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Karin 6n duvari anomalileri
Anterior abdominal wall anomalies

Mehmet Eligevik

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Gocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Gocuk Urolojisi Bilim Dali, istanbul, Tiirkiye

Ozet

Omfalosel, gastrosizis, umbilikal herni ve ekstrofi-epispadias kompleksi en sik gérilen karin 6n duvari anomalileridir. Bu b&lim bu anom-
alilerin tani ve tedavisinin resim ve cgizimler ile anlatimi i¢in yazilmistir. Karin 6n duvari anomalilerinin tedavisinde Pediatristler ve Cocuk
Cerrahlari arasinda igbirligi yapiimaldir. Pediatrik ve yogun bakim agisindan ameliyat éncesi ve ameliyat sonrasi bakima ait ilkeler belirlen-
mistir. Ozellikle ekstrofi-epispadias kompleksi, hayat boyu takip ve tedavi gerektiren bir hastaliktir. Uzun takipte siklikla Grogenital ve eslik
eden diger anomalilerin taninip tedavisine 6nem verilmesi gerekir. Ekstrofi-epispadias-kompleks tedavisi icin hastalarin bu anomali
acisindan deneyimli Cocuk Urolojisi merkezlerine yénlendirilmesi énerilir. (Tiirk Ped Ars 2010; 45 Ozel Sayi: 29-34)

Anahtar sozciikler: Gastrosizis, omfalit, omfalosel, umbilikal herni

Summary

Anterior abdominal wall defects consists of omphalocele, gastroschisis, umblical hernia and exstrophy-epispadias complex. This section is
written for the diagnosis and treatment of those anomalies which are summarized by figures. Managment of abdominal wall defects requires
collaboration between the Pediatricians and Pediatric Surgeons. The pitfalls of preoperative and postoperative care from the respect
of Pediatrics and intensive care unit are established. Especially the exstrophy-epispadias complex is a life long diasease, special attention
for the diagnosis and treatment of mainly the urogenital and associated malformations must be given on the long term follow-up. Patient
transfer to specialized centers of Pediatric Urology, in the field of exstrophy-epispadias-complex is recommended. (Turk Arch Ped 2010; 45
Suppl: 29-34)
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Gastrosizis

Karin duvarinda gébek saginda 2-4 cm ¢apinda tam kat
aciklik olan dogumsal bir anomalidir. Goriilme sikligi 10 000
canli dogumda 2-4,9’dur (1-3). intrauterin hayatta bu aciklik-
tan, cogunlukla mide, ince ve kalin barsaklar karin disina ¢i-
kar (Resim 1). Bazen mesane, uterus, gonadlar, ¢cok nadiren
karaciger de karin disina ¢ikabilir. Cogunlukla prematire ve
dusik dogum agirlikli bebeklerdir. Jejunum ve ileumda mal-
formasyon sikigi %15-25dir (1,2). En sik atrezi, Meckel di-
vertiklll veya barsak rotasyon bozuklugu gérulir. Kromo-
zomal anomaliler nadiren olur. intrauterin hayatta amnios si-
visi ile uzun sire temasta olan barsak ylzeylerinde édem,
kalinlasma ve fibrin birikimi olur. Amnios sivi deg@isiminin bu

degisiklikleri dnleyebilecegi distunulmistir (4). Antenatal
dénemde taninabilir. Dogumu takiben disarida olan barsak-
lar, prematire dogum ve disik dogum agirigi nedeni ile hi-
potermi ve hipovolemiye egilim olur. Hemodinamik stabilite
saglanan bebeklerde cerrahi onarim yapilir. Amac barsakla-
rin ve midenin karin icine erken dénemde yerlestiriimesidir.
Clnkl dogum sonrasi disarida kalan barsaklarda 6dem ve
kalinlasma belirginlesir. Karin icine organlarin geri sokulma-
sI zorlasir. Bu durumun strmesi hipovolemi, hipotermi ve
sepsis nedenidir. Karin ici boslugun sinirli olmasi, barsakla-
rn édemli ve kalin duvarll olmasi nedeni ile barsaklar karin
icine yerlestirildiginde karin icinde basing artisina neden
olur. ileri derecede basing artisi; vena cava inferiora basi ile
karin ici organlarda ve alt ekstremitelerde ven6z dénis bo-
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zukluguna, kardiak output azalmasina, kardiopulmoner ve
renal yetmezlige neden olur. Cerrahi girisim sirasinda, karin
icinde hemodinamigi bozan basing artigi olmaz ise primer
onarim, yoksa sentetik protezler ile evreli onarm yapilir
(1,2). Gogunlukla primer onarim yapilabilir. Glnim{zde ter-
cih edilen yaklasim, dogumu takiben anestezi verilmeden,
barsaklarin Cocuk Cerrahi tarafindan karin icine asamali ola-
rak yerlestirimesi ve acikligin kapatiimasidir (Bianchi islemi)
(5). Evreli onarimda barsaklar énce silo igine alinir. Sonraki
glnlerde barsaklar silo iginden asamali olarak karin igine iti-
lirler ve en son asamada silo cikarilarak aciklik kapatilir. Ev-
reli onarimda sepsis, fistll ve barsak fonksiyonlarinin primer
onarima gbre daha ge¢ diizelmesi en énemli sorunlardir. Et-
kin barsak peristaltism ve fonksiyonu baslayana kadar total
parenteral beslenme (TPN) yapilir. Prematire ve disik do-
gum agirhig, ek olarak jejunum ve ileal atrezi olmasi, cerrahi
onarimin primer olarak yapilamayip, evreli onarim yapilmasi,
cerrahi onarim sonrasl uzun sireli mekanik ventilasyon ve
TPN yapilmasi gerekmesi ve buna bagl komplikasyon geli-
simi, intestinal yapisiklik icin cerrahi girisim(ler)de bulunul-
masl en sik gorllen sorunlardir (1-3). Mortalite orani
%5-15 arasindadir (2). Takipte gastrodzofageal refli olabilir.

Omfalosel

Omfalosel’de karin orta hatta omfalosel kesesi ile 6rtull
aciklik ve Uzerinde gébek kordonu vardir. Omfalosel intra-
uterin gelisen bir anomali olup sikhig 5000 canli dogumda 1-
2.5°dir. Omfalosel kesesi; aminion zari, Warthon j6lesi ve pe-
riton ile kaplidir. Karin duvarinda olan acikhigin ¢api genellik-
le 8-10 cm’dir. Icinde ince barsaklar ve/veya karaciger bulu-
nur (1-3) (Resim 2). Capi 4 cm ve altinda olan omfalosele
umbilikal kord hernisi denir (Resim 3). ileri derecede biiyiik
omfaloselde ayrica mide, dalak ve gonad yapilar da kese
icinde yer alabilir. Akciger hipoplazisi gérulebilir. Omfalosel
intrauterin hayatta yirtilabilir ve barsaklar amnios sivisi ile ne
kadar uzun slre temas eder ise, barsak duvarinda o kadar
belirgin 6dem ve kalinlagsma olur. Kromozomal, kardiovas-
kuler, gastrointestinal, néral tlp, iskelet sistemi ve Urogeni-
tal sistem anomalileri gérdilebilir. En sik gérilen kromozomal

Resim 1. Gastrosizis (Sayin Prof. Dr. Gonca Topuzlu
Tekant’in kisisel arsivinden izni ile ainmistir)

anomaliler Trisomi 13, 18 veya 21’dir. Fallot tetralojisi ve
ASD en sik gorilen kardiovaskdler anomalilerdir (1-3). Gas-
trointestinal sistemde en sik rotasyon bozuklugu, Meckel di-
vertikill ve patent omfalomezenterik kanal gordlir. Omfalo-
sel, Beckwith-Wiedeman Sendromu, Gersuni-Baruch Sen-
dromu, Donnai-Barrow Sendromu veya Fryns’s Sendro-
mu’nun bir bileseni olabilir (5-8). Erkek ¢cocuklarda inmemis
testis olma olasiligr yuksektir. Umbilikal kord hernisi uygun
kosullarda primer kapatilabilir. Biylk ¢apl omfaloseli ve ha-
yati tehdit eden ek anomalileri olmayan bebeklerde cerrahi
onarim yapilr. Omfalosel icindeki barsaklar ve/veya karaci-
ger karin icine yerlestirilir. Bu asamada karin ici basincinda
artis ve karaciger itilmesine bagl olarak vena cava inferior-
da bikllme ve hemodinamik instabilite gelisebilir. Boyle bir
durum olmaz ise primer onarim, olursa karin duvari agiklig
Uzeri yalniz deri ile kapatilarak; ventral herni olusturulur veya
gastrosizisde oldugu gibi silastik silo yapilir (1-3,9). Buyik
capli, hayati tehdit eden ek anomalileri olan bebeklerde kon-
servatif tedavi uygulanir. Antiseptiklerle omfalosel kesesi
boyanarak, omfalosel kesesinin yirtiimadan ve infeksiyon

Resim 2. Kompleks anomalili bir bebekte omfalosel:
Kese icinde karaciger goriilmektedir. (Sayin Prof.
Dr. Niivit Sarimurat’in kisisel arsivinden izni
ile alinmistir)

Resim 3. Umbilikal kord hernisi (Sayin Prof. Dr. Sinan
Celayir’in kisisel arsivinden izni ile alinmigtir)
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gelismeden 4-6 hafta icinde deri ile kaplanmasi saglanir.
Sonugta olusan dev ventral herni 1 yas civarinda onarilir
(Resim 4). Omfaloselde prognoz kromozomal ve ek diger
sistem anomalilerine, omfaloselin blyUkliglne, cerrahi ona-
rm sekline ve akciger hipoplazisine baglidir. Takipte gastro-
6zofageal refll olabilir.

Cantrell pentalojisi

Supraumbilikal omfalosel vardir. iginde gogunlukla yalniz
karaciger yer alir. Seffaf kese icinden diafragma acikligina
bagli olarak kalp veya sol ventrikl divertikill gérilebilir. Di-
afragmanin santral tendonunda defekt, sternum altinda
kleft, perikardial ve intrakardiak anomaliler olur (10).

Dogumsal omfalomezenterik kanal artiklan

Omfalomezenterik kanal acgikligi, bant, sinlis veya kist
olabilir. Omfalomezenterik kanal acikliginda gébekten ileal
icerik gelir. Intestinal prolapsus olabilir (Sekil 1). Omfalome-

Resim 4. Epitelize olup ventral dev herni ile iyilesen omfalosel
(Sayin Prof. Dr. Gonca Topuzlu Tekant’in kisisel
arsivinden izni ile anmstir)

Resim 5. Erkek bebekte mesane ekstrofisi (Sayin Prof. Dr. Sn
Cenk Biiyiikiinal’in kisisel arsivinden izni ile alinmistir)

zenterik kanal bantlarina bagli intestinal obstriiksiyon gelise-
bilir. Omfalomezenterik siniis gébekten akinti nedeni olabilir.
Cerrahi girisim ile omfalomezenterik kanal artiklarini iceren
alana rezeksiyon ve anastomoz yapilir (2,3,11).

Dogumsal urakus artiklar

Acik urakus anomalisinde; mesane tepesi ile gébek ara-
sl acik kanal yolu ile gébekten idrar gelisi olabilir (Sekil 2). in-
fravezikal obstruksiyona bagli olabilir. Bu nedenle acik ura-
kus saptanan c¢ocuklarda infravezikal obstruksiyon igin,
Ozellikle erkek cocuklarda posterior Uretral valv agisindan
arastirma yapilir. Urakus sinUsleri gdbekten akinti, kistleri in-
feksiyon nedenidir. Dogumsal urakus artiklarinin tedavisi
cerrahi girisimdir (2,3,11).

Resim 6. Kiz cocukta Rektus Abdominis Kas flebi (RAMF) ile
onarim yapilmis mesane ekstrofisi olgusu (Sayin
Prof. Dr. Sn Cenk Biiyiikiinal’in kisisel arsivinden
izni ile alinmigtir)

Resim 7. Kloakal ekstrofili erkek bebek (Sayin Prof. Dr. Niivit
Sarimurat ve Prof. Dr. Haluk Emir’in kisisel
arsivlerinden izinleri ile alinmigtir)
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Umbilikal herni

Gobekte olan agikliktan siklikla ince barsaklarin fitiklas-
masidir. inkarserasyon, ruptiir veya eviserasyon cok nadir-
dir. Fasyada olan halka tarzinda darliga giren barsaklar ¢o-
gunlukla rahatlikla karin igine geri déner. Umbilikal herni dui-
stk dogum agirlikh bebeklerde, Down sendromu, Trisomi
13, mukopolisakaridozis ve konjenital hipotiroidismde sikgca
gozlenir. Umbilikal herni nedeni fasya acgikligi zamanla ka-
panma egilimindedir ve hemen cerrahi girisimde bulunul-
maz. En az iki yasina kadar takip edilir. Genigligi 1 cm altin-
da olan umbilikal hernilerin kapanma olasiligr cok yuksektir.
Bes yasinda kapanmayan umbilikal herniler ameliyat edilir.
Takipte kictlme egiliminde olmayan umbilikal hernilerde er-
ken dénemde ameliyat yapilmasi disunulebilir (2,3,11).

Omfalit ve umbilikal granulom

Gobek kordonu siklikla ilk hafta icinde diser ve granlas-
yon dokusunun Uzeri 2-3 glnde epitel ile kapanir. Bazen go6-
bek kordonun diismesi 3 haftaya kadar gecikebilir ve bu ge-
cikme nedeni nétrofil fonksiyon bozukluguna bagl olabilir.
Granllasyon dokusunun Uzeri epitel ile kaplanmaz ise mukoid
ve hafif kanli bir salgi olabilir. Granillasyon dokusu hipertrofiye
olur ve uzarsa umbilikal granilom denir. Umbilikal granilom
gumus nitrat kalem ile yakilabilir veya eksize edilir. Gobek cev-
resi infeksiyona omfalit denir. Siklikla E.Coli, S.aureus veya S.
pyogenes nedeni ile olur. Sepsis, portal ven flebiti veya portal
ven trombozuna, nekrotizan fasitise neden olabilir. Basit omfa-
lit tedavisinde lokal yara bakimi ve antibiyotikli pomad uygula-
nir. Komplike omfalit durumunda sistemik antibiyotik uygula-
masl ve/veya cerrahi tedavi gerekebilir (2,3,11).

Ekstrofi-epispadias-kompleksi

Dogumsal kompleks bir anomali olup epispadias, mesa-
ne ekstrofisi, kloakal ekstrofi ve ¢cok nadir gériilen ekstrofi
varyantlarini icerir. Erkek cocuklarda daha sik goérulir. Bu
hasta grubunun tani konuldugu zaman hayat boyu deneyim-
li bir merkezde tedavi ve takip edilmesi gerekir (12-15).

Epispadias; cogunlukla mesane ekstrofisi ile birlikte olur,
izole epispadias cok enderdir. izole epispadias glaniiler, pe-
nil veya penopubik tip olabilir. Acikligi mesane boynuna uza-
nan agir epispadiasta Uriner inkontinans gortltr ve bu co-
cuklarda epispadias onarimi ile mesane boynu rekonstriksi-
yonu yapilmasi gerekir (12,15-18).

Mesane ekstrofisi; On ile 50 000 canli dogumda bir gorii-
l0r. Erkek kiz orani 2-4’dUr. En basit anlatimla bu anomaliyi
canlandirmak i¢in eger biri makasin bir ucunu Uretra yolu ile
mesane icine sokar ve diger ucu da batin tarafinda kalacak
sekilde keser ise mesane ekstrofisi olusur (12,13). Mesane
ekstrofisinde; alt batin yarisinda pubis simfizis, rektus abdo-
minis kasl ayrik olup, bu tam kat acikigin icinde, 6én duvari
boyunca acik mesane, mesane boynu ve Uretra yer alir (14).
Acik olan mesane nedeni ile mesane mukozasi goérdlir. Pe-
nis boyu kisadir, epispadias ve dorsal kordi olur. Erkek ¢o-
cuklarda dorsalde ayrik glans kanatlari ve Uretral plak vardir
(Resim 5). Mesane boynun aciklidi Uriner inkontinans nede-
nidir. Siklikla inguinal herni ve inmemis testis olur (12-15).
Kiz cocuklarda mons pubis gérilmez, bifid clitoris vardir.
Vagina girisi dar olabilir. Kizlarda i¢ genital organlarin gelisi-
mi ¢ogunlukla normaldir. Pelvis tabani kaslarinin gevsekli-
ginden dolay uterus veya rektum prolapsusu olabilir. Uriner
sistemde cogunlukla eslik eden vezikolreteral reflii vardir.
Kistik displazi, Ureteropelvik bileske darligi, pelvik bobrek, at
nall bébrek, megalreter en sik goérilen diger Uriner sistem
anomalileridir (12,14,15). Mesane ekstrofisi antenatal do-
nemde taninabilir. Dogumu takiben a¢ik olan mesane muko-
zasinin zedelenmesi Onlenmelidir. Mesane mukozasinin
uzun sire aclk kalmasi inflamasyona ve ge¢ dénemde me-
taplazi ve adenokarsinom veya squamdz hicreli karsinom
gelisimine neden olabilir.

Mesane ekstrofisinin cerrahi tedavisinde ama¢ mesane-
nin dogumu takiben kapatiimasidir. Dogumu takiben ilk 48-
72 saat icinde yapilan cerrahi girisimlerde mesane ve batin
duvar acikligi kapatilirken, pubis simfizis de esnekligi nede-
ni ile primer olarak yaklastirilabilir. Daha sonra yapilan cerra-
hi onarimlarda, pubis simfizisin ileri derecede acik oldugu ol-
gularda, veya basarisiz mesane ekstrofisi onarimlari sonrasi
pubis simfizis yaklastirimasi igcin osteotomi yapiimasi gere-

Barsak icerigi
gbbekten disari akar
INCE BARSAK

MECKEL
IVERTIKULU

Sekil 1. Acik omfalomezenterik kanal

Sekil 2. Erkek cocukta dogumsal urakus acgikhgi
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kebilir (19). Tek asamali onarimda mesane ekstrofisi ve epis-
padias onarimi ayni anda yapilir. Evreli onarimda ise mesa-
ne kapatilmasini takiben farkli zamanlarda mesane boynu
rekonstriksiyonu ve/veya epispadias onarimi yapilir (20-25).

Mesane ekstrofisinin cerrahi tedavisindeki amaclar; me-
sanenin erken dénemde kapatilarak mesane mukozasini ko-
rumak, mesanenin dolma ve bosalma déngisinu calistira-
rak mesane hacminin artmasini saglamak, mesanede disuk
basinglarda idrar birikimini saglamak, idrar yolu enfeksiyon-
larin ve bdbreklerde skar gelisimini 6nlemek, batin duvar
acikhgini kapamak, tuvalet egitiminin basladigi ddnemde (ri-
ner kontinansi saglamak, erkeklerde epsipadias onarimi,
kizlarda dis genital organlar diizeltmektir. En dnemli sorun-
lar yapilan cerrahi girisimlere bagli olarak basarisiz mesane,
mesane boynu veya epispadias onarimi, fistll veya darlik
gelisimi, batin duvari onariminin acilmasi, mesane hacminin
yetersizligi, Uriner inkontinans, erkeklerde retrograd ejaku-
lasyon, kizlarda uterus prolapsusu, idrar yollar infeksiyon-
larina bagl bébrek hasari ve psikosekstiel yakinmalardir
(12). Basarisiz batin duvar ve mesane kapatiimasi sonrasi
veya ilk cerrahi girisim olarak buyuk batin duvari acikliklari-
nin ve kiguk mesanelerin kapatiimasi icin batin duvarindan
alinan pedikdlli rektus abdominis kas flebi (Rectus Abdomi-
nis Muscle Flap, RAMF) teknigi ile de onarim yapilabilir
(26,27) (Resim 6). Mesanenin bosaltilabilmesi igin temiz ara-
Ikl kateterizasyon, ve dislk mesane hacmi icin gastroin-
testinal segmentler ile mesane augmentasyonu ve sonrasin-
da temiz aralikll kateterizasyon yapilmasi gerekebilir
(12-15,17,20-24,28,29). Temiz aralkli kateterizasyonun ba-
tindan yapilabilmesi icin appendikovezikostomi yapilabilir
(30,31). Uriner diversiyon genellikle bagarisiz onarimlar son-
rasinda nadiren yapilmaktadir.

Kloakal ekstrofi; iki yiiz ile 400 000 canli dogumda bir gé-
rUlUr. Erkek kiz orani 2’dir. Degisik buyUklikte omfalosel var-
dir. Alt batin yarisinda gelisim bozukluguna bagl olarak me-
sane ekstrofisinde oldugu gibi pubis simfizis ve rektus ab-
dominis kasi ayriktir. Bu tam agiklik icinde ekstrofik sag ve
sol mesane yarisi ve ortada son barsak (hindgut) mukozasi;
ileocekal ekstrofi yer alir. ileum son barsagda girer ve Ustteki
delikten disar dogru sarkar. Ortada duplike appendiksel
kokler yer alir. Alttaki tek veya cift delik ise kdr sonlanan son
barsaktir. Anal atrezi vardir. Erkeklerde; ayrik iki tane hemi-
fallus ve inmemis testis olur (Resim 7). Kizlarda bifid Klitoris
ve labium, Muller kanallarinda duplikasyon; mesane muko-
zasinin tabaninda ekstrofik duplike vajenler veya vajinal at-
rezi olur. Alt spinal kord anomali sikligi %50-100 arasinda
degisir. Myelomeningosel gériilebilir. iskelet sistemi anoma-
lileri; talipes equinavarus, skolyoz ve diger vertebra anoma-
lileri veya kalga c¢ikigi gorulebilir. Bébrek anomalileri siktir.
Renal agenezi, multikistik bdbrek, megalreter, hidronefroz,
renal flizyon anomalileri veya ektopi goriilebilir (12,14).

Kloakal ekstrofinin cerrahi tedavisi cok daha zor ve kar-
magiktir. EK anomalilerin taninmasi ve tedavisi g6z éniine
alinarak bir cerrahi tedavi yol haritasi cizilir. Spina bifida olan
olgularda éncelikle onarm gerekebilir. ik asamada amag

ekstrofik ileogekal segment ve kdr sonlanan son barsagin
her iki ayrik ekstrofik mesane ortasindan serbestlestirilerek
tubularizasyonu ve end stoma yapilmasi, sag ve solda bulu-
nan ekstrofik mesanelerin orta hatta birlestirilerek, kapatil-
masidir. Omfalosel ve batin alt duvar acikligi olan alanin ba-
yuklagune bagh olarak da farkl cerrahi teknikler uygulanir.
Erkek bebeklerde ¢ok kuguk fallus ve ileride gbzlenen so-
runlar: ki¢Uk penis, retrograd ejakulasyon ve psikosekstel
yakinmalardir. Bu sorunlar g6z 6nline alindiginda yenidogan
déneminde aile onami ile bebegin cinsiyetinin kiz yénde
farkllastinimasi; gonadektomi ve fallus cikarilmasi konusu
cok tartismalidir. Kiz gocuklarda mdller kanali anomalileri
icin de cerrahi tedavi gerekir. Mesane ve penis icin tedavi il-
keleri mesane ekstrofisi ve epispadias ile aynidir. Kisa Bar-
sak Sendromu olma olasiigi yuksektir. Uzun sireli tedavi
gerekir. End stomanin pull through yapilmasi ve anis olus-
turulmasi ve sonrasinda barsak egitimi yapilarak anal konti-
nans saglanabilir (12,14,32,33).
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