar seklinde
isimlendirilebilir.

Uriner obstriiksiyonlar genellikle karsimiza hidronefroz/
hidroureteronefroz veya megamesane olarak karsimiza
¢ikmaktadirlar. Hidronefroz sebepleri; vezikoureteral reflu
(VUR), obstriiksiyon ve displastik bobrege sebep olan anormal
ureterik tomurcuk olarak sayilabilir. Renal hasar ise iki sebebe
baglidir: 1-Renal displazi ve 2- Obstriiktif Giropati. Renal displazi,
erken fetal hayattaki zedelenmeye ve anormal embriyogeneze
baglidir (ve irreversible). Obstriiksiyona bagli renal hasar hem
tubiler,hem glomertler disfonksiyon ile sonuglanir: Glomeriler

disfonksiyon sonucu, glomerdler filtrasyon hizi duser, bobrek
fonksiyonlari azalir, renal parankimde fibrozis ve skar gelisir.
Tubuler disfonksiyon sonucu, konsantrasyon ve asidifikasyon
yetersizlesir. Cok idrar ¢ikarir, sodyum kaybeder ve elektrolit
dengesizligi ortaya ¢ikar. Bobrek perforasyonuna bagli idrar
ekstravazasyonu gorulebilir.

PATOLOJI

Cocuklardaki  hidronefrozlarin  hemen timu konjenital
hidronefrozlardir ve kroniktirler; akiz olanlar tag obstruiksiyonlari,
travmatik, timoral veya yatrojeniktir.

Konjenital driner obstruksiyonlar ureteropelvik bileske (UPJ),
ureterovezikal bileske, infra vezikal veya anterior Uetral
patolojiler sonucunda karsimiza gikmaktadir.

RADYOLOJi

Antenatal US ile hidronefroz, hidrolreteronefroz, megamesane,
urinom, kistik dilatasyon ve (varsa ek patolojilerin) tanilanmasi
yapilabilmektedir. Ancak antenatal dénemde yapilan “tanilarin”
dogum sonrasinda mutlaka dogrulanmasi gereklidir. Her
hidronefroz gercek bir obstriksiyon sonucu gelisen bir durum
degildir. Olgularin ¢ogunda gelisimsel bir siireg olarak kabul
edilip takibi gerektirir. Her st Uriner sistem dilatasyonu
progresif renal hasara yol agmaz.

Dogum sonrasi ilk US 3. gunden sonra ilk hafta iginde yapilir
ve 3-4. haftada kontrolu gergeklestirilir. Hidronefroz devam
ediyorsa iseme sistogrami (VCUG) yapilir ve renal sintigrafi
mercapto acetyl triglycine/diethylene triamine penta acetate
(MAG,/DTPA) ise 4. haftadan itibaren en kisa sirede yapilmasi
planlanir. Boylelikle hidronefroza yol acan asil patolojinin ne
oldugu ortaya konularak uygun tedavisi planlanir.

LABORATUVAR

Prenatal amniosentez ile beta-2-mikroglobilin, kalsiyum ve
c-sistatin dederleri bakilarak fetal bobredin durumu ortaya
konulmaya calisilir. ileri diizey hidronefroz veya megamesane
varliginda bu degerlere gore prenatal girisim yapilip
yapilmamasina karar verilir.

Postnatal donemde idrar c¢ikis miktari, idrar tahlili, kaltir
ve antibiogrami, kan seker, Ure, kreatinin, Urik asist, sodyum,
potasyum, klor, kalsiyum, forfor, total protein ve albumin

E-posta: aidokucu@gmail.com
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degerleri bakilmalidir. Tek tarafli hidronefrozlarda bu degerler
genellikle normaldir.

AYIRICI TANI

Antenatal tani alan Uriner obstriksiyon olgularinin dogum

sonrasinda takip ve radyolojik tetkikleri ile ayirici tani yapilmasi

gereklidir; olgularin dagilimi soyledir:

o %41-88'i fetal/neonatal gecici hidronefroz olup spontan
dizelir,

e %10-30u UPJ darligu,

e %10-20'si VUR,

e %5-10Q'u Ureterovezikal darlik/megatreter (UVJ darlig),

e %4-6'si multikistik displastik bobrek,

e %1-2'si Ureterosel/ektopik Ureter/gift sistem anomalileri,

e %1-2'si posterior uretral valvdir (PUV).

Hidronefrozlar batin igi kistik kiteler ile karisabilir; ayirici tani

yapilmasi gereklidir.

TEDAVi

Prenatal tanili hidronefroz olgularinin dogum oOncesi takip
ve yonlendirilmesi multidisipliner bir ekip tarafindan yapilir
ve aile danismanligini yerine getirir. Megamesane veya ileri
derecede dev hidronefroz veya Urinom olgularinda prenatal
vezikoamniyotik shunt veya kist i¢ine shunt konulabilir.
Postnatal donemde (tek tarafli hidronefroz varsa) idrar ¢ikisi takip
edilir,glob vezikale varsa hasta interne edilerek bir yandan mesane
bosaltiminin saglanmasi bir yandan da laboratuvar ve radyolojik
tetkiklerle tani konularak nedene yonelik tedavisi yapilmalidir.

PROGNOZ

Hidronefroza yol agan patolojilere, bilateral veya unilateral
bobrek hasarina gore prognoz degismektedir. Obstriiksiyon
seviyesi yukarida ise sadece bobrek fonksiyonlari etkilenir,
asagilara dogru indikge Ureter, mesane Uretral fonksiyonlar da
etkilenebilir.

URETEROPELVIK BILESKE DARLIGI

Girig ve Tanim

UPJ gelisen bir obstruktif duruma bagli
hidronefroz tablosudur.

olarak gelisen

Epidemiyoloji

Cocuk yas grubunda eriskinden daha fazla rastlanir, insidansi
1:1500°diir. US'nin prenatal tani oranindaki artmis etkisi nedeni
ile neonatal hidronefroz en sik gorilen formdur. Ureterin
konjenital anomalileri arasinda en sik gorulen tipidir. Erkek/Kiz
orani 2/1’dir. Sol tarafi daha ok tutar, %10 olgu bilateraldir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Bu klinik tabloyu olusturabilecek intirinsik, ekstrinsik ve
sekonder nedenler tariflenmistir.

intrinsik UP) darliklari: Nedeni tam olarak bilinmemektedir.
Ureterin embriyolojik gelisimi esnasinda yetersiz rekanalizasyon
olusumu olasidir. Operatif materyaller incelendiginde doku
icinde kollajen miktar ve dagiim anormallikler, anormal kas
hipertrofisi varligi, kas hipertrofisi olmadan kas liflerindeki
fonksiyonel bozukluklar gdsterilmistir. Ayrica nadiren Ureteral
polip ya da valv olusumu da gosterilmistir.

Ekstrinsik UPJ darlik nedenleri: UPJ Uzerine disardan gelip
caprazlayan aberan damar (alt poler arter) varligi veya aorta,
vena kava, iliak ve ana renal vaskuler yapilar UPJ’'den idrarin
bosalmasina engel olabilir. UPJ darlikli olgularin %15-50'sinde
aberan damar varligi s6z konusudur.

Sekonder UPJ darlik nedenleri: Ureteropelvik bosalimi
engelleyen Uriner sistem enfeksiyonlari, tas, travma, cerrahi
girisimler ve iskemi-fibrozis, regional tuimorler gibi diger
sebeplerdir.

Radyoloji

Antenatal US; 16. ve 18. haftada bobrek te olan pelvikalisiyel
ektazi - dilatasyonlar seklinde gorulecektir. Bobrek pelvisindeki
anteroposterior (AP) cap ol¢imd takip i¢in onemlidir. Bilateralite
ile birlikte oligohidramnios ve/veya fetal asit gelisimi prenatal
girisimi gerektirebilir.

Postnatal US; dogumdan sonra yenidoganda ilk 48 saatte
gorulen oliguri nedeni ile 3. ginden sonra yapilmalidir. Ancak
iki tarafli ve ileri hidronefroz varliginda ve Uniter bobrek olmasi
durumunda postnatal US ivedidir. ideal olan postnatal 1. ve 4.
haftada Uriner bir US yapilmasidir.

Tam bir Uriner bir US’de bobrek boyutlari, parankim kalinligi,
parenkim ekojenitesi, kaliks dilatasyonu, AP capi, Ureter capl,
mesane duvar kalinligi ve mesane de iseme sonrasi rezidu idrar
olcilmelidir.

VCUG postnatal donemde hidronefrozu devam eden
yenidoganlarda ¢ekilmelidir. %25 olguda UPJ darligi disinda
hidronefroza yol acan VUR, lireterovezikal bileske darligi,ektopik
ureter veya Ureterosel gibi diger Uriner patolojiler tespit edilir.

Renal sintigrafi UPJ darliinin tani ve takibinde sik kullanilan
bir tetkiktir. Didretik renal sintigrafide MAG, ve renal kortikal
sintigrafide di-mercapto succinic acid (DMSA) kullanilir. Her
iki tetkikte bobregin fonksiyonu ile ilgili degerli bilgiler sunar.
Normalde her iki bobrek renal fonksiyonu %50-%50 olarak
paylasir. Bobrekler arasinda fonksiyonda %10 farklilik olmasi
anlamulidir.

DMSAda renal skarlarin degerlendirilmesi yapilir. Ancak
anatomik detaydan yoksundur, zaman alir ve radyasyon igerir.
Obstriktif olmayan ciddi hidronefrozlarda obstriiksiyon
agisindan belirsiz ya da yanlis pozitif sonuglar verebilir.
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Manyetik rezonans (MR) uUrografi: Pediatrik Uriner sistemin
degerlendirilmesinde giderek onem kazanan ve kabul
goren bir tanisal gorintileme modalitesidir. T2 sekans bazli
goruntulemede (MR hidrografi) Griner sistem icerisindeki idrarin
olusturdugu intrensek kontrast, anatomik detay, dilatasyon
ya da obstruksiyon ile ilgili degerli bilgiler verir. IV kontrast
verilmesi sonrasi T1 sekans incelemeler kontrast maddenin
bobreklerden suzulmesi/fonksiyonu hakkinda da dolayli bilgi
verir. Dezavantaji, tetkik icin genel anestezi gerekliligidir
(Resim 1).

Resim 1. MR-iirografisi ile sol UPJ darligi goriilmektedir.

MR : Manyetik rezonans, UPJ: Ureteropelvik bileske

Laboratuvar

Tek tarafli UPJ darliginda laboratuvar degerlerinde ozellik
yoktur.

Ayirici Tani

UPJ darligi ile birlikte gorilebilecek diger bobrek anomalilerinin
dislanmasi gereklidir. Bunun igin detayli Griner US'nin yani sira
VCUG, MAG, sintigrafi, 6zellikle komplike anomalilerde ise MR-
urografi faydalidir.

Klinik
Yenidoganda karinda palpe edilen hidronefrotik bobrek disinda

hicbir bulgu vermeyebilir. Tekrarlayan Uriner enfeksiyon ataklari,
flank agrisi olabilecegi gibi tamamen asemptomatik olabilir.

Tedavi

UPJ darligi tedavisi: Cerrahi tedavi yaygin olarak piyeloplastidir
(Anderson-Hynes tip). Bu yontem acik cerrahi, laparoskopik veya
robotik olarak yapilabilir.

UPJ darliginda cerrahi tedavi indikasyonlari: Tekrarlayan
flank agri, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari (iYE), renal
sintigrafide renal fonksiyonlar <%40 altina inerse, tekrarlayan
testlerde renal fonksiyon >10% fazla azalirsa, artan AP pelvis
¢ap! (10 mm: takip, >20 mm: yakin takip, 30-50 mm: cerrahi?,
>50 mm: direkt cerrahi) ya da pelvis ¢api belirgin artmasa da
kaliks dilatasyonunda artis ve parenkimde yuzde %50°den fazla
incelme olmasi, MAG, sintigrafide zayif ditretik yanit ve zayif
drenaj, grade 3 ya da grade 4 hidronefroz gelisimi.

VUR

Girig ve Tanim

idrarin mesaneden retrograt olarak (retere ve bobrege geri
kagmasi durumudur.

Epidemiyoloji

Cocuklarda %1-2 oraninda gorilmektedir. IYE geciren
cocuklarda en sik sebep faktor VUR'dir (%29-50). Antenatal
hidronefroz saptanan yenidoganlarda %17-37 oraninda VUR
gorulir. Antenatal hidronefroz saptanilan erkeklerde VUR 6 kat
daha siktir. Yenidoganlarda VUR'lerin %76's1 erkeklerde, buyuk
yaslarda ise %85’i kizlarda gorilur. VUR’lerin sadece 1/3°U
yiksek derece refliidur. Kardeslerde refli %32, tek yumurta
ikizlerinde ise %100 oraninda vardir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Mesane iginde idrarin yukari kagmasini onleyen mekanizmalar
vardir. Bunlar Ureterin mesaneye girisindeki flap-valv
mekanizmasi ve mesane-ureterdeki basing dinamikleri olup
reflii olusmasina engel olurlar. Ureter mesaneye oblik girer,
submukozal alanda uygun bir miktar ilerler ve trigon iginde
orifis ile sonlanir. Bu anatomik bilesimde sapmalar reflinin
gelisimindeki anatomik sebepleri olusturur.

Primer VUR: Ureterovezikal bileske anatomisindeki dogumsal
anomalilere bagli olusan refludur. Sebep faktorler; kisa
submukozal yol, trigonal zayiflik, refliian Ureteral mea, komplet
ureteral duplikasyondur.

Sekonder VUR: Mesanenin bosalmasini engelleyen patolojiler
veya mesane fonksiyonlarindaki bozukluklara bagli gelisen
reflilerdir. PUV, spinal kord patolojileri, mesane disfonksiyonlari,
barsak - mesane disfonksiyonu senkonder refliiye neden olurlar.

Patoloji

Uluslararasi reflii ¢alisma grubu tarafindan kabul edilen VCUG
temelli bir VUR siniflamasi mevcuttur (Resim 2):
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» Grade 1: Refll Ureterlerde sinirli, renal pelvise ulasmaz.

e Grade 2: Refli renal pelvise ulasir, dilatasyon yok.

« Grade 3: Ureter,renal pelvis ve kalikslerde hafif/orta derecede
dilatasyon ve kalikslerde hafif kiintlesme yapan bir reflu
vardir.

o Grade 4: Ureter, renal pelvis ve kalikslerde orta derece
dilatasyon vardir, Ureter az tortiyozedir.

« Grade 5: Ureter, renal pelvis ve kalikslerde ciddi dilatasyon
varligi vardir, papiller goriinim kaybolmustur, ciddi derecede
Ureteral tortiyozite vardir.

Radyoloji

Prenatal ve postnatal US ile bobrekte hidronefroz gorulir,
ureterler genellikle dilatedir. Prenatal hidronefroz derecesi ile
VUR derecesi arasinda uyum yoktur. Miksiyon sonrasi reziduel
idrar miktari olgulmesi reflult olgularin takibinde ¢ok onemlidir.
VUR’si olan c¢ocudun kardesinin degerlendirilmesi icin ilk
yapilmasi gereken US'dir.

Atesli IYE sonrasi ilk degerlendirmede US ve DMSA sintigrafisi
yapilir. Renal skar var ise VCUG yapilmalidir.

Klinik
En sik basvuru nedeni IYEdir. Kliniginde ates varsa renal
parankim tutulumu s6z konusudur. Antenatal hidronefroz varsa

Resim 2. iseme sistograminda gériilen evre 3 sag VUR
VUR: Vezikolireteral reflii

VUR agisindan olasilik goriilme olasiligi ylksektir. Mesane
disfonksiyonu olan olgularda sirec icinde VUR gelisebilir.

Tedavi

VUR tedavisinde amac, atesli IYE olusumunu engellemektir
(renal kalici skar!); boylece renal parankim hasari ve olasi
renal yetmezlikten korunulacaktir. Tedavi segeneginde hastanin
yasl, cinsiyeti, reflii derecesi, renal fonksiyonu, hasta-aile
kooperasyonu ve ailenin tercihi onemlidir.

Tedavi alternatifleri: 1- Konservatif tedavi; amag sureg iginde
spontan  rezollsyon-iyilesmenin  saglanmasidir. ~ Olumlu
sonuglar hi¢ az dedgildir! Reflinin derecesi ve hastanin yasi
spontan rezolusyonda onemlidir. Dusuk reflii derecesi ve
gen¢ hastalarda VUR c¢ogunluk ile spontane iyilesir. Hasta
konstipe ise mutlaka oncelikle konstipasyonu duzeltilmelidir;
aksi takdirde medikal veya cerrahi tedavi basarisiz kalabilir.
2- Cerrahi tedavi; Endoskopik veya acik operasyon seklindedir.
Oncelikle endoskopik tedavi ile iireteral meaya refliyii dnleyici
madde enjeksiyonu yapilir. Agik cerrahi tedaviler ise intravezikal
veya ektravezikal cerrahiler seklindedir.

MEGAURETER - UVJ HASTALIGI

Girig ve Tanim

Megadreter (veya hidroureter) Ureter ¢apinin genis olmasidir.
Megadreter, Ureter c¢apmin ¢ocuklarda 7-8 mm’den buyuk
olmasi durumudur. Dilatasyon varligi her zaman obstriiksiyonu
gostermez, siklikla Ureter dilatasyonu VUR nedeniyle
olusmaktadir.

Epidemiyoloji

Konjenital Griner patolojilerde %5’in altinda UVJ obstriiksiyonu,
Ureterosel veya megaureter yer almaktadir. Erkek/kadin gortilme
orani 4:1'dir. Genelde sol tarafi tutar. %25 olgu bilateraldir. %10
olguda karsi bobregin yoklugu s6z konusudur.

Etiyoloji
Megadretere VUR, ureterovezikal bileske obstriksiyonu, yuksek

idrar voliimj, iireteral kaslarin bozuklugu, IYE sebebiyle olusan
toksinlerin Ureter kasinda neden oldugu paralizi sayilabilir.

Patoloji

Megaureter tipleri: 1. Obstriksif megaureter: Fetus ve YD'de
hidronefrozun en yaygin ikinci sebebidir. 2. Refliksif megadreter.
3. Obstruksif ve refluksif megaireter. 4. Non-obstruksif, non-
refliksif megaureter.

Klinik

Cogu megalreterli olgu antenatal US ile tani almaktadir. Bazi
olgular cocukluk ¢aginda karin agrisi, hematuri, dizuri ile klinik
bulgu verir. Yagsamin ileri yillarinda tesadufen klinik belirti
olmadan da saptanabilmektedir.
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Tedavisi

Altta yatan patolojiye yonelik (VUR, ureterosel, UVJ darligi) olarak
cerrahi olarak tedavi edilir. Cerrahidir. Genislemis Ureter ¢apinin
daraltilip mesaneye tekrar anastomozu/reimplantasyonu icerir.

URETEROSEL

Girig ve Tanim

Ureteroseller (reter alt ucundaki darlik nedeniyle submukozal
ureterin intravezikal kisminda gelisen kistik dilatasyondur.
Mesane icinde, mesane boynuna ya da Uretraya dogru uzanim
gosteririler.

Epidemiyoloji
Kadin/erkek orani: 7/1'dir. Olgularin %80’inde duplike sistem
gorualur. %10 olgu bilateraldir.

Radyoloji

Ureterosel tanisi US ve/veya VCUG ile konur.

Klinik

idrar yolu enfeksiyonu, idrar yapamama ile miiracaat edebilirler.

Tedavisi

Endoskopik tedavi (sistoskopik puncture), cerrahi (agik, laparoskopik,
robotik) tedavi (reimplantasyon -Ureteroneosistostomi veya
parsiyel nefrektomi).

POSTERIOR URETRAL VALV

Girig ve Tanim

PUV, posterior uretradan kaynaklanan ve Llimeni obstrikte
ederek isemeyi guglestiren membrandz olusum olarak
tanimlanmaktadir. Antenatal veya yenidogan déneminde erkek
¢ocuklarda infravezikal obstriksiyona neden olarak yasami
tehdit edebilen bir Uriner sistem anomalisidir.

ilk tanimlama, otopsi de Morgagni tarafindan 1769 yilinda
yapilmistir. ilk endoskopik gériintileme 1919'da Young
tarafindan yapilmistir ve anomali tanimlanmistir.

Epidemiyoloji

PUV insidansi 1/5000-8000 erkek ¢ocukta bir goralur. PUV erkek
bebeklerde en sik rastlanan alt Uriner sistem obstriksiyonu
sebebidir. Olii doganlarda daha fazla olmak (zere, genel
polpulasyonda 5000-8000 erkek bebekte bir goriiliir. Ust triner
sistem displazisi, mesane disfonksiyonu, VUR ve Prune-Belly
sendromu eslik eden anomalilerdir.

PUV hastalarinda %30-70 oraninda VUR gorulmektedir. %32
olguda bilateraldir. VUR genelde yuksek mesane basincina bagli
gelismektedir. Valv ablasyonu/tedavisi sonrasi 1/3 olguda reflu

kendiliginden diizelir. Son dénem bdbrek hastaligi gelisimi
bilateral VUR varsa %25, tek tarafli VUR varsa %7 oraninda
gelisir. Pop-off mekanizmasi; %15 kadar PUV’li olguda non-
fonksiyone displastik bobrege olan reflu diger bobregin normal
gelismesini saglar.

Prenatal teshisi olanlarda kronik bobrek prevalansi %20
-60, diyaliz gerekliligi ve transplantasyon orani ise %15-20
civarindadir.

Etiyoloji/Etiyopatogenez

Dokuzuncu ve on dordinci haftada erkek dretrasinin
embriyolojik gelisimindeki bozukluk sonucu PUV meydana
gelir. PUV fetal gelisimi tam olarak tanimlanamamistir. En ¢ok
savunulan mekanizma wolf kanalinin fetal cloaca’ya anormal
insersiyonudur. Mukozal katlantilar sonucunda Uretral tikaniklik
olustugu duisuinilmektedir.

Patoloji

PUV siniflamasi:

Tip 1. Klasik tip. Verumontanumun kaudal ucundan cikan iki
membrandz yapinin Uretranin her iki lateral kenari boyunca
yukselerek posterior Uretrada saat 12 hizasinda birlesmesiyle
olusur. En sik gorilen (%95) tiptir.

Tip 2: Nadir gorilur. Verumontarumdan yikselerek kraniyale
dogru ilerleyen membranlarin mesane boynuyla birlesmesi ile
olusur. Gercek bir obstriiksiyon yapmadigi dusunulmektedir.

Tip 3: Cok az gorulur. Kaudalden gelisip verumontanumda
halkasal olarak bir membran seklinde gelisir. Olgularin
%5-10'undan sorumludur.

Antenatal donemde 20. haftadan sonra amniyotik sivinin
%90’ 1n1 fetal bobekler yapar. Amniyotik sivinin uygun
miktarda uretilmesi fetal akciger gelisimi ve iskelet sistemi
icin hayati bir oneme sahiptir. Fetal idrarin azalmasina
bagli oligohidramnios veya anhidramnios uterin kavitenin
kiiclilmesine ve fetus Uzerinde baskiya sebep olur; bu da
normal fetal gelisimi, toraks ekspansiyonunu ve yumusak
dokuyu etkiler. Pulmoner hipoplazi, yumusak doku
deformiteleri ortaya c¢ikar. Ciddi PUV hastalarinin tipik
goriinimu disuk kulak, genis goz araligi, mikrognati, kollarda
kontrakturdur. Uygun miktarda amniyotik sivi uretimi, brons
agacinin dallanmasi ve alveollerin gelisiminin tamamlanmasi
icin gereklidir. Mesane distansiyonu ve Uriner asit, abdominal
duvar kaslarinin gelisimini etkiler ve prune belly benzeri bir
goriiniime sebep olur. Ust driner sistemin spontan drenaji
ile Uriner asit, perirenal Urinoma, peritoneal kalsifikasyon
gorulebilir. Ciddi oligohidranmios, azotemi, ciddi pulmoner
hipoplazi fetuisiin 6lmesine sebep olabilir.

intravezikal ~ basincin  yikselmesine,  progresif  kas
kalinlagmasina, trabekiilasyon ve sakkilasyonlara ve ciddi
olgularda divertikile neden olur. PUV mesanede kollejen ve
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bag dokusu elemanlarinin artmasina bagli bazi degisiklikler
beklenir. Bu degisiklikler; yiiksek intraluminal basing, artmis
rezidu idrar, yiksek iseme basinci ve mesane disfonksiyonudur.
Bu patolojiler valv ablazyonundan sonra da devam edebilir.
Ureterik dilatasyon VUR’ye bagli olabilecegi gibi, %50 hastada
vezikodureterik bileske obstriiksiyonuna, yiksek vezikal basing
nedeniyle Ureterin yetersiz drenajina ve displastik Uretere bagli
olabilir.

Radyoloji

Prenatal US: Mesanenin asiri distansiyonu ile karakterize
olup, kalinlagmis mesane duvari varliginda tek veya iki tarafli
hidrolreteronefroz tespit edilir Megamesane ve genislemis
posterior Uretraya ait key hole/anahtar deligi gorlintusu PUV
icin cok tipiktir. Amniyotik sivi azalmistir. Fetal asit gorulebilir.
US tetkiki sirasinda mesane bosaltiminda zayiflama tespit edilir.
Renal dispilazi eslik edebilir.

Postnatal US bulgulari prenatal ile benzerdir. iseme sonrasi
mesanede reziduel idrar kalir. Tek tarafli veya iki tarafl
hidroureteronefroz eslik ederse hidrolreteronefrozun ultrasonik
bulgulari da goralur.

VCUG; PUV olgularinin tani ve takibi igin mutlaka yapilmasi
gereken bir testir VCUGde posterior Uretradaki distal
obstriiksiyon nedeni ile posterior lretra genislemistir. Anahtar
deligi, keyhole PUV olgularin %45’inde mevcuttur. Mesane
genellikle trabekdle olup tek veya iki tarafli hidroureteronefroiz
olabilmektedir. Bazen ileri derecede blyumis mesanelerde
reflu izlenmeyebilir (Resim 3).

Laboratuvar

Kirk sekiz-yetmis iki saat ara ile, U¢ farkli giinde yapilan fetal
idrar orneginde; sodyum <100 mmol/L, klor <90 mmol/L,
osmolarite <200 mosm/L saptanmasi iyi prognozdur.
Fetal idrar beta-2-mikroglobilin duzeyi bobrek fonksiyon
gostergesidir. Yukselmesi durumunda renal hipoplazi ile
korole seyreder.

Postnatal donemde kan Ure, kreatinin, urik asit, proteinler ve
elektrolitler gorilmelidir; bebek oral tam doz beslenmeye
gectiginde bu degerler tekrar gortilmelidir. Kreatinin >1 mg/dL
ise kronik bébrek hastaligi yoniinden degerlendirilmelidir. idrar
tahlil ve kultiru gorilmelidir.

Postoperatif 1.yilda serum kreatinin degeri ile son donem bobrek
yetersizligine gitme hizi arasinda iliski oldugu gosterilmistir.
Plazma renin aktivitesi hem baslangi¢ renal hasari gostermede,
hem de uzun donem takipte kullanilan bir belirtegtir.

Klinik

ikinci trimestere dogru PUV tanisi ile birlikte siddetli bilateral
hidronefroz ve oligohidramniyoz, renal displazi bulgularinin
olmasi durumunda perinatal mortalite ve son donem bobrek
hastaligi gelisebilmektedir. Oligohidramniyoz varsa dogum

sonrasin mortalite %90-95’lerdedir. Hastalarin %14-45 renal
disfonksiyon gelismektedir. Pulmoner hipoplazi olan olgularda
antenatal tani ve tedaviye ragmen prognoz kotudur. PUV
olgularin %30unda son dénem bdbrek hastaligi ve kronik
bobrek yetmezligi gelismektedir. Yenidogan déneminde IYE ve
sepsis riski vardir.

Yenidogan doneminde gorilen renalyetmezligin sebebiise renal
displazidir, tedaviyi takiben yillar sonra gelisen renal yetmezlik
ise hiperfiltrasyon yaralanmasina ve mesane disfonksiyonuna
baglidir. Uriner sistem enfeksiyonu (%90,5), yiiksek kan basinci
(%47,6), anemi (%57,2), bobrek peforasyonuna bagli Uriner
asit, Urosepsis PUV'nin diger komplikasyonlaridir. Olgular
bu komplikasyonlarla prezente olabilir. Taninin gecikmesi
mortalite ve morbiditeyi artirir. Yenidogan donemindeki 6limler
bobrek yetmezligi, lrosepsis ve pulmoner hipoplaziye, ileri
yasta son donem bobrek yetmezligine baglidir. Fizik muayenede
glob vezikale, kesik kesik idrar yapma ve genellikle dretral
kateterizasyonda posterior Uretral seviyede takilma ile kendini
belli eder.

Tedavi

PUVicin prenatal girisimler: Ust {iriner sistemin korunmasi amaci
ile antenatal donemde 3. dlzey merkezlerde vezikoamniyotik
sant, fetal vezikostomi, fetal sistoskopi ve endoskopik valv
ablasyonu yapilabilmektedir.

Resim 3. PUV’ye bagli olarak posterior uretra genislemis, mesane
duvari kismen deforme, her iki bobrege VUR mevcut

PUV: Posterior lretral valv, VUR: Vezikolireteral reflii
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Dogumdan sonra ilk girisim: PUV 6n tanisi ile dogmus ise
mesane transuretral veya suprapubik yol ile direne edilmelidir.
Acil olarak iseme sistolretrogrami cekilmeli ve Uretra ve
mesanenin anatomik durumu ivedilikle ortaya konulmalidir.
PUV postnatal tedavisi: Olguya ozel tedaviler planlanir (dogum
agirligl, ek anomali varligi, anatomik prezentasyon, Uretra
capl vs). Tedavi secenekleri; mesane direnaji (silikon foley
ile veya suprapubik kateter ile), sistoskopik girisim ile valv
ablasyonu ile tedavi edilir. Vezikostomi veya ylksek diversiyon
(Ureterostomiler) gerekebilir.

Prognoz

PUV icin iyi prognostik faktorler: Gestasyonel 18-24. Hf.de
normal US bulgulari varsa, serum kreatinin seviyesi mesane
dekompresyonu sonrasi <0,8 mg/dL ise, pop-off mekanizmasi
varliginda tek bobrek korunmus ise, bobrekte kortikomediiller
ayrim yapilabiliyorsa ve 1 yas kreatini <0,8 mg/dL ise prognoz
iyi olarak kabul edilir.

PUV icin kotii prognostik faktorler: Fetal beta-2-mikroglobilin
duzeyinin ylksek ise, tani prenatal tani <24. haftadan once
konulmus ise, siddetli oligohidramniyoz ve pulmoner hipoplazi
varsa, tedavi sonrasi kreatinin >1 mg/dL ise, VUR bilateral ise,
eslik eden yuksek tansiyon varsa ve bu klinik tabloda yas <1
ise, mesane kompliyansinin kot olmasi ise, kalici mesane
disfonksiyonu mevcut ise, klinik olarak IYE varsa, proteiniiri
varliginda prognoz koti seyirli olarak kabul edilir.

Yenidogan doneminde, serum kreatinin >1 mg/dL ise ve mesane
disfonksiyonu varsa kronik boébrek hastaligi igin risk buytktir.
Olgularin uzun donem takibi gerekir. Tedavisi obstruksiyonun
en kisa zamanda agilmasina dayanir. Hicbir tedavi yontemi renal
fonksiyonlari duzeltmede digerine Ustun degildir. PUV tedavisi,
bebeklikten eriskinlige dek aktif olarak surebilir ve optimum

tedaviye ragmen ilerleyici renal hasar ve son dénem bobrek
yetmezligi gorilebilir.

PUV’li hastada akut bobrek yetmezligi, kronik bobrek yetmezligi
ve son donem bobrek yetmezligi gorilebilir. Optimum tedaviye
ragmen %10-47 hastada son donem bobrek yetmezligi
gorulmektedir. PUV’li bir hastanin 6mri boyunca son donem
bobrek yetersizligine gitme riski %28,5°dir. Kronik bobrek
yetmezligi orani 10 yasinda %34, 20 yasinda %51’dir. Hicbir
hastanin 34 yasindan sonra son donem bdbrek yetersizligine
gitmedigi gosterilmistir.

Yuksek dereceli VUR ise son donem bdbrek yetersizligine ile
iliskilidir. Tekrarlayan Uriner enfeksiyonun ise son donem bobrek
yetersizligine ile iliskisi olmadigini sdyleyen yayinlar yaninda,
son donem bobrek yetersizligine riskini artirdigini belirten
yayinlar da vardir. Bu hastalarda renal transplantasyon guivenle
ve efektif olarak yapilabilir. Tedavi edilmis PUV, transplant
bobregin yasama sansini etkilemez. PUV hastasinda, 2 yillik graft
yasama sansi %70-86’dir. PUV’li olan ve olmayan hastalarda
transplantasyon komplikasyonlari hemen hemen aynidir, Griner
fistiil ve IYE insidansi PUV’li hastalarda daha fazla gériiliir. PUV
hastalarinda transplant bobregi kotllestiren en ana patoloji
iseme disfonksiyonudur. Transplant Llistesine girmis her PUV
hastasi Grodinamik olarak incelenmeli ve preoperatif mesane
disfonksiyonu dizeltilmelidir.
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GIRIS VE TANIM

Uriner kontinans; idrari tutabilme,sosyal olarak uygun zamanda,
uygun yerde ve istemli idrar yapabilme yetenegidir. Uriner
inkontinans ise bu yetenegin kaybedilmesi sonucunda istemsiz
olarak idrarin kacirilmasi durumudur. inkontinas &zellikle
eriskinlerde asagidaki sekillerde isimlendirilmektedir.

Stres inkontinans: Okslirme ve egzersiz gibi hareketler ile idrar
kacinlir.

Urge (stkisma) inkontinansi: Guglu ve acil bir tuvalete gitme
ihtiyaci hissedildigi anda tuvalete yetisemeden idrar kagirma
olayidir.

Karigik (mikst) inkontinans: Stres Uriner inkontinans ile urge
inkontinansin bir arada oldugu durumlarda mikst tip inkontinans
denir. Hasta okslirdiginde ya da hapsirdiginda, bazen de ani bir
sikisma hissi sonrasinda idrarini kagirabilir.

Tasma (overflow) tarzinda inkontinans: Mesanede kapasitenin
Uzerinde idrar depolandiginda idrar yapma zorunlulugu
hissetmeden kug¢lk miktarda idrar kagirma yani tasma gorulur,
mesanesi tamamen bosalmaz.

Total Uriner inkontinans: Hasta farkinda olarak veya olmadan
idrar kagirdigini, devamli i¢ camasirinin islak oldugunu ifade
eder.

EPIDEMIYOLOJi

Yasli populasyonda prevalansi %35,bakim evlerindeki yaslilarda
%50'dir. Toplumumuzda 65 yas Uzerinde erkeklerde %21,5,
kadinlarda %57 olarak saptanmistir. Erkek/kadin orani 80 yas
sonrasi esittir.

Gocukluk cagindaki idrar kagirma sikayetleri; 7 yasina gelmis
kizlarin  %6’s1, erkeklerin %3,8’'inde gunduz idrar kagirma
problemi karsimiza gelir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Alt Uriner sistemin iki temel islevinin (bosaltma-depolama)
herhangi birindeki bir bozukluk veya ikisi arasindaki
koordinasyonda bir bozuklugu gelisirse Uriner inkontinansa
neden olur.

Depolama bozuklugu, mesane sik kasildiginda veya sfinkter
yetersizliginde gorilir. Bu durumda hastanin semptomlari

nispeten kiicuk miktarlarda sik idrar kagirma seklindedir. Sikisma
tipi/urge inkontinansi ve stres inkontinansi bu tur inkontinan
tipidir.

Bosaltmada yetersizlik, mesane uygun sekilde kasilamadiginda
veya ¢ikimda bir obstriksiyon oldugunda veya mesane-sfinkter
uyumsuzlugunda meydana gelir. Bu tur isemeye dissinerjik
iseme denir.Burada siklikla mesane kapasitesinin tzerinde dolar
ve yavas yavas tasar. Mesane siklikla onlindeki engeli asmak
ve icindeki idrari bosaltmak icin surekli detriisor kasilmasi
altindadir. Bu durumda sonugta mesane duvar kalinliginda artis
ile sonuglanir (Sekil 1).

PATOLOJI

Gocukluk cagindaki driner inkontinanslar siklikla konjenital

Uriner anatomik (ektopik ureter, mesane ekstrofisi, ektopik

Ureter) veya spinal-norolojik anomalilerden (meningomiyelosel,

meningosel vb.) kaynaklanan inkontinans formlaridir. Bu

tarz anomaliler olmadan olusan cocukluk cagindaki Uriner
inkontinanslar fonksiyonel iseme bozukluklari (non-ndrojen
mesane hastaligi) olarak adlandirilir.

Fonksiyonel iseme Bozukluklari:

1. Asin  aktif mesane, sikisma sendromu ve sikisma
inkontinansi: Cocuklarda gun icinde ani olarak iseme ihtiyaci
olmasi durumudur. Tuvalet egitimi almis cocuklarda idrarini
kagirmamak igin cesitli idrar tutma manevralari ile kendini
belli eder. Cocuk bir takim idrar tutma manevralari (comelme,
bacaklarini caprazlama vb.) yapar,eger bunlar yeterli olmazsa
idrar kagirma meydana gelir (Sekil 2).

2. Disfonksiyonel iseme sendromu: idrar akiminda yavaslama
ve kesik kesik iseme mevcuttur, artan reziduel idrara bagli
olarak driner inkontinans ve idrar yolu enfeksiyonlari
goriilebilir. iseme esnasinda eksternal sfinkterin vyeterli
gevsetilememesi (asinerji) veya aralikli kasilmalarin olmasi
temel sorundur.

3. Tembel mesane sendromu: Dolup tasma tarzinda idrar
kagirma vardir. Mesanenin tam bosaltilmasi icin Valsalva
manevrasina gereksinim duyulan detrusor aktivite kaybidir.

4. Non-norojenik-norojenik mesane (Hinmann sendromu):
Disfonksiyonel iseme sendromunun son noktasi kabul
edilebilir ve iseme mekanizmasinin tam dekompansasyonudur.

E-posta: aidokucu@gmail.com
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5. Iseme sonrasi damlatma (vajinal iseme): Ozellikle sisman,
bacaklari kapali iseyen kizlarda gorulur, idrar once vajene
dolar cocuk ayaga kalkinca camasiri islanir.

6. Gulme (giggle) inkontinans: Cogunlukla kizlarda gozlenen ve
gulme esnasinda mesanenin aniden ve tamamen bosalma.

KLINIiK

Semptomlar: Ani iseme istegi, sik idrara gitme, dysuri, comelme
veya bacaklarini ¢aprazlama manevrasi yapmasi, kesik kesik
iseme, idrarini tamamen kagirma, karnina bastirarak veya asiri

Sekil 1. Idrar tutma hareketleri

NORMAL
ISEME

ikinarak iseyebilmesi, iseme sonrasi damlatma, glilme esnasinda
aniden altini 1slatmak ve ¢ok uzun stirede isemedir.
inkontinansi olan hastanin anamnez ve fizik muayenesinde
asagidakiler hedeflenir: inkontinansin  iirolojik  olmayan
nedenlerini degerlendirmek ve dislamak, esas sorunun idrar
depolamada mi yoksa bosaltmada mi oldugunu tespit etmek
ve semptomlarina gore inkontinans tipini ve etiyolojileri
saptamaktir.

Oykii: inkontinansin hangi sebeple gelistiginin anlasilmasi icin
ayrintili bir 6ykii vazgecilmezdir. Oykii icinde aydinlatilmasi
gereken noktalar, yakinmalarin suresi, Uriner enfeksiyon
varligi, tas oyklsU (disuri, hematdiri), glindiiz-gece idrara ¢ikma
sikligr sorgulanmalidir. Olguda eslik eden diabetes mellitus,
konstipasyon, gecirilmis Uriner, pelvik veya spinal cerrahi
girisimler not edilmeli, kullanilan ilaglar ve ilag disi diger
maddeler sorulmalidir.

iseme gilinliglu cizelgesi (mesane cizelgesi) gibi bir basit
takip metodu ile cocugun gunlik hayatta nasil bir iseme
aliskanliginin oldugu ve mesanenin nasil bir siklik ile ve hangi
volimde idrar ¢ikardigi kaydedilir. Bu ¢izelgeden hareket ile
iseme aliskanliginin icerigi ve inkontinansin yapisi hakkinda
bilgi sahibi olunabilir.

Fizik Muayene:

¢ Norolojik muayene: Mental durum, pelvik taban kas gucu
degerlendirilmesi, perineal duyu ve motor fonksiyonlar, S2-
S4 muayenesi (bulbokavernoz refleks, anal refleks), anal
sfinkter istirahat tonusu (pelvik pleksus) ve kontraksiyon guicu
(pudendal sinir).

DISFONKSIYONEL
ISEME

INTERNAL VE
EKSTERNAL
SFINKTERLER

Sekil 2. Normal ve disfonksiyonel isemenin sematik gorinim
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e Genital muayene: Kadinlarda uterin prolapsus, sistosel,
rektosel,atrofi, kitle; erkeklerde penil ve prepusyal anomaliler,
meatusun durumu, meatal web.

e Rektal muayenede: Fekal impakt, presacral kitle, sfinkter
tonusu, perineal duyu.

inkontinans tanisina 6zgii iki ilave test fizik degerlendirmeye

eklenmelidir:

e Stres test: Hekimin muayenesi altinda inkontinans
semptomlarini olusturmaya dayanir ve stres inkontinansi
sikisma tipinden ayirt etmede faydalidir. Hastanin mesanesi
dolu ve tercihen ayakta olmalidir.

o iseme sonrasi rezidi: Uriner retansiyon ve potansiyel
obstruksiyondan stiphelenilen hastalarda kullanilir.

RADYOLOJi

Ultrason: Ozellikle tasma tip inkontinanslarda (st Uriner
sistemin, (eriskinlerde prostat volimunin) ve postmiksionel
rezidiel idrarin degerlendirilmesinde onemlidir.

iseme sistogrami: Dolum fazinda ve iseme fazinda degerlendirme
yapilir. Mesaneye konulan kateterden verilen opakt madde ile
mesane konturlari, kapasitesi, refli varligi, posterior Uretra ve
tlim Uretranin iseme esnasinda degerlendirilmesi yapilir. iseme
sonrasi alinan grafi ile reziduel idrar varligi gosterilir.
Uroflowmetri: Mesanenin yapisini ve kompliansini, iseme akim
basinglarini degerlendirmede kullanilir.

Manyetik rezonans goriintiileme: Spinal kord anomalilerinin
saptanmasinda onemlidir.

Urodinami: Komplike iriner inkontinansda veya invaziv tedavi
secenegini degistirecek sonuglar bekleniyorsa uygulanir.

LABORATUVAR

Tam idrar tetkiki: Enfeksiyon, hematri, proteinuri, glukozuri
varligi arastirilmalidir. Asemptomatik bakteriliri yaslilarda siktir
ve inkontinans nedeni degildir.

Biyokimyasal analizler: Kan sekeri, bobrek fonksiyon testleri
(BUN, kreatinin) ve elektrolitler (Na, K, Ca, P).

AYIRICI TANI

Tum yas gruplarn dikkate alinarak yapilan inkontinans ayirici
tanisinda bircok sisteme ait hastalik, travma ve cerrahilere bagli
olarak Uriner inkontinans semptomu karsimiza ¢ikabilir, Sekil
3’'te ozetlenmistir (Sekil 3).

TEDAVI

1. Davranigsal ve non-farmakolojik tedaviler: Sikisma veya stres
tipi inkontinans olgularinda basit yasam tarzi degisiklikleri
yararlidir. Aksamlari sivi kisitlamasi ve kafein, alkol alinmamasi
onerilir. Hasta obez ise kilo vermesi onerilir.

Enfeksiyonlar

idrar yoluenf,

Norolojik Hast.

Parkinson
Multiple skleroz
bBemans
Travma
Agin aktif mesane

Tumorler

Cinselyolla bulasan ve
genital enfeksiyonlar

Uriner
inkontinans
Ayirict Tam

"

Sistemik ve

ProstatCa
MesaneCa

Anomaliler

Ekstrofi, epispadias
Ektopik ureter

Kadin

Diger
Nedenler
DM
DI
Obezite
ilaglar

Tas hastahg

Travmave

Ameliyatlar
Pelvistravmalan
Omurga
yaralanmalan
Prostat kanseri
ameliyatlan
Jimekolojik
operasyonlar

Hastaliklan
Pelvik organ prolapsusu
Pelvik adele zayiflig

Sekil 3. Uriner inkontinansin ayirici tanisinda gézden gecirilmesi gereken etken sebepler
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2. Mesane egitimi: Hastalarin programli zamanlarda iseme
reflekslerini kontrol etmelerini amaclar. Sikisma hissi olsun
olmasin hastanin heriseme zamaninda mesanesini olabildigince
tam bosaltmasi istenir.

e Zamanli iseme: Ama¢ mesane fonksiyonunu dizeltmekten
¢ok inkontinans epizotlarini onlemektir. Mesane egitiminde
oldugu gibi isemeyi geciktirme veya sikisma hissine direnme
gibi girisimler yoktur.

e Pelvik taban egzersizleri (Kegel egzersizleri): Peritretral ve
perivajinal kaslari kuvvetlendirmek icin tasarlanmistir. Stres
tipi inkontinansta yararlidir ancak sikisma ve karisik tipteki
inkontinansta da etkili olabilmektedir.

e Vajinal konlar: Hasta 20-90 gr agirliktaki konlari sirayla
vajeninde tutmaya calisir. Pelvik kaslari izometrik olarak galistirir.
« Biofeedback: Fizyolojik olaylarin hasta tarafindan gorsel veya
isitsel olarak algilanmasidir.

3. Farmakoterapi: Antikolinerjik ilaclar, botoks enjeksiyonu.
Yukaridaki uygulamalar ile veya temiz aralikli kateterizasyon
(TAK) ile halen inkontinans durumu mevcutsa néromodulasyon
tedavisi segilmis olgularda uygulanabilir.

Cerrahi tedavi kalici kateterizasyon, sistoplasti veya duriner
diversiyonlar, artifisyel uriner sfinkter uygulamalari. Mesane
disfonksiyonunun tedavisinde, ozellikle instabilitede,
antikolinerjikler  (oxibutinin) oldukca etkilidir. Detrtsor
instabilitesi ve kompliyans dusukligu antikolinerjik tedaviden
fayda gorur. Uzun donem antikolinerjik kullanimi sonucunda
baslangigta detriisor instabilitesi gortlen hastada sonra
miyojenik  yetmezlik gorilebilir.  Antikolinerjiklerin  yan
etkileri klinik kullanimini sinirlarken, tedaviyi alternatiflerine
yonlendirmektedir. Tolterodin ve trospium kloridin yan etkileri
daha az olmakla beraber, cocuklarda kullanimi halen yaygin

olmadigr icin etkinligi Olgilememektedir. Antikolinerjiklerin
kullanimi sirasinda mesane kapasitesi yuksek olanlarda 6zellikle
dikkatli olunmasi gerekmektedir. Aksi halde kapasite ¢ok artar
ve iseme bozukluguna neden olabilir ve TAK ihtiyaci dogabilir.
Postmiksiyonel rezidi gorulen olgularda alfa bloker kullanimi
ile %85 PMR'nin azaldigi bildirilmistir. Literattirde tamsulosinin
de kullanildigi olgular vardir.

Miyojenik yetmezlik ve anlamli post miksiyonel rezidi olan
olgularda mesanenin optimum bosalmasinin tek yolu TAK’dir.
Bu hastalarda Ureteral kateterizasyon zor ve agrili olabilir.
Bu kosulda mitrofanoff prosedurd uygulanabilir. Mitrofanoff
prosedurl TAK’nin daha kolay uygulanmasini saglar.

PROGNOZ

Genellikle, radikal pelvik cerrahi sonrasi ortaya ¢ikan Uriner
inkontinans tedavisinde medikal tedavi segenekleri, intratiretral
enjeksiyonlar, retropubik ve transobturatuvar sling uygulamalari
gibi farkli yontemler bulunmasina ragmen, giinimizde “altin
standart” tedavi artifisyel driner sfinkter uygulamalaridir. Bu
uygulamalar ergenlik sonrasi donemlerde uygulanmaktadir,
gocuklarda uygulanmamakla birlikte ancak, artifisyel uriner
sfinkter uygulamalari sonrasi uzun donemde %30’lar duizeyinde
komplikasyon, revizyon ihtiyaci ortaya gikabilmektedir.
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GIRIS VE TANIM

Travma sozcugu eski Yunanca olup, yara anlamina gelir.
Cesitli fiziksel etkiler sonucu yapisal degisiklik ve fizyolojik
bozukluklarla karakterize yaralanmalardir.

Cocuklarin yaslari ile orantili olarak anatomik yapilari,
bulunduklari  ortamlar ve ilgileri degistikce kazalarin
mekanizmalari ve tipleri de degdismekle birlikte cocuklarda
en sik travma nedenleri diisme, arag ici ve disi trafik kazalari,
bisiklet kazalari, suda bogulma, yaniklar ve ¢ocuk istismaridir.
Travma gocuk yas grubunda en onemli mortalite ve morbidite
nedeni olmasina ragmen bunlarin buylk bir kismi dnlenebilir
niteliktedir.Cocuk travma olgularinda,yasa bagli olarak anatomik
yapl, etkinlik sahalari ve fiziksel etkinlik duzeyleri degistiginden
kazaya ugrama tarzi ve olusan patolojiler de degismektedir.
Cocuklarin travma maruziyet sikliginda iklim, kultar, gelismislik,
mevsim, gunun saati ve yas gibi etmenler etkilidir.

EPIDEMIYOLOJi

Her yil dinyada 11 milyondan daha fazla insan olmektedir.
Bunun vyaklasik %8’i travma sonucu olmaktadir. Travma
genelde oncelikli olarak geng insanlari etkilemektedir. 15-24
yas grubunda travmanin %76 olguda 6lim nedeni oldugu
gorilmektedir. Dinya Saglik Orgiitii elindeki verilere gore
2014 yilinda dunyada 5.8 milyon kisinin travma sonucu
oldugind ve milyonlarca kisinin travma sonucu tibbi yardim
aldigini agiklamistir. Travma olumleri genellikle genglerde
olmaktadir. 1-37 yas arasi olimlerde travmalar birinci sirayi
almaktadir.

Dinyada olusan yillik 5.8 milyon olum kazalar sonucu
olusmaktadir. Travma sonucu olimlerin 844.000 kadari intihar
girisimleri, 600.000 kadari da saldirilar sonucu olusmaktadir.
Motorlu arag kazalar her yil dinyada yaklasik olarak 1.3 milyon
O0lume neden olmaktadir. Bircok ulkede motorlu arag kazalari,
kazalara bagli 6limlerde en sik nedendir.

Kazalara bagli travma ile olan olimlerde birgok llke, dismeleri
ilk Ug sira icinde vermektedir. Dismelerin ¢ogu yasli insanlarda
gorulmektedir. Dusmeler 75 yas Gstinde 100.000 kiside, %62’°lik
bir 6lim oranina sebep olmaktadir.

Travmaya bagli 6lumlerde atesli silah giderek artmaktadir. Atesli
silah etiyolojisi 6limcul olmayan travmalarda da on siralarda

gelmektedir. Evde atesli bir silah bulundurulmasi, silahli saldiri
ihtimalini 2.7 kat artirmaktadir.

Kesici delici alet travmalari,atesli silah travmalarina gore Ug kat
daha sik gorilur. Ancak atesli silah yaralanmalarinda 6lim orani
daha yuksektir. Penetran travmalarda atesli silah kullanimi
sakatlik ve 6lum oranini anlamli 6l¢lde artirmaktadir.

Travma gelismemis ve gelismekte olan (lkelerde 1-4 yas
doneminde 6lim nedenleri arasinda enfeksiyondan sonra ikinci
sirada gelirken,dort yas sonrasinda ilk sirayr almaktadir. Gelismis
Ulkelerde ise 1-14 yas doneminde en 6nemli 6lum nedenidir.
Yapilan calismalarda erkek cocuklarinin daha fazla travmaya
maruz kaldiklari saptanmistir. Acil servislere travma sonucu
basvuran hastalardan en o6nemli gruplarindan biri disme
olgularidir. Gelismis ulkelerde bagvuru oranlar %25-34
arasinda degismektedir. Olgularin %59'u trafik kazasi, %13’
dusme, %12’si bisiklet kazasi ve %16’si diger nedenler olarak
tespit edilmistir.

Multitravmali olgularda en yaygin 6lum sebebi agir kafa
travmasidir. Kafa travmalari ¢ocuklarda morbidite ve mortalite
nedenleri arasinda 3. siradadir (200/100 000 yilda) ve
erkeklerde iki kat fazladir. Kafa travmali hastalarin %30-70'ine
kafa disindaki travmalar eslik etmektedir. Agir kafa travmali
hastalarin %10-32'sini acile basvurusunda genel durumu iyi-
orta olup sonradan kotulesen hastalar olusturmaktadir, bu
hastalarda sebep genellikle subdural hematomdur.

Travmaya maruz kalmis hastalarda toraks yaralanmalari, santral
sinir sistemi yaralanmalari sonrasi ikinci siklikla olim sebebi
olmaktadir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Cocuklarin; nispi dar hava yollari olmasi, glottisin antero-
superior pozisyonu, kisa trakea, disuk fonksiyonel reziduel
kapasite, diyafragmatik solunumun daha ¢ok olmasi nedeniyle
toraks yaralanmalarina duyarliliklari eriskinden daha fazla
olur.

Toraks travmalari; kunt yaralanmalar (%80-85), penetran
yaralanmalar (%15-20) olarak iki grupta incelenir. Kint
yaralanmalarin ¢ogu trafik kazasi sonucu olur, penetran
yaralanmalar ise delici kesici aletle ve atesli silahla olur. Kiint
travmalarda en sik pulmoner kontlizyon (%49) gorulurken
pnomotoraks/hemotoraks (%38) ve kot kiriklari (%35)
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TRAVMA VE YARALANMALAR

gorulebilmektedir (Sekil 1, 2). Penetran travmalarda ise ilk
sirada pnomotoraks/hematoraks (%64) gorulurken, sirasiyla
pulmoner kontlizyon/laserasyon (%29), diyafram yaralanmalari
(%15), kardiyak konttzyon/laserasyon (%13) gorulebilmektedir.
izole karin travmalari cocuklarda kiicik gévde vyapilari
nedeniyle nadirdir (%10). Karin travmalari; %90 kint travmayla
olabilmektedir. En sik travma nedenleri olarak arag ici-disi trafik
kazalari, yuksekten diisme, bisiklet gidonu darbeleri ve gesitli
spor kazalari gorilebilmektedir. Hasar goren organlar kint
travmalarda sirasiyla dalak, karaciger, bébrek ve barsaklardir,
penetran yaralanmalarda ise sirasiyla barsaklar, karaciger,
bobrek ve dalaktir.

Ureter yaralanmalari siklikla cerrahi travmaya bagli olur.
Mesane yaralanmasi ise kunt travma sonucu (trafik kazasi)
olabilmektedir, siklikla pelvik fraktur eslik eder. Penetran (nadir)
olabilmektedir; inguinal herni onarimi sirasinda insizyondan
idrar gelebilir. Sistoskopi ile islem sirasinda ya da konulan
sondadan idrar gelmemesi veya suprapubik sisligin artmasiyla
farkedilir. Ogmentasyon yapilanlarda-bosaltma islemi yetersizse
spontan olarak yaralanma gorulebilmektedir.

Posterior ve membrandz Uretra yaralanmasi pelvik fraktlr
ile birlikte olabilmektedir. Endoskopik islemlerde (Uretra
yaralanmalarinin diger bir sebebidir. Uretral kateterizasyon
ya da sistoskopi gibi islemler deneyimli kisiler tarafindan
yapilmalidir. Aksi takdirde hafif yaralanma agirlastirilabilir.
Ulkemizde erkek cocuklardaki genital yaralanmalarin en énemli

Sekil 1. Travma sonrasi akciger kontiizyonu ve hemotoraks gelisen
olguda tlp torakostomi yapildiktan sonraki grafi

nedenlerinden biri stinnettir. Egitimsiz kisiler tarafindan, uygun
olmayan kosullarda gerceklestirilen slinnet islemi esnasinda
ortaya ¢ikmaktadir.

Cocuklarinda ata biner tarzdaki yaralanmalar ile perine
ve eksternal genital yapilarda siyriklar, laserasyonlar ve
ekimozlar gorulebilir. Perinede travmaya bagli édem olan
olgularda gegici bir sure igin suprapubik ya da uretral yolla
mesanenin bosaltilmasi gerekebilir. Kiz Uretrasi anatomik
olarak erkek uretrasindan farki nedeni ile travmaya daha az
maruz kalmakta ve striktur gibi komplikasyonlar daha seyrek
gorulmektedir.

Emniyet kemeri sendromu: Karin 6n duvarinda abrazyon ve
kontlizyon + i¢i bos organ perforasyonu (antimezenterik yuzde)
+ lumbar vertebra kirigi veya dislokasyonu (%50) (hiperfleksiyon
kingi = Chance kirigr).

PATOLOJI

Toraks travmalarinda en sik gortinen patolojiler olan pulmoner
kontuizyon, pndmotoraks, hemotoraks, kot kirgidir.

Yumusak doku ezilmesi, abrazyon, acik yara; deri alti amfizemi;
kot kiriklari; yelken gogus: sternal kiriklar: kartilajindz yapi
nedeniyle cocuklarda pek nadirdir; hemotoraks; pnomotoraks;
tansiyon pnomotoraks; kardiyak tamponad; pulmoner
hematom ve kontlizyonu; pulmoner laserasyon: hava embolisi
(arteryal kanllden kopuklu kan gelmesi hava embolisi igin
tani koydurucudur); trakea ve brons yaralanmasi; 6zefagus
yaralanmasi; diyafragma yaralanmalari; travmatik asfiksi
(Perthes sendromu); silotoraks (Ductus Thoracicus yaralanmasi);

Sekil 2. Tekvando yaparken tekme sonrasi ani promotoraks gelisen
adolesan olgu
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kalp ve blyiuk damar yaralanmasi; karaciger yaralanmasi;
dalak yaralanmasi; pankreas yaralanmasi; mide yaralanmasi;
duedonum yaralanmasi; ince barsak, kolon, rektum yaralanmasi;
bobrek, Ureter, mesane posterior Uretra yaralanmasi; ekstremite
yaralanmalari kirik ve ¢ikiklart... gibi vicudun tek bir organinda
olabildigi gibi coklu organ yaralanmalari seklinde de karsimiza
¢ikabilir.

KLINIK

Fiziki muayeneye baslarken; hava yolu acikligi ve solunum
saglanmis, dolasim degerlendirilmis, destek tedavi baslanmis
olmalidir. Ayrintili toraks ve karin muayenesi yapilmalidir.
Toraks travmali hastada tani ve tedavi ayni anda baslanmalidir.
ilk hedef hizla hayati tehdit eden hava yolu obstriiksiyonu,
tansiyon pnomotoraks, masif hemotoraks ve kardiyak tamponad
varliginin arastirilmasidir.

ilk degerlendirmede yaniltici olabilir. Kaza dykiisiiniin alinmasi
onemlidir. Oykiide kaza sekli,darbe bdlgesi ve yonii, darbe giici,
biling kaybi olup olmadigi, ekstrikasyon (aragtan cikartma)
yapilip yapilmadigi ve ylksekten dismede yukseklik-zemin
ozellikleri sorgulanmalidir.

Fizik muayenede toraksta-karinda gozlenen ekimoz ve abrazyon
etkilenmis organ konusunda bilgi verir. Tasikardi, solukluk,
alacali deri gorlntisu, soguk terleme, ajitasyon, konflizyon
onemli kan kaybina isaret eder.

Distansiyon siktir. Cocuklarda biling kaybi yoksa agriya cevap
adglama, bagirma, takipne seklindedir. Hava vyutar, gastrik
distansiyon gelisir. Genellikle erken nazogastrik sonda ile
geriler. Nazogastrik sonda ile gerilemeyen distansiyonda
olasi barsak perforasyonu veya masif intraperitoneal kanama
dusunilmelidir.

Palpasyonda yer kaplayici lezyon onemlidir. Karaciger ve
dalakta subkapsuler hematomlar organomegali bulgusu
olabilir. Retroperitoneal kanamalar ise diizensiz orta hat kitle
palpasyonu seklinde bulgu verebilir. Siddetli travmalarda
karin duvari hasarlanmis olabileceginden yerlesmis kas
direnci nedeniyle rahat palpasyona izin vermez. Peritoneal
irritasyon bulgular oncelikle ici bos organ perforasyonunu
dusindurmelidir.

Karin muayenesinde; pelvis, pelvis ici organlarin kontrolu
onemlidir. Perine; hematom ya da agik yara agisindan
incelenmelidir. Uretradan taze kan gelmesi genitoiriner sistem
travmasini dusundurmelidir. Rektal tusede perirektal dolgunluk
arastirilmali, rektum buttnligu kontrol edilerek bitirilmelidir.
Retroperitoneal kanama bulgulari olan Grey Turner belirtisi
(Flank bolgesinde ekimoz), Cullen belirtisi (Periumblikal
bolgede ekimoz) fiziki muayenede dikkat edilmesi gereken
ozellikli muayene bulgularidir.

Genitouriner sistem travmalarinda; klinik belirti ve bulgular
travmanin siddeti ve renal yaralanmanin derecesi arasinda bir

iliski kurulmamaktadir. Hipotansiyon, diger volemi bulgulari
ciddi kanama olmadikga ortaya ¢ikmayabilir. Renal travmanin
tipik bulgulari: Hematiri, bogur adrisi ve hassasiyeti,
genislemekte olan perirenal kitle ve deride abrazyon ya
da ekimozdur. Dalak ve duedonum gibi diger organlarin
yaralanmasina ait bulgular renal yaralanma bulgularini
gizlenebilir.

Bobrek vyaralanmalarinda travmanin siddeti ile orantisiz
derecede asiri yaralanma kuskusunun bulundugu olgularda
ek patoloji dusunilmelidir. En sik ek patolojiler; ureteropelvik
bileske varligr ve Wilms tumaoruddr.

RADYOLOJi

Toraks yaralanmasinin tanisinda ¢ogunlukla akciger grafisi
yeterli olmaktadir. Bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans pnomotoraks, kot kirigi, pulmoner kontlizyon ve
diyafram yirtig1 tanisinda daha duyarlidir. Nadiren transtorasik
ve transozofageal ekokardiyografi, bronkoskop, kemik
sintigrafisi, anjiyografi ve video-assisted torasic surgery gibi
tanisal testlere ihtiya¢ olur. Perikardiyosentez ise kardiyak
tamponaddan stiphelenilen ve ekokardiografinin yapilamadigi
durumlarda tani icin kullanilabilir.

Ayakta batin grafisinde; karaciger, dalak, bobrek sinirlarinin
buyumesi, duzensizlesmesi onemli bir bulgudur.
Pnomoperitoneum varligi  gastrointestinal perforasyonda,
retroperitonealhavavarligiduedonalriptirdegorulebilmektedir.
Barsak anslarinin yer degistirmesi bir alana toplanmasi
intraabdominal kanama bulgusu olabilir. Psoas gdlgesinin
silinmesi retroperitoneal hematom varliginda, yabanci cisim
kuskusunda; sa¢ma, kursun gorilebilmekte, kemik yapilarin
rontgen incelemesi fraktir belirlemede yardimcidir. Akciger
grafisi ve ayakta direkt batin grafisinde nazogastrik sonda
ayni zamanda ozefagus ve midenin anormal pozisyonlarini da
gostererek diyafragma yirtigi tanisi konulmasinda yardimci olur
(Sekil 3).

Focused Assessment with Sonography for Trauma (FAST):
Karin boslugunda sivinin birikebilecegi yerlerde (Morrison
posu, Splenorenal aralik, Retrovezikal/Douglas posu) gdzden
gecilir. Serbest sivi konusunda oldukga duyarli olmasina karsin
parankim hasarini belirlemede ayni basari beklenemez. Kaza
yerinden kisa siirede triaj odasina ulasan hastalarda serbest sivi
birikimine neden olacak kadar sure gegmediginden FAST tetkiki
negatif sonug verebilir, dikkat edilmelidir.

BT; klinik ve FAST degerlendirmesi sonucu kesin karar
verilemeyen olgularla sinirli kalmasi énerilebilir. Ozellikle coklu
travmasi olan hastalarda kraniyal BT tetkiki planlandiginda iyi
bir koordinasyon ile karin kesitlerinin de alinmasi saglanmalidir.
Diger radyolojik tetkikler ise hayati tehdit eden bir kanama
durumu olmadiginda hastanin daha ayrintili degerlendirilmesi
surecinde farkli gorintileme yontemleri kullanilabilmektedir.



TRAVMA VE YARALANMALAR

Anjiyografi, Uretrografi, sistografi, pyelografi, mide-duodenum
pasaj grafisi diger radyolojik tetkiklerdir.

Uriner sistem travmalarinda genelde ultrason (US) veya BT
ile tani konulur. Eslik eden herhangi bir abdominal organ
yaralanmasi duslnuliyorsa kontrastli BT ¢ekilmelidir. BT yoksa
intravendz pyelografi (IVP) yapilabilir ancak IVP intraabdominal
organ yaralanmasi ile ilgili bilgi vermez.

LABORATUVAR

Laboratuvar tetkikleri olarak; tam kan sayimi (hematokrit,
hemoglobin), tam idrar tahlili (hematuri, dansite) bakilmalidir.
Saatlik idrar ¢ikisi takibi yapilmalidir. Bobrek perflizyonu
icin hidrasyon duzeyi i¢in 1 mL/kg/saat Ustu olmasi
hedeflenir. Hematulrinin miktari, varligi veya yoklugu bobrek
yaralanmasinin derecesini gostermez. Karaciger fonksiyon
testleri (aspartat aminotransferaz, alanin aminotransferaz)
karaciger travmasinda; amilaz, lipaz, amilaz klirensi pankreas
yaralanmasinda; kan ure, kreatinin, sodyum, potasyum bobrek
fonksiyonlari ve hipovolemi degerlendirmesinde onemlidir.
Travma hastalarinda glukoz takibi de diger 6nemli bir
parametredir.

Tanisal periton yikamasi: Goreceli ve kisitli bir endikasyon alani
vardir. Siddetli santral sinir sistemi travmasi veya benzeri karin
disinedenlerle acilameliyata alinan ve karin degerlendirmesinin

Sekil 3. Travma sonrasi sol diyafragma yirtigi gelisen olguda
barsaklarin sol hemitoraksa herniye oldugu izlenmektedir; kalp ve
mediastunum saga itilmistir

intraoperatif yapilmasini gerektiren durumlarda, radyolojik
bulgularla uyusmayan agir hipovolemilerde karin kanama
odagi olarak dislanamiyorsa, meme hatti altindan penetran
toraks yaralanmalarinda olasi karin i¢i yaralanmalarda, karin
muayene bulgularinda bozulma gozleniyor ve bu radyolojik
olarak izah edilmiyor ise tanisal periton yikamasi yapilabilir.
Periton icine mini laparotomi veya perkitan olarak ince bir
kateter vyerlestirilerek 10-100 mlL/kg serum fizyolojik ile
yikama yapilmasi ve yikanti sivisinin incelenmesi seklinde
gerceklestirilir. Geri alinan yikanti sivisinda >100000/mm?
eritrosit varligi; safra, bakteri, feces varligi; yuksek amilaz
(>175/dL) ve yiksek lokosit (>500/mm?®) olasi pozitif demektir,
eksplorasyon gerektirir.

AYIRICI TANI

Kiz ¢ocuklarinda olus sekli tam olarak agiklanamayan genital
travma var ise veya ¢ocuklardaki tim perineal travmalarda cinsel
istismar girisimine yonelik sorgulamali, siihheli durumlarda bu
konuda ayrica idari ve adli kayitlar tutulmalidir.

TEDAVI

Konservatif Tedavi

Yumusak doku ezilmesi, abrazyon, agik yaralarda genel yara
bakim ilkeleri uygulanir.

Dalagi korumak amaci ile baslatilan konservatif yaklasim
ozellikle ¢ocuk kint karin travmalarinda tum dinyada
yayginlik kazanmistir. Konservatif yaklasim; mutlaka cerrahi
ekip takibinde yapilmalidir. Mutlaka yogun bakim sartlarinda
yapilmalidir. Ameliyathane ve anestezi ekibi her zaman hazir
durumda olmalidir. Kan ihtiyaci karsilanabilecek durumda
olmalidir.

Non-operatif yaklasim; izole solid organ yaralanmasi disinda
laparotomi gerektiren baska bir patoloji yok ise,hemodinamik
bulgular stabilse, devam eden kanama, multipl devitalize
doku yok ise, 24 saatte 40 mL/kg’den az kan ihtiyaci oluyor ise,
tablonun net degerlendirilmesine izin vermeyen ¢oklu travma
ve ciddi sinir sistemi travmasi yoklugunda, l6semi, lenfoma
gibi bilinen patolojiler yoksa, konservatif tedavi dustndlebilir.
Toraks travmalarinda en sik gortinen patolojiler olan pulmoner
kontlizyon, pnomotoraks, hemotoraks, kot kirigi genellikle
tlip torakostomi veya oksijen destedi ve analjezikle tedavi
edilebilir, mortalite ve morbidite 6nemli oranda azalir. Penetran
yaralanma sonrasi olusmus az sayida yaralanma disinda, erken
ve ge¢ major cerrahiye ¢ogunlukla ihtiyag yoktur.

Toraks travmali tiim hastalara oksijen uygulanmali. iki damar
yolu acilmali, damar yolu acilirken kanlar alinmali, baslangig
olarak 9%0,9 NaCl veya ringer laktat solusyonu takilmalidir.
Nazogastrik sonda gastrik distansiyonu azalttigi ve akcigere
basiyi engelledigi icin takilmalidir. Hastanin tum vital bulgular
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yakindan izlenmelidir. Transflzyon icin yeterli miktarda kan
bulundurulmalidir.

Renal yaralanma siiphesi tasiyan ¢ocuklar hastaneye yatirilarak
gozlenmeli ve vital bulgular yakindan izlenmelidir. Kliguk ya
da orta dereceli idrar ekstravazasyonlari sik olarak gorulir ve
siklikla cerrahieksplorasyon gerektirmezler.Konservatiftedavide
yatak istirahati, seri abdominal inceleme, genis spektrumlu
antibiyotik, seri hemoglobin takibi, vital bulgular ve idrar
miktarinin yakindan izlemi yapilir. Major travmali hasta yakin
izleme alinmali, minor travmali hastada hematuri kaybolana
dek izlem uygulanmasi yeterli olmaktadir. Taburculukta da alti
hafta asin fiziksek aktiviteden kaginma onerilir.

Uretra yaralanmasinda; bir haftalik izlemin ardindan sistofiksten
verilen kontrast madde ile antegrad (desendan) sistografi
cekilmelidir. Ekstravazasyon yoksa sistofiks klampe edilir,
normal isemesi goriildikten sonra sistofiks kateteri ¢ikarilir.

Cerrahi Tedavi

Toraks travmali hastada erken cerrahi girisim gerektiren
durumlarin fark edilmesi ve gereginde hizlica torakotomi
yapilmasi énemlidir. Acil torakotomi endikasyonlari:

- Kalp ve blyuk damar yaralanmasi,

- Masif ve surekli intratorasik kanama,

- Major gogus duvari defektiyle birlikte agik pndmotoraks,

- Major havayolu yaralanmasi,

- Kardiyak tamponad,

- Genis 0zefagus perforasyonu,

- Diyafragma yirtigi,

- Kardiyak masaja ragmen nabiz alinamamasi.

Abdominal travmali hastada uygun sivi-elektrolit resusitasyonu
ve kan transflizyonlarina ragmen stabilize olmayan hastanin
laparotomi ile gozden gecirilmesi gerekir. Tanisal laparoskopi;
son yillarda giderek daha sik uygulanmaktadir. Direkt gorus
saglamasi yaninda cerrahi dizeltmeye de olanak saglamasi
onemli bir avantajdir. Hemodinamik olarak stabil tutulabilen
hastalarda uygulanmasi gerekir. Henliz ¢ocuk cerrahisinde
uygunlugu kanitlanmamistir.

Acil Laparotomi Endikasyonlari (Goreceli)

1. Kunt travmalarda:

- Yeterli resuisitasyona ragmen vital bulgularin stabillesmemesi,
- 24 saat icinde total kan volimundn yarisi kadar transflizyon
gerekliligi,

- Pnémoperitoneum,

- Periton lavajinda pozitif bulgular,

- Verilen sivinin toraks tlipu veya Foley sondadan gelmesi,

- Masif batin distansiyonu ile birlikte sistolik kan basincinin 80
mmHgnin altinda oldugu hipotansiyon,
- Mesane ripturd,

- Renovaskdler yaralanma,

- Ureteral kesi,

- Pankreatik-duodenal hasar,

- Rektal laserasyon.

2. Penetran travmalarda:

- Peritona penetran kursun yaralanmalari,

- Bicak yaralanmalari,

- Evisserasyon,

- Penetrasyon yerinden yapilan periton lavajinda pozitif bulgular,
- Vital bulgularin stabil olmamasi,

- Peritonit bulgulari varligi,

- Beklenmeyen kan kaybi.

Bobrek yaralanmasinda cerrahi tedavide; onarim olasi olmadigi
durumlarda nefrektomi yapilmalidir, ancak nefrektomi kararini
vermeden once karsi tarafta normal islev gosteren bir bobregin
oldugundan emin olunmalidir. Mesane yaralanmasinda; onarimi
takiben 4-5 giin Uretral kateterizasyon ya da suprapubik
kateterle drene edilmelidir. Bulber ciddi yaralanmalarda
uretroplasti uygulanmalidir. Renal yaralanma siphesi tasiyan
¢ocuklarda cerrahi girisim endikasyonlari:

- Hemodinamik instabiliteye yol acan, ozellikle genisleyen
retroperitoneal hematom ya da hemoperitoneum ile seyreden
kanamalar.

- [drar ekstravazasyonu: Lokalize kolleksiyonlar perkiitan olarak
US altinda aspire edilebilir ya da drene edilebilirler. Pelviste
yaralanma ya da Ureter avulsiyonu olan olgularda cerrahi
eksplorasyon zorunludur.

- Parcalanmis bobrek (5. derece yaralanma): Hemodinamik
stabilite saglam olsa da fonksiyon gostermeyen parcalanmis
bobregin cikartilmasi olasi komplikasyonlari engelleyebilir ve
iyilesmeyi c¢abuklastirabilir. Eslik eden diger intraabdominal
organ yaralanmasi yoksa eksplorasyon hemen yapilmamali,
birkag glin sonraya ertelenmelidir.

- Vaskiler yaralanmalar: Bilateral olgularda ve tek bobrek
varliginda acil revaskiilarizasyon yapilmalidir.

PROGNOZ

izole karin travmalarinda mortalite azdir. Politravmatize olmasi
ve kafa travmasinin eslik etmesi mortaliteyi artiran durumlardir.
Travma olgularina multidisipliner yaklasim ve erken cocuk
cerrahisi konsultasyonu onemlidir.
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GIRiS VE TANIM

Yabanci cisim; organizmanin disindan koken alip viicuda giren
veya organizma iginde bulunan bir dokudan kaynaklanip baska
bir organ ya da dokuya yer degistiren nesnedir.

Kisinin beslenme amaciyla veya farkli sebeplerle agiz ve burun
yolu ile yutaga kadar ulasan maddelerin solunum yoluna
gecerek burada belirti ve bulgulara neden olmasina yabanci
cisim aspirasyonu denir. Yine sindirilmesi mumkin olmayan
maddelerin yutaktan beslenme yollarina gecerek burada
belirti ve bulgulara neden olmasina da yabanci cisim yutulmasi
denir. Birinci durum soluk yollarinda yabanci cisim ikincisi
ise beslenme yollarinda yabanci cisim olarak adlandirilir. Bu
yabanci cisimler yutaktan daha yukarida agiz boslugunda tonsil
cevresinde ya da burun icerisinde gizlenmis olabilirler.
Yukaridaki tanimlamadan da anlasilacagi gibi, yabanci cisimler
disaridan alinabilecegi gibi bazen agizigi protezlerinin yutulmasi
ve aspire edilmesi veya mide iceriklerinin kusularak aspire
edilmesi seklinde viicudun kendi icerisinden de kaynaklanabilir.
Kati veya yari kati cisimlerin aspirasyonu solunum yollarini
tikayarak bogulma ve 6lime neden olabilecek acil ve 6nemli bir
durumdur. Yabanci cisim yutulmasi ve aspirasyonu farkli kilinik
belirti ve bulgular gosterdigi icin ayri ayri ele alinmasi uygun
olur.

Solunum vyollarindaki yabanci cisimler larinks, trakea, ana
bronslar ya da segmental brons ve daha distalde yerlesmis
olabilirler.

Beslenme yollarinda bulunan yabanci cisimler ise 6zofagus,
mide, duodenum, ince barsaklar, kalin barsaklar ve rektumda
bulunabilir.

Yabanci  cisimi  nesnenin  bulundugu bdlgeye gore
siniflandinlabilir. Agiz, burun icerisi ve yutak bdlgelerinde
kalmis olabilir. Bunun daha altinda bulunan yabanci cisimler ya
solunum yollarina ya da beslenme yollarina dogru yonlenirler.
Yabanci cisimler bir bolgede takilmis olabilecegi gibi halen
hareket halinde ve yer degistiriyor olabilir. Ornegin ucu acik
olarak yutulmus bir cengelli igne gastrointestinal sistemin
(GIS) herhangi bir yerinde mukozaya takilmis ve sabit duruyor
olabilir ya da peristaltik hareketlerle anitise dogru gitmeye
devam ediyor olabilir. Bu agidan cisimler sabit ve hareketli olarak
siniflandirlabilir.

Cisimlerin  oOzellikleri acisindan da duz  grafilerde
gorulebiliyorlarsa radyoopak, gorunmuyorlarsa radyolusent
cisimler olarak adlandirilirlar. Yine cisimler sekillerine gore
ornegin metal paralar gibi ise yuvarlak ve duz kenarli, kalem
gibi ise uzun,igne gibi ise sivri ya da bicak gibi ise keskin kenarli
olarak adlandirilabilir. Yine cisimler zararsiz inert maddelerden
ya da toksik kimyasallardan yapilmis olabilir. Yabanci cisimler
besin maddeleri gibi organik yapida ya da gunlik hayatta ¢ok
kullanilan para ve civi gibi inorganik yapida olabilir.

Genel olarak 2 cm’den genis, 6 cm’den uzun, tiras bicagi gibi
keskin kenarli ya da igne gibi sivri uclu cisimlerin komplikasyona
neden olma olasiligi bilye ve metal paralar gibi diz yuvarlak
cisimlerden daha ylksek olduklari igin riskli cisimler olarak
adlandirilabilir.

EPIDEMIYOLOJi

Yabanci cisimlerin tumi igin gercek insidans ve prevalans
bilinmiyor. Bircok aspire edilmis yabanci cisim tesadifen
bulunur, yanlis taninabilir veya hi¢ taninmazlar. Yabanci cisim
yutma ve aspirasyon olgularinin %80’i 16 yas alti cocuklardir.
(125.000/yi1L ABD). En sik 2-3 yas civarinda gorilur, cunkl bu
yasta cocuklar ellerine aldigi her seyi agzina gotirdr. En sik
yutulan nesne paradir. Yabanci cicim yutma kiz erkekte esit,
fakat aspirasyon erkeklerde iki kat fazla gorilir. Aspire edilen
yabanci cisimler, kisinin bulundugu cografyadaki yeme igcme
aliskanliklari ile iligkilidir. Tibbi ve teknik olanaklar prognoz
uzerinde etkilidir.

ETiYOLOJi VE PATOGENEZ

Olgularin ¢ogunlugu kaza sonucu olusur. Bir kismi ozellikle
eriskinlerde yasal olmayan ilaglar ve uyusturucu gibi maddeleri
saklamak ve tagsimak amaciyla kasitli veya psikiyatrik bozuklugu
olan hastalarda meydana gelir. Cocuklardaki olgularin, 6zellikle
yenidoganlarda kasit olabilecegi de akilda tutulmalidir.

Sikga aspire edilen nesneler; yiyecek (6zellikle findik ve ¢ekirdek),
disler,discilik ve tibbi aletlerdir. En sik yutulan cisimler ise metal
para ve ignedir. Asagidaki kosullar, eylemler ve islemler yabanci
cisim aspirasyonu i¢in predispozan faktorlerdir:

1. Yas (kuguk ve ileri yaslar),

2. Dikkatsizlik, tedbirsizlik, ihmal ve kasit,

E-posta: cakaradag@yahoo.com
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3.Zeka geriligi veya psikiyatrik bozukluklar,

4. Oksuiriik refleksinde bozukluk,

5. Bozulmus yutma refleksi,

6. Gelisme bozukluklari, konjenital anomaliler,
7.Biling bozuklugu, konviilsiyon,

8.lllegal cisimlerin tasinmasi (uyusturucu paketleri),
9.Yuksek riskli yiyecekler (tavuk kemigi, balik kilgigr),
10. Alkol veya uyusturucu kullanimi,

11. Genel anestezi,

12. Protez disler ya da sallanan disler, kotu dis yapisi,

13. Agiz, farenks ya da hava yolunda tani ve tedaviye yonelik
islemler,

14. Biling kaybi,
15. Maksillofasiyal travma.

PATOLOJI

Vucuda giren yabanci cisimler bulunduklari yer, kendi sekil
ve yapi ve iceriklerine gore farkli davranislara neden olurlar.
Bu yabanci cisimler larinks ve trakeaya girerek tama yakin
tikanmaya sebep olurlarsa kisinin asfiksi ile 6lumine neden
olabilirler. Cisim ne kadar buyuk ise o kadar Ust sistemlerde
takilacaktir ne kadar kuglk ise o kadar distale gidebilecektir.
Bu cisimler vicuda girdikten sonra farkli mekanizmalarla
hastaliklara sebep olurlar. En sik bulunduklar alani tikayip
organin fizyolojik islevini surdirmesini engelleyerek etki ederler.
Burunu tikayan cisim soluk almayi engeller ancak alternatif
yollari oldugundan o6luimcil degildir. Fakat trakeanin tama
yakin tikanmasi 6lduricudur. Yabanci cisim yutmalarinda en sik
gorulen komplikasyon, yutulan cismin 6zofagusta takilmasidir
(Sekil 1). Ozofagusun tikanmasi yutma fonksiyonunu bozar,daha
da ilerleyerek ileogekal valvi tikarsa tipik ileus tablosu gelisir.
Tikanma tam veya kismi olabilir. Yabanci cisim sivri veya keskin
ise mukozalari yaralayabilir veya tam kat yirtilmalara neden
olarak hem cisim hem de lumendeki diger icerik cevre alanlara
yayilarak enfeksiyona neden olur. Ornegin; barsak delinmesi
peritonit ile 6zofagus delinmesi mediastenit ile sonuglanabilir.
Sivri ve keskin kenarlari olmayan para gibi cismler uzun sure
ayni yerde kaldiklari zaman basiya bagli mukoza ulserlerine ve
delinmelere neden olabilirler.

Ana bronslarin agisi esit oldugundan, 15 yasina kadar yabanci
cisimler sag ve sol bronslara esit oranda ulasirlar (Sekil 2). Daha
buyuk hastalarda sol bronsun daha yatay bir seyir izlemesi
nedeniyle, sag tarafa aspirasyon daha sik gorulir. Aspire edilmis
organik yabanci cisimler bronslarda yangisal reaksiyonlara
ve siddetli bronkospazma neden olabilir. Nohut pargasinin
asirasyonu baslangi¢ta 6nemli bulgu vermese de iceride siserek
limenin tam kapanmasina neden olabilir. Bunlarin uzun sure
kalmalari Ulser, granulasyon dokusu ve ayrica enfeksiyon odadi
olarak diizelmeyen pnomonilere neden olabilir. Obstruksiyonun

distalinde amfizem, atelektazi, pndomoni, bronsiektazi,
mediastinit ve trakeodzofageal fistiiller, gelisebilir. Ozellikle,
24-48 saat sonrasi komplikasyon riski arttigindan, yabanci
cisimlerin erken donemde alinmasi buylik onem tasir

Dugme seklindeki kucguk piller ayni noktada takildiklarinda
icerdikleri elektrik enerjisi dolayisi ile perforasyona yol
acabilecek yaniklara neden olabilir. Bliyuk pillerin basi nekrozu
yapabilme kapasitesinden baska, bu pillerin metal yapisi
bozulursa iglerindeki toksik ve siddetli korozif maddeler sistemik
intoksikasyon ve yerel korozif yaralanmalara neden olabilirler.

Sekil 1. Yutulmus metalik cisim 6zofagusta takilmis

Sekil 2. Sol ana bronsta aspire edilmis igne



YABANCI CISIM ILISKILI PROBLEMLER

AYIRICI TANI

LABORATUVAR
Tum yabanci cisimlere 6zgu bir labaoratuvar testi yoktur.
Enfeksiyoz durumlarin ve 0zofagus perforasyonu gibi

komplikasyonlarin ayirt edilmesinde hemogram, C-reaktif
protein, sedimentasyon, rutin biyokimya, kan gazi, balgam Gram
boyamasi ve direkt incelemesi, balgam kaltird, kan kilturd ve
serolojik testler yapilabilir. Yabanci cisim aspirasyonlarinda
solunum sikintisi varsa kan gazlari degerlendirilmesi hastanin
endoskopiye hazirlanmasi ve postoperatif gozlemi agisindan
takipte onemlidir.

RADYOLOJi

Spesifik tani gorlintlileme ydntemleri ile konur. Radyoopak
yabanci cisimler diiz grafilerle gosterilebilirler (Sekil 3A, 3B).
Goguste orta hatta gorilen bir yabanci cismin 6zofagus veya
trakeada oldugunu ayirt etmek igin iki yonlu grafi alinmalidir.
Radyolusent cisimlerin arastirilmasi icin 6rnegin kontrast madde
icirilerek 6zofagusta dolma defekti seklinde gosterilebilir. Ancak
ozellikle solunum yollarinda bu turli kontrastli grafiler yerine
bilgisayarli tomografiden faydalanilir. Bu grafilerde cismin
kendisi ve/veya tikanma,atalektazi,amfizem,pnomotoraks ya da
enflamatuvar degisiklikler gibi cisme bagli bulgulari gérulebilir.
Metal yapidaki yabanci cisimle metal dedektori ile de tespit
edilip, takip edilebilir.

Radyolojik calismalar ile yabanci cismin gosterilemedigi fakat
suphenin devam ettigi olgularda gerekli goruluyor ise tani ve
ayni zamanda tedavi icin gastroskopi ya da bronkoskopi gibi
endoskopik girisimlere gereksinim duyulabilir.

Yabanci cisim aspirasyonu ayirici tanisi:
1. Krup, epiglotit,

2.Pnoémoni,

3. Bronsiolit, astim,

4. Amfizem,

5. Atelektazi,

6.Akciger apsesi,

7.Pnomotoraks,

8. Tumor,

9. Deliryum,

10. Maksillofasiyal yaralanmalarda baslangi¢ degerlendirme ve
yonetimi,

11. Pulmoner embolizm,

12. Solunum yetmezligi,

13. Tuberkiiloz.

Yabanci cisim yutma ayirici tanisi:
1. Disfaji,

2. Ozofagus timérleri,

3. Ozofaqus darligi

4. Gelisme geriligi

5.Barsak tikanmasi ve delinmesi,
6. Peritonit,

7.Agnli yutma,

8. Pndmomediastinum, pnémotoraks.

Sekil 3. A, B). Karinda tesadiifen saptanan vertebraya saplanmis igne on arka (A) ve yan grafisi (B)
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TEDAVI/PROGNOZ

Solunum ya da beslenme yollarina kagan yabanci cisimler
hayat! tehdit edebilecek acil durumlar yaratabilecegi gibi
hasta belirtisiz ve stabil de olabilir. Solunum yolundaki yabanci
cisimler belirtisiz ve stabil de olsalar, komplikasyonlara yol
acmadan derhal cikarilmasi dnerilir.

Burun ve agizda yerlesen yabanci cisimler muayene ile
gorulebilirler. Bunlar bir spekulum ve penset yardimi ile
¢ikarilabilir. Eger derinlerde yerlesmisse endoskopik tani ve
tedavi gerekebilir.

Trakea veya laringeal yabanci cisimlerin neden oldugu tikaniklik
ile birlikte gorilen solunum yetmezligi ile akut bogulma
durumunda, derhal sirta vurularak veya karni iterek yapilan
Heimlich manevrasiyla basarili bir sekilde tedavi edilebilir.

Acil gibi gérinmeyen durumlarda dahi trakeabronsial yabanci
cisimlerin yol agabilecekleri komplikasyonlar nedeniyle derhal
¢ikarilmasi onerilir. Bu nedenle yabanci cisim aspirasyonu tanisi
almis ya da yuksek oranda dusuinilen her olgunun cikartilmasi
icin bronkoskopi yapilan bir merkeze gonderilmesi gerekir
(Sekil 5).

Solunum yollarinda bulunan yabanci cisimler sert veya
bukilebilir bronkoskoplar araciligr ile hem tani konulup
hem de cikartilabilirler (Sekil 6). Cok nadiren bronkoskop ile
ulasilamayan yabanci cisimlerin torakotomi ile cerrahi olarak
¢ikartilmasi gerekebilir.

Ozofagusta bulunan tiim yabanci cisimlerin cikartilmasi veya
mideye itilmesi gerekir. Alt ugta yerlesmis riskli olmayan
cisimlerin kendiliginden mideye dismesi icin 12-24 saat

Sekil 4. Yutularak alinan metalik cisim 6zofagusu delerek disariya
cikmis

beklenebilir. Havayolu etkilenmis, yutamayan, agizdan
tukaruk akan, sepsis, perforasyon veya aktif kanamasi olan
hastalar stabil degildir. Bunlarda acil endoskopik veya
cerrahi c¢ikartilma endikasyonu vardir. Pil yutmalar da
bu grup icerisinde sayilmalidir. Piller icerdikleri elektrik
enerjisi, toksik ve korozif maddeler dolayisi ile yuksek riskli
cisimlerdir. Ozofagustaki piller acil tedavi gerektirir, iki saat
icerisinde ¢ikarilmayan piller nekroz ve perforasyona neden
olabilir bu nedenle acilen midahaele edebilecek merkezlere
gonderilmelidir. Mideye ilerlemis piller 24-48 saat sonra
grafi ile takip edilebilir eger ilerleme olmazsa endoskopik
¢itkaritmalidir.

Sekil 5. Bronstan ¢ikarilmis aspire edilmis yabanci cisimler; igne,
kemik, cekirdek ve findik parcalari

limenini tikayan organik yabanci cismin

Sekil 6. Brons
bronkoskopik gortntisu
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Genel kural olarak 6zofagustan gecen cisimlerin GiS'in diger
kisimlarindan gecebilecegi varsayilir. Midedeki yabanci cisimler
2 cm’den buyuk ise pilorda takilma olasiligi fazladir. 6 cm’den
uzun nesneler ise duodenumun kavsini donemeyebilir. Klicuk
yaslarda bu boyutlarin daha da kugulecegi unutulmamalidir. Bu
tur cisimlerin endoskopik gikarilmasi énerilir. Digerlerinin dogal
yollardan atilma olasiligi yuksektir sadece izlenmesi yeterlidir.
Ucu agik cengelli igne gibi takilma olasiligi ylksek cisimler daha
sik grafilerle izlenirken para gibi cisimler grafisiz izlenebilir. Uc
gunden uzun slre ayni yerde duran cisimlerin komplikasyon
riski nedeniyle ¢ikartilmasi distinilmelidir.

Miknatis yutulmalari ayri bir baslikta incelenmelidir. Tek
miknatis yutulmasi durumunda metal para gibi takibe alinabilir.
Teorik olarak miknatis ¢ikarilana kadar kemer tokasi ya da
metal dugmeler gibi miknatisi etkileyebilecek cisimlerden
uzak durulmalidir. Birden fazla miknatis yutulmusgsa bunlarin
birbirlerine aralarina barsak veya mide duvarini alarak
yapisabilecekleri ve arada kalan dokularda basi nekrozu yaparak
perforasyona neden olabilecekleri gerekgesi ile acil ¢ikarilmalar
gerekir. Miknatislarin 6-8 saat gibi daha sik grafilerle izlenmesi
gerekir (Sekil 7).

Ozofagus =

L

Yutulmus
Yabanca —» Mide
cisim

|

YC bagh
belirtiler

Sekil 7. Yabanci cisim yutulmalarinda tedavi algoritmasi

Keskin/Uzun |
>2-2,5 cmgap =
>5-10 cm boy

Kiint/Kisa
<2-2.5 cm gap
<5 cm boy

Diigme pil
2 den fazla miknatis

Miknatis +
miknatislanabilen YC

Gelismeleri
izle

Yutarak veya aniisten iceri sokarak GiSde paketlenmis
uyusturucu tasiyan kuryelerde bu cisimlerin dogal yollarla
¢ikarilmasini beklemek veya tum barsak irrigasyonu ile pasajin
hizlandirilmasi mumkindur. Eger tikanma ya da tasinan
ilaclara ait intoksikasyon bulgulari gelisirse acil cerrahi ya da
endoskopik ¢ikarilma gerekebilir.

Ozofagustaki yabanci cisimler sert veya biikiilebilir endoskop
ile cikarilabilir. Ozofagus Ust uctaki cisimler Magill klempi ile
dogrudan gorulerek ¢ikarilabilir veya bir foley sonda distale
itilip balonu sisirilerek disariya gekilebilir. Alt ugta takilan risksiz
cisimler buji veya nazogastrik sonda yardimi ile mideye itilebilir.
Yuksek basarisi olmasa da alt ugtaki cisimlerin, glukagon gibi
0zofagus alt sfinkterini gevseten ilaglar ile mideye gegmesi
saglanabilir.

Komplikasyona yol agmamis mide duodenum ve kolondaki
cisimler endoskopik olarak cikarilabilir. Bazen rektuma kadar
ulasmis yabanci cisim spontan ¢ikarilamaz. Bu gibi durumlarda
rektal tuse ile cisim disariya alinabilir.

Hemen Cikart

Cerrahi
diistin

Endoskopik

Basaris1z
Gikart

Kendi
cikmazsa

endoskopik
cikart

———

Hemen cikart

3-7 giin ilerlemezse
cerrahi diisiin

I~

Cerrahi
girisim
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GIRiS VE TANIM

Yanik, deri ve/veya cilt alti dokularda isi, elektrik, kimyasal
maddeler, radyoaktif veya kostik ajanlara maruz kalarak olusan
akut ve onlenebilir bir hasarlanmadir. Sosyal ve kulturel
karakteristik farkliliklara bagli olarak yanik nedenleri bolgeden
bolgeye degisiklik gostermesine ragmen,yapilan epidemiyolojik
calismalarda gocuklardaki yanik nedenlerinin Dogu ve Bati
Ulkelerinde benzer oldugunu gosterilmistir.

Cocukluk caginda en sik karsilasilan yaniklar termal kaynakli
olup, onlem alinmamasi ve/veya dikkatsizlik nedeniyle siklikla
ev kazalari sonucunda meydana gelmektedir.

Cocuklarda yanik ciddi bir mortalite nedeni oldugundan bu
hastalar travma kategorisinde dederlendirilmeli ve tedavi
edilmelidir.

EPiDEMIYOLOJi

Her yil yaklasik olarak tim dinya nufusunun %Z21’inin yaniktan
etkilendigi ve bunlarin yarisinin da ¢ocukluk yas grubundaki
hastalardan olustugu gosterilmistir. Cocuklarda yaniga bagli
mortalite orani degisik calismalarda %6-10 arasinda degistigi
gosterilmistir.

Cocuklardaki mortalite nedenleri arasinda yaniklar, hem yas
hem de bolge olarak, 2. veya 3. siralarda yer almaktadir. Sepsis

ve inhalasyon yaniklari ise en sik mortalite nedenleridir.

ETiYOLOJI/ETIYOPATOGENEZ

Yaniga neden olan risk faktorleri Ulkeden Ulkeye, bolgeden
bolgeye; halkin egitim ve kiiltlir dizeyi, sosyo-ekonomik
durumu, aliskanliklari, yasam kosullari ve cevre sartlarina bagli
olarak degisiklik gostermektedir.

Cocuk hastalarda yanik nedenleri siklik sirasina gore haslanma
yaniklari,alev yaniklari,elektrik yaniklari ve kimyasal yaniklardir.
Mortaliteye etki eden en onemli faktorlerin hastanin yasi, yanik
ylzey alani, yanigin derinligi, inhalasyon yaniklari ve yanik
ylzeyinden veya kanda izole edilen mikroorganizmalara bagli
oldugu belirtilmektedir. Yaniga bagli olarak deri butinliginin
bozulmasi ve immun yanitin bozulmasi nedeniyle yanik hastalari
enfeksiyona yatkindirlar. Sepsis yanik hastalarinda halen en
onemli mortalite ve morbidite nedenini olusturmaktadir.

Yanik nedeni ile yogun bakimda yatan hastalarda gorilen
enfeksiyonlarin sikligr yanigin yizdesine, yanigin derinligine

ve hastanin hastanede yatis slresine bagli olarak degistigi
gosterilmistir.

PATOLOJI

Deri,epidermis, dermis ve subcutis tabakalarindan olusmaktadir
(Resim 1). Derinin baslica gorevleri; cevresel fiziki etkilere karsi
bariyer, enfeksiyonlara karsi bariyer, sivi elektrolit dengesi
surdirulmesi, vucut sisinin  regulasyonu, norosensorial
fonksiyon ve D vitamini metabolizmasidir.

Termal enerji hasarinda; koagulasyon zonu (eskar), staz zonu ve
hiperemi zonu mevcuttur. Dogru ve zamaninda uygulamayla staz
zonunu hiperemi zonuna cgevirilebildigi gibi, yanlis ve gecikmis
uygulamayla staz zonu kaybina neden olarak, koagulasyon
zonunun artmasina neden olabilir (Resim 2).

Hasari belirleyen parametreler; isinin derecesi, temas suresi,
derinin kalinuigidir. Derinin kalinugini yas ve lokalizasyon
belirler. 45 °C'de 2 saatte olusan hasar 60 °Cde 2 saniyede
olabilir.

Erken donemde fizyopatolojik sirecte vaskiler permiabilite
artar, direkt termal etki olur ve enflamatuvar medyatorler
salinir. istirahat oksijen tiiketimi artar, asiri nitrojen kaybi
sonucu belirgin kilo kaybi olur. Sivi/elektrolit bozukluklari,
sodyum, su, albimin kaybi sonucu metabolik bozukluklar,
hipermetabolizma, katabolizma, malnutrisyon gorulebilir.
Derinin bitinlugl bozulur, immin sistem baskilanir. Bobrekte
hipoperflizyon olur, glomeriler filtrasyon hizi bozulur, akut
tubtiler nekroz ve miyoglobiniri olur; sonucunda akut bobrek
yetmezligi gelisebilir. Paralitik ileus/staz, ince barsak iskemisi,
bakteriyel translokasyon, endojen enfeksiyonlar olur ve
bakteriyel kontaminasyon sonucu sepsis riski artar.

KLINIiK

Yanik lokal olsa bile etkileri sistemiktir. Kardiyak arrest,
norolojik defisitler ve eksitus gorulebilmektedir. Multidisipliner
yaklasim gerekir. Uzun donemde muhtemel problemler ise
amputasyonlar/organ kayiplari, eklem kontraktirleri/fonksiyon
kayiplari, estetik problemler, psikolojik sonuglari gorulebilir.
Elektrik yaniklarinda; ritim bozukluklari,olasi sinir hasari,multipl

E-posta: celayiraysenur@gmail.com / olga_ozbay@yahoo.com
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Resim 1. Deri katmanlari

YANLIS rrlnasALE

Aoz zonu  kurtaridmig Stoz. zonu Laubedilmis

Resim 2. Yanik derecesinin dogru veya yanlis miidahaleye gore hafiflemesi veya derinlesmesi




YANIKLAR

organ yetmezligi gériilebilmektedir. inhalasyon hasari sonucu
akut solunum yetmezligi gelisebilir, gastrointestinal ulserler,
GIS kanama, anemi gériilebilir. Katekolamin desarji sonucu
insilin direnci olabilmektedir. Hiperglisemi gorilebilmektedir.

Kapali alanda dumana maruz kalmak, yuz yaniklari, burun
killarinda yanik, karbonlu balgam, solunum sayisinda artis,
sesin boguklasmasi, stridor ve wheezing varliginda inhalasyon
yanigindan suphelenilmelidir.

Yanik ile getirilen olgularda 6yki cok énemlidir. ilk sorular;
yanik etkeni, yanik alani yuzdesi, yanik derinligi ve yanik
lokalizasyonunu saptamaya yénelik olmalidir. ilk karar ise
yanigin ciddiyetini belirlemektir. Bunun icin yanik etkeni ve
derinlik iligkisi 6nemlidir.

Genelleme yapilacak olursa en basit haliyle sicak sivi yaniklari
ve su yaniklari 2. derece en masum etkendir, sit yaniklar 3.
derece, alev yaniklari 3-4. derece, elektrik yaniklari 2-4. derece,
sicak cisim temas yaniklar 3. derece, kimyasal yaniklar ise 3.
derece yaniklardir. Ancak bazen bu genellemeler yaniltici
olabilir.

Yanik alani yuzdesi hesaplamasinda; cocuklar icin modifiye
edilmis “dokuzlar kurali” kullanilir (Resim 3). Cocugun avug ici
el ayas| %1’e viicut ylizeyinin ylizde biri kadardir.

Yaniklarin Derinligine Gore Siniflandirma:

1. Birinci derece yaniklarda sadece epidermis etkilenir, agrilidir,
vazodilasyon nedeni ile eritemlidir. Yedi gin icinde skarsiz
tamamen iyilesirler (Resim 4).

2. Ikinci derece yiizeyel yaniklar, parsiyel yaniklardir. Epidermis
ve dermisinin ylzeyel tabakasini igerir, agrilidir, genellikle bul
vardir. On-on dort glinde ve skarsiz iyilesir (Resim 5).

3. ikinci derece derin yaniklarda ¢ok az canli epitel hiicresi
kalmistir, relatif olarak duyarsiz hale gelmistir. lyilesme
haftalarca surer. Genellikle hipertrofik skar ile iyilesir (Resim 6).
4. Uciincii derece yaniklar (tam kat yaniklar) da epidermis ve
dermisin tum katlari yanmistir. Yanik alani kuru, hissiz ve serttir
(eskar), agri yoktur. Tedavi cerrahidir, belirgin iz (skar) kalir
(Resim 7).

5. Dordlncl derece yaniklarda kas, tendon yanmistir. Tedavi
cerrahidir, bazen amputasyon gereklidir. Etken, genellikle alev
ve elektriktir (Resim 8).

Yanigin ciddiyetine gore siniflandirma yanik yuzey alani,
derinligine, yanan vicut bolgesine, yakici ajana gore yapilir.
Kiguk (mindr), orta (moderate) ve buyuk (major) olmak lzere (g
gruba ayrilir.

Yaniklarin Ciddiyetine Gore Siniflandirilmasi:
1. Kiiciik (minor) yaniklar:

e %10 veya daha az 2. derece yaniklar

e %2 veya daha az 3. derece yaniklar

2. Orta (moderate) yaniklar:

e %10-20 arasi 2. derece yaniklar

e %2-10 arasi 3. derece yaniklar

3. Biiyiik (major) yaniklar:

e %20’den fazla 2. derece yaniklar

e %10’dan fazla 3. derece yaniklar

« Inhalasyon yaniklari, elektrik yaniklari, yildirim yaniklari

e Baska bir travmanin eslik ettigi yaniklar (kafa travmasi,
kirtk vs.)

e Yandas hastaligin varlig
baskilanma, vb.)

¢ GOz, kulak,yiiz,el,ayak,buylk eklem ve genital bolge yaniklari.

(Diabetes mellitus, immin

TEDAVi

Cocuk vyaniklari yetiskin yaniklardan farkli olarak tedavisi
zor olmakla birlikte, cocuk cerrahisi, plastik ve rekonstriktif
cerrahi, cocuk enfeksiyon hastaliklari ve anestezi-yogun bakim
gibi bircok klinigi ilgilendiren multidisipliner bir yaklasim
da gerektirmektedir. Yanik ekibi cerrah, pediyatrik nefroloji,
pediyatrik endokrinoloji, pediyatrik noroloji, pediyatrik

Resim 3. Yanik alani hesaplanmasinda ¢ocuklar icin Modifiye
Edilmis Dokuzlar Kurali
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hematoloji,
pediyatrik
psikolog, fizik tedavi/fizyoterapist, beyin cerrahisi, pediyatrik
yogun bakim uzmanindan olusur. lyi bir laboratuvar destegi
olmalidir.

pediyatrik enfeksiyon,
metabolizma/diyetisyen,

pediyatrik  kardiyoloji,
pediyatrik  psikyatri/

Yanigin ilk tedavisi/EVDE-

Yanma sonlandirilmali ve hasta yakicidan uzaklastirilmalidir.
Elbiseler, tim takilar ¢ikarilmalidir. ilk 15 dakika icinde oda
sicakliginda akan su ile yitkanmali, hipotermiden sakinmak igin
yaniksiz bolgeler korunmalidir.

Resim 5. ikinci derece yiizeyel yanik, biiller temizlendikten sonraki
fotograf

Kimyasal yanik mevcutsa yanik alanlari bol su ile yikanmali,
ylkama esnasinda saglam deriye temastan kaginilmalidir.
Kimyasal ajani nétralize edecek maddelerin  kullanilmasi,
olusabilecek yeni 1s1 ve artacak yanik hasari riski nedeniyle
kontraendikedir.

Yanigin ilk tedavisi/HASTANEDE-

Geneldurumuiyiolan veyatis kriterlerine gore yatis endikasyonu
olmayan hastalarda mimkinse glimus silfadiazin, yoksa diger
topikal merhemlerden birisi ile yanik alaninin pansumani steril
malzeme kullanilarak yapilmalidir. Oral analjezik verilmelidir.
Gunlik pansumanlara gelmesi onerilmelidir. Tedavi sirasinda
oral alamama, kusma, siddetli karin agrisi gibi anormal bir
durum gelisirse hemen basvurmasi 6nerilmelidir.

Kicuk yaniklarin tedavisi poliklinikte veya yanik odalarinda, orta
yaniklarin tedavisi yanik unitelerinde, buylk yaniklarin tedavisi
ise yanik merkezlerde yapilir. Pansumanda kullanilan topikal
ajanlar; silver sulfadiazine, mafenide asetat, nystatin, bacitraci/
polysporin, silver nitrate, povidone-iodine, gentamisindir.

HASTANEYE YATIS ENDIKASYONLARI

¢ %10> ikinci derece yaniklar
e %2> Uglncl derece yaniklar

Resim 6. ikinci derece derin yanik
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Yuz, el, ayak, genital bolge, perine, major eklemleri kaplayan
yaniklari

inhalasyon yaniklari

Tdm elektrik yaniklari, yildirim yaniklar

Tum kimyasal yaniklar

Resim 7. Uciincii derece yanik

Resim 8. Dordlincu derece yanik

e Birlikte travmanin olmasi

¢ Daha 6nceden onemli hastaligi olmasi

¢ Hastanin sosyal ve emosyonel durumunun rehabilitasyonu
gerektirmesi

¢ Cocuk istismarindan ve ailenin ihmalinden suphelenilmesidir.

Yatis endikasyonu olan hastalarda travmanin ABCsi uygulanir.

Hava yolu agikligi/solunumun degerlendirilmesi, kan dolasimi

saglanmali (intravendz sivi), norolojik durum degerlendirmesi

yapilmali,vicut isisi normal degerlerde tutulmali, glicli analjezi

(tramadol 1 mg x kg) ve tetanoz proflaksisi uygulanmalidir.

Antibiyotik yapilmali ve saatlik idrar c¢ikisi takibi icin idrar

sondas! takilmalidir. Lidokain deri hasari bdlgesinden ani

emilim olabilecegi icin kullanilmamalidir. Solunum arrestine,

bradikardi, konvilsiyon, koma, methemoglobinemiye neden

olabilir.

inhalasyon yaralanmasi varsa hemen entiibasyon ve %100

oksijen uygulanmalidir.

Elektrik yaralanmasinda kardiyak monitdrizasyon yapilmalidir.

Kompartman sendromu varsa eskaratomi,fasyotomiyapilmalidir.

YANIKLI COCUKLARDA SIVI RESUSITASYONU

ilk 24 saat icin ringer laktat 5,000 mL/m?yanan viicut yiizey
alani +2,000 mL/m? total vicut ylzeyi (TVY)/gin olacak
sekilde yarisi ilk 8 saatte, kalan yarisi ise takip eden 16 saatte
verilmeli, ikinci 24 saatte miks mayiye gecilmeli 3,750 mL/m?
yanan viicut ylzey alani +1,500 mL/m? TVY/giin olacak sekilde
duzenlenmelidir. Farkli gelistirilmis pratik hesaplama ise;

¢ %10-30 yaniK ....coeeeveeeenee 10 cc X kg X saat
e %30-40 yanik ......occoeeeeee 15 cc X kg X saat
e %40 ve > yanik ... 20 cc X kg X saattir.

Yanik tedavisinin dinamik bir sire¢ oldugu unutulmamalidir.
idrar cikist minimum 1-2 mlL/kg/saat olacak sekilde, yiiksek
gerilime bagli ciddi elektrik yaniklarinda ise 3-4 mlL/kg/saat
olacak sekilde mayi diizenlemesi yapilmalidir.

Nutrisyon; yanikli hastada beslenme destedine erken
baslanmalidir. Mumkdin ise enteral yol kullanilmalidir. Normal
metabolik hiz; %25 yanigi olan hastalarda 1,5 kat, %40’dan fazla
ise 2 kat artmaktadir. Agirliklarinin %25’ini 3 hafta icerisinde
kaybederler. Cevre isisi 28-33 °C'de slrdurulmelidir.

Pediyatrik yaniklarda enerji ihtiyacini belirleyen formdiller;
orijinal formdl 1,800 Kcal/m?+2,200 Kcal/m? yanik olup sit
¢ocugu ve adolesanda farkli formillerle hesaplanmaktadir.
Yanikli hastanin nakli acil degildir. Once hasta stabil
edilmelidir. Tim verilere hakim olunmali, nakil edilecek
merkezdeki doktora sozel bilgi verilmis olmalidir. Transport
sirasinda 2 adet damar yolu agilmis olmali. Ringer laktatla
TVYAna gore mayi baslanmis olmalidir. Oral kesilmeli, N/G
takilmig olmali, solunumu olan hastada O, destegi, sikintisi
olan entlibe edilmis olmalidir. Narkotikler kesilmis olmali,
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hipotermi dnlenmeli, 1slak pansumanla gonderilmemeli, idrar
sondasi takilmis olmali, kardiyak ve solunum monitarizasyonu
yapilmalidir.

Gunumizde yanik tedavisinde; temel tedavi modalitesi 1.
derece yaniklarda ve yuzeyel 2. derece yaniklarda guinlik
pansuman ile reepitelizasyonun saglanmasi, Derin 2. derece
yaniklarin bir kisminda ve 3. derece yaniklardaise saglam
kalan donor sahalar kullanilarak split thickness deri grefti
uygulanir.

Buna ilaveten yanik ylizdesi fazla olan hastalarda donor saha
yetersizligi bir sorundur. Yanikta alternatif tedaviler, bir¢ok yara
ortlsd, deri analogu uUretilmistir. Fakat bu materyallerin hicbiri
henliz insan derisinin yerini tutmamaktadir. in vivo/in vitro
yuzlerce calisma yapilmistir. 1975’te Howard Green ve James
G. Rheinwald’in “Koloni biiyime teknigi/keratinosit kilturd”
yetersizdondr sahasi olan hastalarda alternatif bir ¢ziim olmasi
acisindan tarihi Gneme sahiptir. Keratinosit kultiru ile ilk basarili
klinik uygulamayi (1981) O’'Connor ve ark. yapmistir. Ancak bu
kdltlrle derinin, normal deriye benzememesi, kalitesinin dusuk
(travma, enfeksiyon vs) olmasi ve deri eklerini icermemesi cok
onemli dezavantajlari olmustur. Bu nedenle split thickness
deri grefti uygulamalari halen temel tedavi modalitesi olmaya
devam etmektedir (Resim 9).

Gunumuzde kok hicre teknolojisi kullanilarak normal insan
derisi heniiz elde edilememistir. Ulkemizde de cok merkezli
onemli calismalar yapilmaktadir.

Mortalite; 1950°li yillarda, %50°den daha fazla yanigi olan
¢ocuklarda mortalite %50'nin Uzerindeyken, gelisen modern
teknikler sayesinde glinimiizde %90 yanikli olgularda mortalite
%10'un altina inmistir. Mortalitedeki belirgin dususun nedenleri;
resusitasyonun, enfeksiyon tedavisinin, hipermetabolik cevabin
kontroluiniin, beslenmenin, yara bakiminin ve rehabilitasyonun
daha iyi yapilmasidir.

YANIK/ADLI TIP iLiSKisSi

Tum yaniklar adli olgudur. Bildirim zorunlulugu vardir. Mlidahale
icin (hayati tehlike harig) ailenin izni ya da mahkeme karari
gerekir. Hayati tehdit edici yaralanma varsa ve aile ¢ocugunu
alip gotiirmek isterse savciliklara bildirim yapmak gerekir.
(Hasta haklari yon. Madde 24- Kanuni temsilciden veya
mahkemeden izin alinmasi zaman gerektirecek ve hastaya
derhal muidahale edilmedigi takdirde hayati veya hayati
organlarindan birisi tehdit altina girecek ise, izin sarti aranmaz).
Bildirim, varsa hastane polisine, yoksa en yakin adli makama
(karakol, jandarma, savciliklar) telefonla yapilabilir. Kasit veya
ihmal sonucu olan yanik olgularinda, daha sonraki yaralanmada
olum riski cok yliksektir. Cocuk yaniklarinin degerlendirilmesinde
hekim en ust diizeyde ilgi gostermelidir.

Yanik olgularinda ¢ocuk istismarini ya da ihmalini disiindiren
bulgular:

Resim 9. Yanik yizeyine split thickness deri greftinin uygulanmais
hali gorulmektedir (Saglik Bilimleri Universitesi, Sisli Hamidiye
Etfal SUAM, Cocuk Cerrahisi Klinigi Arsivi’nden).

« Kalgalarin, perinenin ve her iki ayagin yanmasi
¢ Zebra belirtisi seklinde yanik olmasi

e Bilateral simetrik yanik

« Ekstremitelerde gorap-eldiven tarzinda yanik
e El sirtlarinda yaniklar

¢ Keskin yanik hatti

e Sigara izleri, ekimozlar

« Yanikla beraber kafa travmasi, batin travmasi
¢ Tek ebeveyn olmasi

¢ Ailenin ekonomik durumun olumsuzlugu

e Cocugun durumuna ilgisiz kalinmasi

« Kardesin, cocugun kendisinin suglanmasi.

PROGNOZ

Siddetli yaniklar ozellikle gocuk yas grubunda morbidite ve
mortalitenin en 6nemli nedenlerinden birisidir. Mortaliteye etki
eden en onemli faktorler ise hastanin yasi, yanik ylizey alani ve
yanigin derinligidir.

KORUNMA

Yanik olgularinin epidemiyolojik calismalarinin yapilmasi bir
cografik bolgedeki yanik birimleri ve acil servislerdeki efektif
yanik yonetiminin saptanmasi, risk faktorlerinin belirlenmesi,
yanik hastalarinin  gereksinimlerinin  belirlenmesi, yanik
nedenlerinin ve sikliginin diger bolgelerle karsilastirilmasi,
yanik konusunda toplumsal egitimin planlanmasi ve efektif
onleyici programlarin gelistirilmesi agisindan son derece
onemlidir. Bu calismalar ayni zamanda yanik tedavisindeki
guncel gelismelerin takibi, hasta sevkiyati ve mortalite
oranlarinin belirlenmesi agisindan da degerlidir.



YANIKLAR

Birinci hedef yanigin onlenmesi olmalidir. Yanigin en iyi
tedavisinin yanmamak oldugu vurgulanmali ve aileler yanik
konusunda bilgilendirilmelidir. ikinci hedef ise tim énlemlere
ragmen,yanik gelismis hastalarin tedavisinin ve takibinin dogru
yonetimi olmalidir.

KAYNAKLAR
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PILONOIDAL SINUS HASTALIGI

Op. Dr. Cengiz Gul, Prof. Dr. Aysenur Celayir

Saglik Bilimleri Universitesi, stanbul Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Saglik EGitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinidi,

Istanbul, Tiirkiye

TANIM VE GIRI$

1847 yilinda Anderson tarafindan tanimlanmistir. Bugunki
anlamda 1880 yilinda Hodges, Latince kil anlamina gelen
“pilus” ve yuva anlamina gelen “nidus” kelimelerini birlestirerek
“pilo-nidal” kelimesini kullandi.

Kil donmesi tibbi adiyla bilinen pilonidal sinis Latince adiyla
kil yuvasi, derinin altinda killarin toplandigi ve enfekte
olabildigi bir hastaliktir. Pilonidal pit (gamze), dogustan kuyruk
sokumunda derinin gaze seklinde ¢okuntusudur. Baslangista
sikayet vermez, addlesan doneminde killanmanin artmasi,
sinus icine giren killarin vida etkisiyle derinlere ilerlemesi,
enfekte olmasiyla kendini kanli, irinli akinti ile gosterir, ve bu
donem cok agrilidir.

EPIDEMIYOLOJI

Erkek kiz orani 3/1dir.En sik 15-35 yas arasindan gorulmektedir.
Gercek insidans, tam olarak bilinmemektedir. Yapilan bir
calismada Turkiye'de %8,8 oldugu tespit edilmistir.

ETiYOLOJI

Etiyolojisinin dogustan mi yoksa edinsel mi oldugu ile ilgili hep
tartismalar olmustur. Berberlerin parmak aralarinda gorulmesi,
¢ocuklarda hi¢ gorulmemesi, hastalikli dokunun ¢ikarilmasina
ragmen nuks etmesi edinsel teoriyi desteklemektedir.

Deri altinda olusan, genellikle ici kil dolu bu sinus/
kist iltihaplandiginda derinde bulunan kistik kor sinuste
biriken killar ve enfeksiyon nedeniyle semptomatik olur;
semptomatik oldugunda pilonidal sintus hastaligi veya
koplike olmus pilonidal sinis veya kist adi verilir. Yani
dogustan mevcut olan pilonidal sinlis genelde asemptomatik
olup tedavi gerektirmez (Resim 1). Adolesan sonrasi
killanma doneminde semptomatik oldugunda yani pilonidal
sinus hastaligi, ya da komplike pilonidal sinls/kist tedavi
edilmelidir (Resim 2).

Hastaliktan sorumlu killar, dokiilen serbest killardir. insan kill,
kenarlarinda yan ¢ikintilari olan,cam agacina benzeyen, tek yone
dogru hareket edebilen 6zellige sahiptir. Ucu deriye battiginda

geriye ¢ikamaz. Matkap, vida gibi ilerleyerek deri altinda kalir.

Kila karsi yabanci cisim reaksiyonu geliserek, enflamasyonlu bir

sislik meydana gelir. Pilonidal sinls apsesi ya da sinusun iginde

her zaman kil olmasina karsin kil folikilinin bulunmamasi,

mevcut killarin disaridan geldigini destekler. Koklesen gevsek

killar, mevcut yarikta toplanir. Strtiinme guiclyle, vida etkisi gibi

killar yarigin dibine dogru ilerler. Bir kilin girisiyle, diger killarin

girisi de kolaylasir. Erkekler daha killi, kil gdvdeleri daha serttir;

bu bolgenin 6zelligi geregdi, buradaki iki diiz deri ylizeyi arasinda

kalan kil demetleri, altta dogal emme kuvveti olan bir noktaya

dogru ilerler.

Pilonoidal sinus hastaligi olusumunda etkili faktorler: Pilonidal

gamzeli olgularda ergenlik sonrasi donemde

1. Vucudun killi olmasi ve gunlik dokilen kil miktarinin fazla
olmasi

2. Gluteal yarigin, dar ve derin olmasi sonucu, killara uygulanan
emme kuvvetinin fazla olmasi, dokiilen killarin dar ve derin
olukta uzun sure beklemesi

3. Derinin uzun sure massere ve nemli kalmasiyla kil batmasinin
kolaylagsmasi

4. Gluteal yarikta catlak, yarik ya da skar dokusu olmasi

'

F |

Resim 1. Lumbosakral bolgede killanma artisi ve pilonidal sinisu
olan bir yenidogan; muhtemelen ergenlik sonrasi

E-posta: gizdem2306@hotmail.com / celayiraysenur@gmail.com
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Resim 2. On yedi yasindaki erkek hastada pilonidal sinis. ilk kez
agri akinti ve sislik olusmus; plonidal kist gelismis halde

5. Uzun slre oturmaya bagli bolgesel travma olusmasi

6. Kotl hijyen.

Her ne kadar sismanligin etiyolojideki etkisi ispatlanamamis
olsa da siklikla sisman olgularda pilonidal sinus varsa pilonidal
sinlis hastaligi gorulmektedir.

PATOLOJI

En sik gorildigu bolge topografik anatomide, regio sacralis
(kuyruk sokumu bolgesi) adini alir. Yukarida sakrum kemiginin
tavani ile besinci omur hizasindan cekilen yatay cizgi, asagida
koksiksin ucundan ¢ekilen yatay cizgi ve yanlarda da sakrum ve
koksiks kenarlarindan indirilen dikey cizgiler olusturur.
Cogunlukla kuyruk sokumundaki deri altinda pit denilen
gukurlar, sintsler icinde killarin vakum etkisi ile vida benzeri
deri altinda toplanmasi ile olusur. Bu pilonidal gamze bazen
deriden iceriye dogru sinus traktusu seklinde uzanir. Sinls
icine giren killarin vida etkisiyle derinlere ilerlemesi, enfekte
olmasiyla kendini kanli, irinli akinti ile gosterir.

AYIRICI TANI

1. Perianal ve perirektal apseler,
2. Perianal fistdller,

Sakrokoksigeal teratom,
Spina bifida,

Fronkdl,

Postanal dermoid Kkist
mevcudiyeti),

7. Pruritus ani.

S

(@anis arkasinda dermoid Kkist

TEDAVI

Pilonidal sinus semptomatik ise yani enflamasyon, agri,
kizariklik, akinti gibi enfeksiyon bulgulari varsa; antibiyotik
verilir ve sicak kompres uygulanir (Resim 1). Akut pilonoidal
apse varsa; drene edilip, antibioterapi ve gunluk pansuman
yapilir. Konservatif yontemler; (%80’lik fenol, kavitenin
koterizasyonu, kryoterapi, gimus nitrat). Cerrahi olarak total
eksizyon yapilir.

PROGNOZ

Zamanla tekrarlayan iltihaplar neticesinde, sinus derinleserek
kemik dokuyu, koksiksi ve hatta sakrumu da infiltre edebilir
ve etrafa bir kdk gibi yayilabilir. Bazen anal kanala ve rektuma
acilabilir ki, bu durumda komplet bir fistil meydana gelir. Uzun
sure tedavisiz kalan olgularda ¢ok nadiren malignensi (skuamoz
hicreli karsinom) gelisebilir.
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