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YENIDOGANIN ACIiL CERRAHI HASTALIKLARI
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Cocuk Cerrahisi; yenidogan ve devam eden yastaki ¢ocuklarin bas-boyun, solu-
num, gastrointestinal ve iirogenital sistem ile ilgili cerrahi gerektiren konjenital
anomalilerin, onkolojik ve travma ile iliskili hastaliklarin cerrahi tedavisi ile il-
gilenen bir uzmanlik dalidir. Diinya da ve iilkemizde prenatal tani ve tedavilerin
gelismeye baslamasi ile ¢ocuk cerrahisinin baglangi¢ yas araligi da dogum 6ncesi
déneme inmis durumdadir (1). Ust yas sinir1 ile ilgili gesitli tartismalar yaganmig
olsa da ge¢miste kabul géren 14 yas iist sinir1 bugiin Sosyal Giivenlik Kurumu
(SGK)’nun diizenlemesi ve Tiirk Ceza Kanunun 6. Maddesine gore 18 yasini dol-
durmamis her bireyin kanunen ¢ocuk sayilmasindan dolay1 gocuk cerrahisinin
tst sinir yast da 18 olarak kabul edilmektedir (2). Cocuk ve ergenlik doneminde-
ki bazi cerrahi sorunlar eriskin yas donemi sorunlarina benzer olmasina karsin,
yenidogan donemindeki cerrahi sorunlar dogum oncesinde olusan aksakliklarla
iliskili olmas1 nedeni ile daha farkli bir yaklasim gerektirmektedir. Embriyolojik
donemdeki organogenez agamasinda sistemlerin birbiri ile olan yakin komsulu-
gu nedeni ile bazi anomalilerin tedavisi birden fazla sistemin cerrahi tecriibesini
zorunlu kilmaktadir. Ozellikle son 10 yilda yenidogan yogun bakim {initeleri ile
yetismis ¢ocuk cerrahi ve neonatoloji uzmanlarinin sayisinin artmasi ile yenido-
gan bebeklerin yagsam stiresi uzamistir (3).

20. ylizyilin hemen 6ncesine kadar yenidogan déneminde ortaya ¢ikmis kon-
jenital anomaliye sahip bebekler kaderine terkediliyordu, bu alan ile ilgili cerrahi
diizeltmeler kimse i¢in ilgi alan1 olarak goriilmiiyordu. Anestezi ve cerrahi ile ilgi-
li gelismeler bir¢ok cerrahi gelisme gibi yenidogan cerrahisi ile ilgili gelismelerin
de kapisini aralamigtir. 1870-1880 Fransa-Prusya harbinde Fransizlarin ¢ok fazla
kay1p vermesi iizerine dogan her ¢ocugun yasatilmasina karar verildigi, sonrasin-
da Fransa basta olmak iizere tiim Avrupa iilkelerinde neonatal donemdeki ¢ocuk-
larin tedavisine agirlik verildigine dair goriisler vardir. Bu gelismelerin neticesi
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ancak 1940’1l yillardan sonra alinmaya baslamis ve bagarili cerrahi girisimlerle
yasam orani yiikselmistir. Londra’da Sir Denis Browne, Boston’da Dr. William
Ladd modern gocuk cerrahisinin gelismesinde kilometre tas: isimlerden bazila-
ridir (4).

Yenidoganin cerrahi hastaliklar1 denildiginde konjenital anomaliler akla gel-
melidir. Pratik olarak bu hastaliklar cocuk cerrah1 miidahale etmezse, yasamla
bagdasmayan hastaliklar olarak tanimlanmaktadir. Oldukea genis yelpaze igeri-
sinde olan bu hastaliklarin tiimiine deginmek miimkiin olmasa da cerrahi islem
ve takip gerektirecek, ¢ocuk cerrahisinin ilgi alani ierisinde olan bas boyun, to-
raks, gastrointestinal sistem ve genitoiiriner sisteme ait one ¢ikan hastaliklara bu
calismada deginilecektir (5).

Yenidoganlar dogum haftasi, agirlik, uzunluk ve bas ¢evresine gore siniflan-
dirilmaktadir. Gestasyonel yasa gore 37-42. haftalar arasi term, 37 haftadan daha
disiik olanlar preterm, 42 haftanin tizerinde olanlar da postterm infant olarak
adlandirilmaktadir. Dogum agirligina gore siniflandirildiginda 2500-4000 gram
aras1 normal, 2500 gramdan daha az olanlar diisitk dogum agirlikli (moderatly low
birth weigt), 1500 gramdan daha diistik olanlar ¢ok diigitk dogum agirlikli (very
low birth weight) ve 1000 gramin alt1 son derece diisitk dogum agirlikl (extremely
low birth weight) infant olarak siniflandirilmaktadir. Yenidoganlar ayrica gestas-
yonel yas goz oniine alinarak dogum agirliklarina gore de siniflandirilmaktadir.
Dogum haftasina gore 10 persentilin altinda kalanlara SGA (small-for-gestatio-
nal-age), 90 persentilin iizerinde olanlar LGA (large-for-gestational-age) olarak s1-
niflandirilmaktadir (6).

Disiik dogum agirlikli yenidoganlarda cerrahi islem gerekliligi konjenital
problemlere ya da prematiiritelikten kaynaklanan uzun yatisa bagli komplikas-
yonlar olmak tizere iki kategoride incelenmektedir. Yenidogan déoneminde kar-
silagilan konjenital anomali insidansi bir ¢alismada %3 olarak belirlenmistir, bu
hastalarin ise yaklasik {icte biri anne karninda hayatini kaybetmektedir. Prenatal
ultrasonograti (USG) nin yayginlasmasiyla birlikte antenatal donemde tespit edi-
len baz1 malformasyonlar sonlandirildig1 igin bu oran giiniimiizde daha da diis-
miis durumdadir. Ayrica terminasyon karari, siklig1 nedeni ile 6zellikle Trizomi
21 (Down Sendromu)’li hastalarin tizerine yogunlagsa da hangi anomali i¢in ter-
minasyon kararinin verilip verilmeyecegi konusunda fikirbirligi yoktur. Perinata-
loji uzmanlar1 ve ¢ocuk cerrahi uzmanlarinin ortaklasa yapacaklar: konseylerde
prenatal tanili konjenital anomalili hastalarin yonetimi detaylica tartigilmalidir
(7,9).
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SOLUNUM SISTEMI

Ust hava yolu tikamikligina sebep olan Kkitleler

Yenidoganlarda tist solunum sistemi tikanikligina sebep olan kitlelere miidahale
edilmedigi taktirde hastalik morbidite ve mortalite ile sonuglanabilir. Solunum
sikintisinin belirtileri arasinda basini geriye atma, takipne, dispne, siyanoz, burun
kanad1 solunumu, supraklavikuler ve interkostal ¢ekilmeler ve hiriltili solunum
olabilir. Solunum sikintisina neden olan hastaliklar arasinda servikal yerlesim-
li teratom, noroblastom, boyunda yerlesmis trakeaya basi yapan dev lenfanjiom
veya hemanjiom, mikrognati ve koanal atrezi sayilabilir. Bu hastalarin yakin taki-
bi prenatal tan1 konulmasi ile baglar. Multidisipliner yaklasim gerekebilir. Hava-
yolunu ileri derecede tikadig1 diisiiniilen kitlelerde doguma yakin fetal Manyetik
Rezonans Goriintilleme (MRI) yapilmasi dogum sonrasindaki tedavi planina yar-
dimcr olacaktir. Elektif sartlarda ve sezeyan ile dogum gerceklestigi esnada EXIT
(Extrauterine Intrapartum Treatment) posedediiriiniin uygulanmasi gerekliligine
kars1 hazirlikli olunmalidir (9). Bu yaklasim, bebegin kordonu kesilmeden hava-
yolu agikligin1 saglamak amaci ile endotrakeal entiibasyon yapilmasi prensibine
dayanir. Entiibasyonun gerceklestirilememesi durumunda trakeostomi yapilmasi
gerekir. Ileri derecede havayolu tikanikligina neden olan teratom néroblastom he-
manjiom ya da lenfanjiom gibi kitlelerin eksizyonu iist hava yolu agiklig1 saglan-
diktan sonra yenidoaganin yogunbakimda genel durumu stabil olduktan sonra
elektif sartlarda yapilmasi gerekmektedir. Bag boyun bélgesinde yer alan kitlelerin
histo-patolojik 6zelligine gore yaklasim degismekle birlikte trakeaya basi sonu-
cunda solunum yolu tikanmigsa acil miidahale edilmesi gerekir. Solunum yolu
acik genel durumu stabil olan hastada lenfanjiom, kistik higroma ve hemanjiom
gibi vaskiiler tiimorlerde oncelikli olarak skleroterapi ajanlar1 (OK-432, bleo-
misin, ethanol vb) kullanilabilir (10). Néroblastom kendi igerisinde degiskenlik
gosteren ve davranis paterni beklentilerden farkl: olabilen bir tiimér oldugu i¢in
yakin takip edilmesi gerekmektedir (11).

Konjenital Diafragma Hernisi

Konjenital diyafragma hernisi (KDH), ¢ocuk cerrahisinin mortalitesi yiiksek has-
taliklar1 arasindadir. Gorece olarak basit bir anatomik defekt ve bunun primer ta-
miri gibi goriinmesine ragmen solunum sistemi sonuglar1 ve portal hipertansiyon
gelisimi nedeni ile mortalitesi halen yiiksektir. Periton boslugunda bulunan mide,
barsak ya da karaciger gibi i¢ organlarin siklikla posterolateral alanda bulunan
bosluktan toraksa ¢ikmasi ve akciger gelisimini olumsuz yonce etkilemesi nedeni
ile dogum sonrasinda ciddi solunum sikintis1 ve ek problemler olur (12).
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KDH yaklagik olarak 2000-5000 dogumda bir oraninda ve kizlarda biraz daha
sik olarak goriiliir. Hastalarin yaklasik olarak %30’u fetal hayatta kaybedilir. Di-
yafragmadaki defekt degisik farkli konfiigirasyonlarla ortaya ¢iksa da yenidogan-
da bahsedilen %80 oraninda sol posterolatealde goriilen Bochdalek hernisidir.
Sag tarafta goriilme siklig1 %20 oraninda ve ¢ok nadiren bilateral goriiliir. Burada
bahsedilmeyecek olan anterior/parasternal diyafragma hernisi (Morgagni) daha
nadir (%1-5) goriilmekte ve klinigi daha selim seyretmektedir (13). Hastalarin
cogu ileri yas doneminde ve tesadiifen saptanir. Morgagni hernisinin Down send-
romlu bireylerde goriilme siklig1 fazladir (14).

Embriyolojik donemin 4. haftasinda perikardin hemen altinda septum trans-
versum gelisir. Septum transversum gelisirken ploroperitoneal kanallarin sinirla-
r1 da belirlenmis olur. Sekizinci haftada bu kanallarin tizerinden pléroperitoneal
membranlar gelisir ve kanallarin kapanmasini saglar. Kanallarin kapanmasindan
sonra diyafram olusumunu agiklayan birkag teori vardir. Cogu yazar tarafindan
benimsenen goriise gore posthepatik mezensimal bir dokunun lateralden medi-
ale ve ventrale bilyiiyerek septum transversum ile birleserek diyaframin olustugu
yondedir. Diyafram olustuktan sonra 10. haftada abdomen disinda bulunan ba-
girsaklar karin icerisene donerek rotasyon ve fiksakyon hareketi yaparlar. Eger
bagirsaklar zamanindan 6nce karin igerisiden doénerlerse ploroperitoneal kanal-
larin kapanmasini engelleyerek herni olusumuna neden oldugu ve dolayis: ile
bagirsaklarin bu defektten yukari ¢ikarak akciger gelisimini engelledigine dair
gorisler de vardir. KDH ile ilgili deneysel hayvan modeli olusturmak zor oldugu
i¢in diyafram embriyogenezi yeterince aydinlatilamamistir (15).

KDH’de akcigerde baz1 degisimlerin oldugu bugiin kesin olarak bilinmektedir.
Akcigerin hem hacmi hem agirlig1 azalmistir. Bronsial dallarin sayzsi, alveol sayist
ve kalitesi, akciger parankimindeki arter sayis1 hem defekt tarafina hem de akciger
tarafinda bariz olarak azalmistir. Dogumdan sonra umblikal arterlerin kesilerek
akcigerlere oksijen girmesi ile fetal dolagimda yiiksek olan pulmoner direng diiser,
foramen ovale kapanir ve sagdan sola olan sant sona erer. KDH’li hastalarda ise
pulmoner vaskiiler diren¢ devam ettigi i¢in fetal dolasim devam eder. Buna per-
sistan fetal sirkiilasyon veya yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu denir.
Hastalardaki yiikek mortalitenin sebebi peristan dolasim ve pulmoner hipertan-
siyona neden olan akciger hipoplazisi oldugu bilinmektedir.

KDH’li hastalar giinimiizde prenatal tani ile tespit edilebilmektedir. Bu has-
talarin dogum sonrasinda agir solunum sikintisi icerisinde oldugu goriiliir. Fi-
zik muayenede abdomen kiiciik ve skafoid, toraks ise beklenenden genis oldugu
goriilebilir. Lezyon tarafinda akciger sesleri azalmis olup barsak sesleri toraksta
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oskiiltasyonla duyulabilir. Cekilen akciger grafisinde toraksta bagirsaklarin go-
riilmesi ile tani konulabilir (Resim1). Akciger hipoplazisinin agir oldugu durum-
larda hastalar yenidogan doneminden itibaren bulgu verir. Antenatal tani almig
ve dogumdan hemen sonra solunum sikintisi baglamis hastalarin mortalitesi yiik-
sektir. Baz1 hafif hipoplazili olgular dogumdan sonra tesadiifen gekilen akciger
grafisi ile de tani alabilir. Fetal hayatta ne kadar erken donemde herni olusursa
mortalite o kadar yiiksektir ya da prenatal USG’de ne kadar erken dénemde tes-
pit edilirse o kadar mortalite yiiksektir. Sag taraf hernilerde karacigerin toraksta
olmasi da mortaliteyi arttiran bagka bir faktordiir.

Resim 1: Konjenital Diyafram hernisi
Kaynak: https://radiopaedia.org/cases/congenital-diaphragmatic-hernia-5

Prenatal donemde tanisi konulan hastalar postnatal donemde tedavisinin ya-
pilacagi merkeze dogum oncesinde sevk edilmelidir. Aile tedavi segenekleri ve
prognoz agisindan bilgilendirilmelidir. Dogum igin kesin endikasyon olmasa da
ilkemiz sartlarinda planli sezeryan ile dogum yapilmas: daha uygun goriilmek-
tedir. Dogum sonrast ilk yapilmas: gerek acil cerrahi miidahale degil, bebegin yo-
gunbakim {nitesinde stabilizasyonunun saglanmasidir. Medikal tedavide temel
amag pulmoner hiepertansiyonun diizeltilmesi ve barotravma olusturmadan so-
lunum destegi saglanmasidir (16).

Tedaviye dogum salonundan baslanir. KDH’li hastalar dogar dogmaz entiibe
edilmelidir. Asla maske ile oksijen verilmemelidir. Nazogastrik sonda yerlestirile-
rek mide ve bagirsaklarin dekompresyomu saglanmalidir. Sagdan sola venéz santi
arttirmamak i¢in hastalar kiirarize edilmeden midazolom ve fentanil ile sedatize
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edilmelidir. Solunum destegi i¢cin barotravma olusturmadan mekanik ventilatérle
yiiksek frekansl ossilatuvar ventilasyon (HFOV) veya Ekstracorporeal oksijeni-
zasyon (ECMO) kullanilabilir. Glinimiizde ECMO’nun kullanim alani azalmis-
tir. Pulmoner hiepertansiyonu azaltmak i¢in nitrik oksit gibi vazodilatatorlerden
faydalanailir.

Hastanin genel durumu medikal tedavi ile stabilize edildikten sonra cerrahi
tedavi planlanir. Yenidogan doneminde olasi malrotasyon gibi bagirsak anomali-
lerini de diizeltme sans1 oldugundan acik laparotomi ile bagirsak veya i¢ organla-
rin batin igine gekilerek defektin onarilmasi 6nerilir. Defekt cogu zaman primer
stitiirler kullanilarak kapatilabilir, baz1 genis defektlerde prostetik yamalar kul-
lanmak gerekebilir. Laparotomi haricinde torakotomi yaparak veya torakoskopik
olarak defekti diizeltmeyi 6neren yaklasimlar da mevcuttur (17).

Yenidoganda pnémotoraks

Yenidogan yogunbakim iinitelerinde pnomotoraks ile oldukga sik karsilagilir (18).
Plevra yapraklar: arasina hava girmesi olarak tanimlanan pnémotoraks, yenido-
ganlarda ve ozellikle prematiire bebeklerde akciger maturasyonunun yeterince iyi
olmamasina bagl olarak daha sik goriiliir. Akciger gelisimi intrauterin 4. haftadan
baglar. Yaklasik olarak 16. haftada bronsial dallanmalar olusur ve 24. haftadan
alveol olusumu baglar. Alveol olusumu 8 yasina kadar devam eder. Yenidogan
yogunbakim {initelerinde insidans: yaklasik olarak %1°dir. Saglikli term bebek-
lerde goriilme siklig1 oldukea diisiiktiir. Prematiirite, Respiratuar Distress Send-
romu (RDS) ve Yenidoganin gegici takipnesi (Ing: Transient Takipne of Newborn)
durumlarina siklig: artar. Yogunbakim iinitesinde ya da bebek izlem odasinda
solunum sikintist siyanozu saturasyon disiikliigii olan hastada ilk akla gelmesi
gereken durum pnémotorakstir. Fizik muayenede ayni tarafta dinlemekle akci-
ger sesleri azalmis olabilir. Diiz akciger grafisi ile tan1 konulabilir (Resim 2). Acil
miidahale edilmesi gereken bir durumdur. Miidahale edilmezse mortalitesi yiik-
sektir. Hafif diizeyde olan pnomotoraksta oksijen tedavisi ile hava kagaginin ken-
diliginden diizelmesi beklenebilir. Hastalarin yaklagik yarisina tiip torakostomi
ile drenaj yapmak gerekir. Tiip torakostomi hazirligi 6ncesinde zaman kazanmak
amaci ile igne ile drenaj yapmak bazen hayat kurtarici olabilir. Klinigi diizelmeyen
hastada konjenital lober amfizem ve konjenital kistik adenomid malformasyon
(CCAM) ayirici tanisin1 yapmak ve bunun igin toraks bilgisayar tomografisi (BT)
goriilmesi gerekebilir (19).
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Resim 2: Yenidogan pnomotoraksi
Kaynak: https://radiopaedia.org/cases/neonatal-pneumothorax-with-chest-drain-in-
sertion

Konjenital Kistik Akciger Hastaliklari

Akcigerde konjenital olarak saptanan kistik hastaliklarin bir kismi ciddi solunum
sikintisina sebep olup acil miidahale gerektirse de cogu asemptomatiktir ve ileri
yaslarda tesadiifen saptanir. Bu grup igerisinde yer alan hastaliklarin ayiric1 tani-
sin1 yapmak bazen gii¢ olmaktadir. Yenidogan doneminde radyasyon riski nedeni
ile BT ¢ekilmesine ¢ok sicak bakilmadigi i¢in klinik olarak semptom gostermeyen
hastalar genellikle yenidogan doneminde akciger grafisi ile takip edilmektedir.
Bu grup igerisende Konjenital pulmoner havayolu malformasyonu (eski termi-
nolojide konjenital kistik adenomoid malformasyon), konjenital lober amfizem,
bronkojenik kist ve pulmoner sekestrasyon yer almaktadir. Prenatal tani almig
hastalarda 6zellikle mediastinal kayma gibi kotii prognoz kriterleri varsa hastalar
dogum sonrasi1 bakim ve cerrahi tedavinin yapilacagi merkezlere yonlendirilme-
lidir (20).

a- Konjenital Pulmoner Hava Yolu Malformasyonlari (KPHYM)

Akciger gelisimi esnasinda hava yollar: ile ilskili bronsial yapilarin prolifere ola-
rak hamartomatoz bir lezyona doniistiigii hastalik grubudur. Eski isimlendirmede
konjenital kistik adenomatoid malformasyon olarak bilinen bu hastalikta embriyo-
lojik donemde terminal bronsiollerde adenomatoid proliferasyon sonucunda al-
veollerin gelisiminin azalmasi ve kistik formasyona dontismesi ile karakterizedir.
Konjenital kistik akciger hastaliklarinin yaklagik %25°lik grubunu olusturur. Lez-
yonlar bronsial agacla iliski halindedir ve vaskiiler kanlanmasi pulmoner seksest-

-71-



Giincel Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 V

rasyonun aksine pulmoner sistem vasitasi ile olmaktadir. KPHYM’nun gériilme
siklig1 1/25.000-35.000 arasindadir. Herhangi bir lob veya taraf yoniinden belirgin
ozellik gostermemektedir. Akcigerde yerlesmis kistlerin boyutuna gére siniflan-
dirmas1 mevcuttur (Resim 3). Kist boyutu tipine gore 2-15 cm arasinda degisir.
En sik goriilen Tip 1 (%60-70)’dir. Tip 1 de kistler 2-10 cm boyutundadir. Tip 2
de kistler 1cm’den daha kiigiik, Tip 3 de ise 0,5 cm’den daha kiigliktiir. Antenatal
donemde tan1 almis olan hastalarin ¢ogu (%60-65) semptomatiktir, bu olgularda
cerrahi eksizyon yapilmalidir. Asemptomatik olgularda genel yaklasim 6. aydan
sonra cerrahi planlanmasi gerektigi yoniindedir. Yenidogan doneminde Pulmo-
ner hipoplaziye bagli solunum sikintisi, spontan pnémotoraks, hidropsa sekon-
der plevral efiizyonla farkedilebilir. Cerrahi operasyon yapilmayan KPHYM izle-
minde tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, bronsiektazi, akciger apsesi, hemoptizi,
pnomotoraks ve nadirende malignite gelisebilir. Ayiric1 tanida diger konjenital
kistik akciger hastaliklari ile birlikte, diyafram hernisi, konjenital pnémomi, pno-
motosel, plevral efiizyon, hemotoraks ve pnomotoraks akilda tutulmaldir. Cerra-
hi tedavi 6ncesinde tomografi ¢ekilerek hem ayirici tani yapilmali hem de cerrahi
oncesi plan yapilmalidir. Cerrahi tedavide eger tek lob tutulumu varsa lobektomi
yapilmalidir. Antenatal tani alanlarda, hidrops gelisenlerde, mikrokistik 6zellik-
te patolojik tani konulanlarda prognoz koétiidiir. Malign trasformasyon oldukea
nadir de olsa Miisin6z bronsioalveolar karsinom ve rabdomyosarkom bildirilen
olgular mevcuttur (21).

Resim 3: Konjenital Havayolu malformasyonu Tiplendirme
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b- Pulmoner Sekestrasyon

Akcigerde havayolu ile iligskisi olmayan fonksiyonsuz kistik kitle seklinde kendini
gosterir. Tum kistik akciger kitlelerinin %0,15-6.4’iinli olusturur. Embriyolojik
donemin erken agamasinda normal akciger tomurcugundan koken alan fazladan
bir tomurcugun kaudale dogru gé¢ etmesiyle olusur. Plevra gelisiminden 6nce
bu anormal go¢ olursa intrapulmoner seksetraydon (IPS), plevra olusumundan
sonra olursa ekstrapulmoner sekstrasyon (EPS) adini alir. IPS EPS’a gore dort kat
daha sik goriiliir. EPS’nun arteryel beslenmesi aberan bir damar vasitasi ile direk
abdominal aorta ile ilgkili olabilir. Vendz doniis ise direk sistemik vendz sisteme
olabilir. IPS’da venoz doniis pulmoner venler vasitasi ile inferior vena cava’ya
olur. IPS da akciger infeksiyonlar: sik goriiliirken EPS da basiya bagh sikayetler
o6n plandadir. Daha siklikla alt loblar tutulur. Sol lobun tutulumu saga gore siktir.
EPS’da eslik eden ek anomaliler olabilir. Diger konjenital kistik hastaliklarla be-
raber ayirici tanisinin yapilmasi gerekir. Diger kistik akciger hastaliklarina gore
daha az solunum sikintisina neden olur. Ayirici tani ile pulmoner sekstrasyon tes-
pit edildikten sonra cerrahi olarak eksize edilmesi gerekmektedir (22).

c- Konjenital Lober Amfizem

Konjenital Lober Amfizem (KLA), akcigerde kistik goriinime neden olan ve
hayati tehlike olusturabilecek lezyonlar icerisindedir. Amfizem terimi (Grek:
Emphysan) asir1 havalanma ve siglik anlamindadir. Nadir goriilen bir akciger
malformasyonudur. Insidanst 1/20.000-30000°dir. Akcigerlerin alveolar gelisim
evresinde meydana gelir. Embriyolojik donemde endodermal ve mezodermal
dokularin anormal etkilesimi suglanmistir. Anormal havalanmis akciger dokusu
mevcuttur. Displastik kikirdak ya da mukoza, aberan damar gibi intrensek bir
nedenle check-valv etkisi olusur. Iceri giren hava ¢ikamaz ve hiperinflasyon olur.
Solunum sikintist genellikle erken dénemde baslar. Hastalarin bityitk kismu ilk
alt1 aylik donemde semptom verir. Etkilenmis akcigere sahip hastalarin %33’
dogumda semptomatiktir. En sik (%50) iist sol lobda goriiliir. Etkilenmis lobda
asirt havalanma ve masif genisleme mevcuttur (Resim 4). Kars1 akcigere ait basi
olursa semptomatik hale gelir ve solunum sikintisi goriiliir. Semptomatik olgular-
da tedavi lobektomidir (23).
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Resim 4: Konjenital Lober Amfizem
Kaynak: https://radiopaedia.org/cases/congenitallobaroverinflation12?lang=us

SINDIRIM SiSTEMI

Ozofagus Atrezisi ve Trakeoézofajiyal Fistiil

Embriyolojik donemde 6n bagirsaktan gelisen trakeobronsiayal agacin primi-
tif bagirsak olan foregut’tan tamamen ayrilamamas: sonucunda 6zofagus atre-
zisi (OA) ve/veya trakeodzofagial fistiil (TOF) olusur. Insidans: yaklagik olarak
1/4000-5000°dir. 1940’11 y1llara kadar basaril bir sekilde tedavisi yapilamayan bu
anomalinin bugiin sag kalim oranlar1 %95’in tlizerindedir (24).

Dogum sonrasinda beslenememe, agizdan kopiik gelmesi ve nazogastrik son-
daninu ilerletilememesi ile klasik olarak tanisi konulan OA’nin prenatal USG’nin
gelismesi ile antenatal donemde tani siklig1 artmustir. Polihidramnioslu bir gebe-
de kiigiik veya hi¢ goriilemeyen mide olmast durumunda OA’den siiphe edilir
(Resim5). Ancak prenatal tanida yanhs pozitiflik orani yiiksektir. OA tanis1 ko-
nulsan hastalarin yaklasik yarisinin dogumdan sonra normal oldugu anlagilmis-
tir. Antenatal taninin olmasinin dogum sonras: tedavisinin planlanacagi merke-
ze transportu ve dogum sonrasinda beslenmeye zorlanmayacag: igin aspirasyon
pnomonisi riskini azaltmasi yoniinden 6nemi biiyiiktiir.

OA/TEF ile dogan bebeklerde ek anomali siklig1 yiiksektir. Olgularin yarisin-
dan fazlasinda ek anomali (%50-70) mevcuttur. Prematiirite insidansi da normal
saglikli bebeklere gore yiiksektir. Hastaligin prognozunu belirlemede en 6nemli
kriter ek anomali varlig1 (6zellikle kardiyak) ve prematiiritedir. Risk siniflamasi
da bu kriterler goz oniine alinarak yapilmaktadir. Waterston ve Spitz siniflamari
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prognoz ve risk agisindan giiniimiizde kullanilan siniflamalardir. Fistiilstiz atrezi
tipinde ve orofasiyal yarik defekti ile birliktelik gosteren olgularda anomali sikli-
g1da artmistir. Bazi anomalilerin birlikte gortilme sikliginin normale gore olduk¢a
anlamli bir yiizde ile saptanmasi tizerine bu anomaliler bir arada isimlendirilmis-
tir. VACTERL ad1 altinda toplanan bu anomaliler bir sendromu degil, birlikteligi
temsil eder. Bu grup icerisinde vertabra, anorektal, kardiyak, trakeotzofagial, re-
nal ve ektremite (Radius agenezisi) defektleri yer almaktadir. Olgularin yaklagik
%10-15’inde VACTERL birlikteligi bulunur. Hastalarin yaklasik ticte birinde kar-
diyak anomali bulunur. Kardiyak anomali prognozu belirleyen en 6nemli kriter-
dir. Yine OA ile birlikte CHARGE (Coloboma, kalp hastalig1, koanal aterezi, ge-
lisme geriligi, genital hipoplazi ve sagirlikla birlikte kulak deformitesi) sendromu
goriilme siklig1 artmis olarak bulunmaktadir (25).

Small Stomach

Resim 5: Prenatal donemde Ozofagus Atresizi USG
Kaynak: https://www.fetalultrasound.com/online/text/8-011.htm

OA/TEF ile ilgili farkli siniflamalar yapilmis olsa da sik olarak kullanilan 1959
yilinda Gross’un yaptig1 anatomik siniflamadir. Bu siniflamaya gore bes tip mev-
cuttur (Resim 6).

Tip a: Fistiilsiiz OA (%7)
Tip b: Ust 6zofagus fistiilii ve distal atrezi (%1, En nadir)

Tip c: Proksimal atrezi ve distalden 6zefagus fistiilii (%85, En sik)
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Tip d: Ust ve alt 6zefagus ayr1 ayr1 trakeaya fistiiliize (%1-2)
Tip e: H tipi trakeadzofagial fistiil (%4)

b O O &
41

4%

Resim 6: 1959 yilinda yapilan Gross siniflamasi

Prenatal tanis1 olmayan hastalarda klinik olarak dogum sonrasi agizdan sal-
ya akmasi, beslendikten sonra bogulma, okstiriik, siyanoz ve solunum sikintisi
gozlenir. Stiphelenilen hastada NG sondanin ilerletilememesi ve sondanin ucunu
gosteren, ayakta cekilmis diiz bir akciger grafisi ile tan1 konulabilir (Resim 7).
Aspirasyon pnoémonisi nedeni ile opakl film ¢ekilmesi artik 6nerilmemektedir.
Hastanin gekilen diiz radyograminda mide gazi ve distalde hava olmamas: fistiil-
stiz atreziyi diisiindtiriir. Eger ¢ift hava baloncugu goriiliirse (double-bouble) eslik
eden duodenal atrezi varligini gosterir (26).

Ozofagus atrezisinin cerrahi tedavisi elektif acil olarak tanimlanmaktadir.
Oncelikli olarak hastanin stabilizasyonu ve olasi ek kardiak problemler nedeni
ile kardiyolojik anomali taramasinin yapilmas: gerekmektedir. Bu hazirlik siireci
icerisinde iist pos stirekli olarak aspire edilmeli, intraveniz siv1 ve genis spektrum-
lu antibiyorikler baglanmalidir. Ekokardiyografide (EKO) konjenital anomalinin
yanisira sag aortik ark olup olmadig1 degerlendirilmelidir. Bu durumun varligin-
da bazi cerrahlar sol torakotomi ile cerrahi isleme baslamayi tercih etmektedir.
Prognozun degerlendirilmesi amaci ile ek kardiyak anomali varlig1 kaydedilmeli-
dir. Yine diiz grafide vertebral ve ekstremite anomalisi olup olmadigi, USG yapi-
larak ek renal ve gastrointestinal anomali olup olmadig1 degerlendirilmelidir. Diiz
radyogramda iki 6zofagus ucu arasindaki mesafe degerlendirilerek ameliyatin tek
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seferde mi yoksa asamali olarak yapilip yapilmayacagina karar verilir. Bu karar1
vermek ¢ok kolay olmasa da iki ucun primer anastomozla yaklastirilip yaklastiri-
lamayacag ile ilgili belirtecler mevcuttur. Yaklagik olarak 3-4 cm’den kisa uzun-
luk ya da 2-3 vertebra mesafesinde ise primer anastomoz miimkiin olabilmekte-
dir. Eger 6zofagus arasinda 4 cm’den uzun bir bosuk varsa veya 3-4 vertebradan
daha fazla bogluk bu durumda gastrostomi ve beraberinde 6zofagostomi yapmak
gerekir. Ust posun torasik inletin daha yukarisinda olmasi da tek bagina uzun
bosluk i¢in anlamlidir (27). Gastrostomiden beslenerek kilo alan yenidogan ise
elektif sartlarda gastrik transpozisyon ya da kolonik replasman ile neo-6zofagus
yapilmasi planlanmalidir.

Resim 7: Ozofagus Atrezisi
Kaynak: https://radiopaedia.org/articles/oesophageal-atresia

OA/TEF onarimi yapilan hastalar erken dénem ve uzun dénem komplikas-
yonlar1 agisindan cerrahi sonrasinda da yakin araliklarla takip edilmelidir (28).

Konjenital Duodenal Tikan1 (Duodenal Atrezi)

Duodenal tikanikliklar yenidogan déneminde sik goriilen intestinal tikaniklar-
dandir. Insidansinin 5000 ile 10000 canli dogumda bir oldugu diisiiniilmektedir.
Dogumdan hemen sonra baslayan safrali kusma, karinda sislik ve mekonyum ¢i1-
karamama geklinde belirti veririr. Ayakta ¢ekilen diiz karin grafisinde mide ve
duodenuma ait gaz golgeleri (double-bouble) goriilmesi tipiktir (Resim 8). Hasta
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kustuktan hemen sonra alinan grafilerde bu goriintii bazen goériilmeyebilir. Bu
durumda mideye NG sonda ile hava verilerek film tekrarlanabilir. Distalde hi¢ gaz
olmamasi atrezi tanisini desteklerken stenoz olmasi durumunda distalde az mik-
tarda gaz goriilebilir. Prenatal donemin ilerleyen haftalarinda bu goriiniim USG
ile tespit edilebilmektedir. Prenatal donemde polihidramnios ile birlikte double
bouble goriiniimii oldugunda trizomi 21 yoniinden amniosentez yapilmasi 6ne-
rilir. Duodenal tikaniklar intrinsik ve ekstrinsik sebeplere bagl olarak iki bashk
altinda incelenebilir. Duodenal tikanikliklar bashig: altinda siklikla duodenal at-
rezi incelense de tikanikliga sebep olabilen bagka anomaliler de olabilir. Intrinsik
tikanikliklarin sebebi duodenal bolgedeki atrezi, stenoz veya duodenal web ola-
bilirken, ekstrinsik sebepler arasinda ise aniiler pankreas, preduodenal portal ven
veya malrotasyona bagli ladd bantlari gibi basi olugturan durumlar olabilir (29).

Resim 8: Duodenal Atresi
Kaynak: https://radiologykey.com/congenital-and-neonatal-abnormalities-4/

Prenatal dénemin ikinci ayimnda 6n barsagin distal pargasi ve orta bagirsagin
proksimal parcasindan duodenum olugur. Once bagirsak duvarindaki hiicreler
prolife olur sonra rekanalizasyon teorisine gore barsak liimeni gelisir. Rekana-
lizasyonda yetersizlik olmasi durumunda atrezi gelisir. Komsulugu nedeni ile
pankreotikobilier sistem anomalileri ile beraber goriilebilir. Duodenum dista-
linde olan atreziler daha ¢ok vaskiiler kaza teorisi ile agiklanir. Atrezilerin ¢ogu
(%80) ampulla vaterinin distalinde oldugu igin safrali kusma tipiktir.

Duodenal atrezi saptandiginda beraberinde eslik etme siklig1 yiiksek olan
down sendromu mutlaka aragtirilmalidir. Duodenal atrezili hastalarin %30 unda
Down sendromu saptanir. Down Sendromlu oldugu bilinen yenidoganda beslen-
me sorunu ve kusma oldugunda duodenal atrezi mutlaka akilda tutulmalidir.
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Konjenital kalp defektleri de sik goriildiigiinden operasyon 6ncesinde mutlaka
kardiyolojik yonden inceleme yapilmalidir. Beslenemeyen, safrali kusan hastada
double bouble goriiniimii varsa operasyon i¢in bagka ek goriintiileme yapilmasina
gerek yoktur. Beraberinde distalde gaz varsa malrotasyona bagli midgut volvulus
ve safra kanali anomalileri de ayiric1 tanida akilda tutulmalidir (30).

Hasta yogunbakim {initesinde stabil hale getirildikten sonra cerrahi tedavi
planlanmalidir. Tedavide klasik olarak Kimura tarafinda tanimlanmis diamond
shape duodeno-duodenostomi yapilir.

ince barsak tikanikliklar (Jejuno-ileal atreziler)

Intestinal atreziler yenidogandaki barsak tikanikliklarinin en sik sebeplerinden-
dir. Konjenital barsak tikanikliklarinin yaklasik tigte birini olusturur. Diger se-
bepleri dudenal atrezi, kolonik atrezi ve anorektal malformasyonlardir. Jejono-ile-
al aterezilerin insidans1 1/5000’dir. Prenatal dénemde gériilen polihidramniyosla
birlikte ince bagirsaklarda hava siv1 seviyesi ve proksimalde barsak dilatasyonun
olmasi ile tan1 konulabilir. Dogum sonrasinda beslenemeyen, karin sigligi olan,
safrali kusan yenidogan igin ayakta gekilen diiz radyogramda ince barsak diize-
yinde hava-sivi seviyesi goriilmesi ve distalde gaz goriilmemesi ile tani konulabilir
(31,32).

Duodenal atrezide bahsedildigi tizere 20. yiizyilin hemen baslarinda Tandlerin
barsak atrezilerinde 6ne siirdiigii rekanalizasyon teorisi ilk baslarda benimsenmis
ancak 1952 de Louw ve Berbnar yaptiklar1 deneysel ¢aligmalarda rekanalizasyon
teorisinin yetersiz oldugunu bunun yerine bu patolojilerin vaskiiller kaza teorisi
sonucu olustugunu ortaya koymustur. Jejuno-ileal atreziler Grosfeld tarafindan
siniflandirilmigtir (Resim 9). Bu siniflama halen giintimiizde kullanilmaktadir. Bu
hastalar siklikla erken dogar ve diisiik dogum agirligina sahiptir. Bagirsaklarda sa-
dece basit bir atrezi olmayup, histolojik olatak incelendiginde mikroskobik olarak
bazi farkliliklar oldugu goriilmustiir. Myenterik ganglionlar, sinir bityiime faktorii
ve Cajal’in intertisyel hiicrelerinde patolojik degisiklikler géze ¢carpmaktadir. Bu
patolojik degisimler nedeni ile anastomoz sonrasinda da barsak motilitesi ile ilgili
sorunlar gelisebilir.

Dogum sonrasinda proksimalde olan atreziler daha ¢ok erken dénemde ken-
dini belli ederse de distalde yer alan atrezilerde kusma ge¢ olacag igin tan1 geci-
kebilir. Cekilen direkt grafi ile intestinal atreziden siiphe edilen olgularda kolon
grafisi de gekilerek hem atrezinin seviyesini hem kullanilmamis kolon olup olma-
digini tepit etmek faydali olabilir. Hastanin yogunbakimda stabilizasyonu sonra-
sinda cerrahi tedavisi geciktirilmeden yapilmaldir. Atrezik segment uglar1 kesi-
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lerek klasik teleskopik ug-uca anastomoz yapilir. Asir1 barsak rezeksiyonundan
miimkiin oldugunca kaginmak gerekir. Multiple atrezili hastalardaki en biiyiik
sorunun postoperatif donemde Kisa Bagirsak sendromu ve ona bagh sorunlar
oldugu unutulmamalidir. Distal ve proskimal bagirsak uglar1 arasinda genis cap
farki bulundugunda (proksimal genis, distal dar) balik agz1 (fish-mouth) olarak
tarif edilen anastomoz teknigi yapilir. Operasyon esnasinda malrotasyon gibi es-
lik eden malrotasyon gibi ek bagirsak anomalileri olabilecegi igin tiim bagirsak-
lar batin digina alinarak Trietz ligaminindan itibaren son bagirsak kismina kadar
dikkatlice incelenmelidir (33).

5 Type lli(b)

Resim 9: Jejuno-ileal atrezi tipleri
Kaynak: https://emedicine.medscape.com/article/409746-overview

Anorektal malformasyonlar

Anorektal Malformasyonlar (ARM) oldukga genis yelpazade yer alan bir hastalik
grubunu tanimlar. Yaklagik olarak 4000-5000 canli dogumda bir izlenir. Birbirin-
den oldukea farkli hastalik grubu oldugu i¢in ¢ok sayida yapilmis siniflamalar:
mevcuttur. Yenidoganda anal bolgede agiklig1 olmayan, mekonyum gikis: gergek-
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lesmeyen hastalara acil inceleme ve cerrahi yaklasim gerekir. Klinik ve anatomik
olarak genis bir spektrum igerisinde yer alan bu hastaliklarin tedavisinde kisiye
ve anomalinin tipine 6zgii yaklasim gerekecegi unutulmamalidir. Eslik eden kar-
diyak, bobrek, ortopedik, spinal ve sakral bolgelerle alakali anomaliler, hastaligin
prognozonu ve tedavi bagarisini etkilemektedir (34).

ARM etyolojisi heniiz tam olarak aydinlatilamamistir. Embriyolojik donemin
ti¢lincii haftasindan itibaren embriyonun kaudal kismindaki {i¢ adet olusum, klo-
aka ad1 verilen tek bir bosluga agilir. Bu olusumlar rektumu olusturacak hindgut,
triner sistemi olusturacak allontois ve genital sistemi olusturacak mezonefrik ka-
naldir. Allontois ve mezonefrik kanal erken déonemde tirogenital siniis ad1 altinda
birlesik haldedir. Urogenital siniis rektumun oniinde iireorektal plak ile ayrilmis
halde kloakaya a¢ilmaktadir. Baglangictaki problem ne olursa olsun ARM sonugta
irorektal septumun inisindeki problemlerden kaynaklanmaktadir. Baz1 sitogene-
tik ve molekiiler diizeyde yapilan ¢alismalarda bu anomalinin bazi gen gruplari
ile iligkisi saptanmus, farkli fenotipte hastaliklarin olmasinda bu iligkili gen mu-
tasyonlarinin sorumlu olabilecegi diistintilmiistiir (35).

Bu anomaliyi tanimlamak i¢in ¢ok farkli siniflamalar yapilmistir. Bu sinifla-
malarin bir kismi terkedilmis, bir kismi ise halen kullanilmaktadir. En sik kulla-
nilmis olan {i¢ siniflama asagida 6zetlenmistir (36) (Resim 10).

Normal missing or closed off Opening in wrong place and too small Rectum connects to vagina Cloaca: all three form a single opening

Resim 10: Anorektal Malformasyon Siiflandirilmasi
Kaynak: https://surgery.ucsf.edu/conditions--procedures/anorectal-malformation.aspx

1. Wingspread siniflandirilmasi (1984): Anatomik bie siniflamadir. Levator ani
kasini i¢ine alan ¢izgili kas kompleksi referans alinarak rektumun yeri belir-
lenir. Levatorun altinda olan defektler algak tip tistiinde olanlar yiiksek tip ve
ayni seviyede olanlar ise orta (intermediate) tip olarak siniflandirilir.

2. Pena siiflamasi (1995): Cerrahi bir siniflamadir. Kolostomi yapilip yapilma-
yacagina karar verilir.
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3. Krickenbeck Siniflamasi (2005): Daha basit bir siniflamadir. Sik ve nadir go-
rillen tipler olarak iki baslik altinda toplanmuistir.

Ulkemizde yaklasik olarak yilda 300 civarinda ARM’lu bebek dogdugu tah-
min edilmektedir. Bu hastalar dogum sonras: tespit edilir edilmez yogunbakim
tinitesinde takibe alinmaldir. Yenidoganin genel durumu stabil hale getirildikten
sonra malformasyonun tipi belirlenmeli, ek anomali olup olmadig: arastirilmali

ve tedavisi planlanmalidir.

Prenatal donemde yapilan USG’de dilate kolon, hidrokolpos ve oligohidram-
nios gibi baz1 bulgular varsa ARM yoniinden hasta yakini bilgilendirilmelidir.
Prenatal tanisi olmayan hastalarda dogum sonrasinda dikkatli bir fizik muayene
ile olgularin ¢ogunda tani ve tedaviye iliskin ipuglarina ulagilabilir. Mekonyum
¢ikaramamis veya barsak tikanikligi bulgulari olan bebekte inspeksiyonla aniis
acikliginin olup olmadigina varsa anal agikligin yerinin dogru olup olmadigina
bakilir. Agikliktan 2 cm ileriye kadar kateter ilerletilerek acikligin devaminin olup
olmadigina bakilir. Gluteal olugun olmadigi, diiz bir perinenin oldugu durum-
larda yiiksek tip atrezi oldugu disiiniiliir. Fizik inceleme esnasinda sadece bir
membranla oriitiilii daha basit bir defektle kargilasilabilir. Erkeklerde skrotal rafe
ve Uretral meatus dikkatli incelenmeli, olas1 mekonyum varliginda rektotiretral
fistiil akla gelmelidir. Kiz olgularda agiklik sayisina dikkat edilmelidir. Kiz yenido-
ganlardaki ARM’un ¢ogunun vestibiiler fistiil seklinde oldugu unutulmamalidir.
Rektovajinal fistiil siklig1 zannedilenin aksine olduk¢a azdir. Penaya gére bu ano-
malilerin biiyiik kismi persistan kloakanin varyantidir. Izole rektal atrezi erkek-
lerde daha siktir. Hasta dogum sonrasinda opere edilmek i¢in acele edilmemelidir.
Radyolojik incelemeler heniiz yeterli basing olusmadig: igin ilk 24 saatten once
yapilmamalidir. Cekilen grafide bagirsagin son kisminin karin igerisinde oldugu
ve anal agiklikla baglantisinin olmadig: izlenmektedir (Resim11). Tani konulduk-
tan sonra oncelikli olarak hastanin beslenmesi kesilmeldir. NG sonda takilarak
dekompresyon yapilmali, intravendz sivi destegi ve genis spektrumlu antibiyotik
baslanmalidir. Ek anomali taramasi i¢in EKO ve Renal USG yapilmalidir. Renal
agenezi, Vezikoiireteral Reflii (VUR), Norojenik mesane, Renal displazi eslik ede-
bilen iiriner sistem anomalilerindendir. Hastalarin yaklagik %25’inde gergin kord
(tethered cord) birlikteligi goriiliir. Filum terminalenin intravertebral fiksasyonu
olarak tanimlanan bu anomali eslik ettiginde {riner sistem semptomlar1 ve alt
ekstremiteye ait duyusal ve motor sinir bozukluklar: gelisebilir. Direk grafi ile sak-
ral oran hesaplandiginda, hastanin ileriki donemde diskilamasinin istemli olup
olmayacag (kontinans) hakkinda fikir verebilir. Sakral oranin 0,7’nin iizerinde
olmasi fonksiyonel prognozun (istemli kontinans) iyi olacagina bir isarettir.
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HORIZONTAL BEAM

Resim 11: Anorektal Malformasyon Lateral table grafi
Kaynak: https://radiopaedia.org/articles/anal-atresia

Anorektal malformasyonun tedavisinin yonetiminde en énemli konu kolosto-
mi agilip agilmayacagidir. Anomalinin tipine gore kolostomi agilip sonra definitif
cerrahi yapilabilir veya direk primer onarim (Anoplasti, Posterior Saggital Anop-
lasti; PSARP) yapilabilir. Genel yaklasim olarak stabil hale getirilmis yenidogan
icin 36-48 saati gectikten sonra ¢ekilen invertogram veya lateral table grafiden
sonra, koksiksin 1 cm inferiorunda kalan atrezilerde kolostomi yapilmadan ona-
rim yapilabilir. Koksiksin iizerinde kalan atrezilerde kolostomi yapilir. Perineal
fistiil durumunda hem erkek hem kiz hastada kolostomi yapilmadan anoplasti
yapilabilir. Ozellikle erkek hastada Rektobulbar-rektoprostatik-rektovezikal fistiil
ve fistiilstiz atrezi durumunda kolostomi agilir. Kiz hastada persistan kolaka, rek-
tovajinal fistiil ve fistiilstiz atrezi durumunda bagirsak sonu koksiksin tizerinde
ise kolostomi agilir. Rektovestibiiler fistiil igin ise fikirbirligi yoktur. Kolostomi
acilmasini 6nerenler ve kolostomi a¢ilmadan primer onarim yapilmasini 6neren-
ler vardir (37).

Mekonyum iligkili hastaliklar

Mekonyum ileusu, mekonyumun yapiskan, koyu kivamli hale gelerek barsak lii-
menini tikayacak derecede sertlesmesi, bunun sonucunda da mekonyumun tah-
liye edilememesi ve ileus tablosunun olusmasina denir. Siklikla Kistik fibrozis
(KF) varliginda meydana gelir. KF’in en erken klinik bulgusu mekonyum ileusu
(MI)’dur. Dogum sonrasinda abdominal distansiyon, safrali kusma ve mekon-
yum cikisinda gecikme seklindedir. 1900°1ii yillarin ilk ceyregi gectikten sonra
tanimlanmis olan bu hastaligin KF ve pankreatik enzim yetersizligi ile birlikteli-
gi ortaya konulmustur. 1948 yilinda cerrahi olarak, 1969 yilinda ise hiperosmo-
lar lavmanlarla tedavi edilebilecegi anlasilmistir. Mekonyum ileusu bugiin kistik
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fibrozisin bir bulgusu olarak diistiniilmekte ve cerrahi girisim gerektirmeden bii-
yiik ¢ogunlugu tedavi edilmektedir (38).

Kistik Fibrozis otozomal resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. Yedinci
kromozomun uzun kolunda bulunan Kistik Fibrozis Transmembran Regiilator
(CFTR) geninde mutasyon vardir. Esas olarak solunum sistemi, gastrointestinal
sistem, safra yollar1, pankreas ve iiriner sistemi etkilemektedir. Hastalarin yak-
lagik olarak %20’sinde M1 gelisir. Mekonyum ileusu gelisen hastalarin prognozu
kotiidiir. Dogum sonrasinda mekonyumda gecikme olan, safrali kusmast olan ve
batin distansiyonu olan hastada mekonyum ileusu ve KF akla gelmelidir. Ayakta
gekilen diiz radyogramda hava siv1 seviyesi, komplile olmus vakalarda perforas-
yona bagli diyafragma altinda serbest hava ve goriildiiglinde mekonyum ileusu
i¢in tipik sayilacak dital ileumda “sabun kopiigii” veya “buzlucam” gortintimidiir.

Mekonyum ileusunun tedavisi klinik yaklasima goredir. Hastalar yogun ba-
kim tinitesinde stabil hale geritildikten ve antibiyotik tedavisi baglandiktan sonra
basit tipte hiperozmolar suda ¢oziinen opak maddeler verilerek lavman yapilir.
Takip esnasinda mekonyum ¢ikarmayan hastalar N- asetilsistein ile tekrar rektal
lavman yapilabilir. Hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda heperozmolar lavmanlarla
mekonyum c¢ikisi saglanabilmektedir. Lavmanlarla sorun ¢oziilememis hastalarda
ve komplike olmus olanlarda cerrahi tedavi giindeme gelmektedir (39).

Malrotasyon ve Orta barsak volvulusu

Malrotasyon; embriyolojik donemde bagirsagin rotasyonunun gesitli agamalarda
tamamlanamamasi ile degisik seviyelerde anatomik varyasyon olusmasini tanim-
lar. Malrotasyonla ilgili ¢esitli klinik sorunlar olusur. Bagirsaklarda gesitli diizely-
lerde tikaniklik ve potansiyel olarak bagirsak volvulusu en 6nemli klinik sonugtur.
Intestinal sistemin embriyolojik donemde tam olarak yapmasi gereken rotasyon
ve fiksasyonun haricindeki tiim durumlar malrotasyon bashg: altinda incelenir.
Asemptomatik olabilecegi gibi, duodenal tikaniklik ve volvulusa neden olup fetal
seyredebilir. Antenatal donemdeki kayiplar ve asemptomatik olgular nedeni ile
gercek insidansi bilinmemektedir. Otopsi ¢alismalar1 ve semptomatik olgular bir
arada degerlendirildiginde yaklasik olarak toplumun %1’inde malrotasyon olabi-
lecegi diisiiniilmektedir. Genel olarak 5000-6000 canli dogumda bir goriildiigiind,
baryumlu ¢alismalarda ise 500 olguda bir goriildiigiinii bildiren galigmalar mev-
cuttur. Olgularin yaklasik %90 1n1 bir yas igerisinde ve gogunlugu ilk bir ay igeri-
sinde bulgu verir. Yenidogan doneminde klinik 6nemi olan durum nonrotasyon
veya inkomplet rotasyondur ve bunun sonucunda gelisen orta bagirsak volvulu-
sudur. Tani1 ve tedavide gecikme yasanmast durumunda genis barsak rezeksiyonu
ve mortalitesi yliksek Kisa Bagirsak sendromu gelisebilmektedir (40).
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Malrotasyon olgular1 konjenital Ladd bantlarinin olusturdugu basida veya vol-
vulus durumunda semptomatik hale gelirler. Volvulusun klinigi ani baslangich
ve dramatiktir. Huzursuzluk, ajitasyon, kusma, emmede azalma, vendz doniisiin
bozulmasina bagli batin distansiyonu ve rektal kanama goriiliir. Tan1 konulama-
yan hastalar perforasyon, peritonit ve sok sonucunda kaybedilir. Tanida gecikme
olmas1 durumunda genis barsak rezeksiyonuna bagli olarak kisa barsak sendromu
gelisebilir.

Malrotasyonda gelisebilecek klinik bulgular; Akut duodenal obstriiksiyon,
kronik duodenal obstriiksiyon, akut midgut volvulus, kronik midgut volvulus,
kolon obstriiksiyonu ile birlikte ters rotasyon, internal herniler, ¢ekal volvulus,
asemptomatik/minimal semptomatik malrotasyondur. Yenidogan déneminde
klinik 6nemi olan ve mortal seyreden tablo akut midgut volvulustur.

Malrotasyonun tanisinin konulmasindaki en 6nemli agama klinik olarak siip-
he edilmesidir. Huzursuzlugu, kusmasi, batin distansiyonu hizli gelisen hastada
mutlaka ayirici tanida yer almalidir. Direk karin grafisinde bagirsaklarin bir ta-
rafa dogru toplanmasi, opakli tist gastrointestistinal ¢aliymalarda duodenumun
C yapmadan direk asagiya dogru inmesi marotasyon agisindan tipiktir (Resim
17). Cekumun yerlesimine baglh olarak tani1 konulmasi amaci ile kolon grafisi ¢e-
kilebilir ancak ¢ekumun yerinin normal olmasi volvulusu ekarte ettirmez. Dopp-
ler USG’de mezenterik damarlarin yerini gostermek volvulus agisindan anlamh
olabilir. Siiperior mezenterik ven (SMV) normalde Siiperior mezenterik arterin
(SMA) hemen saginda yer alir. Malrotasyonda SMA hemen SMV’nin 6niinde lo-
kalize olur. Midgut volvulus gelistiginde hiperdinamik pulsasyonlar goriiliir (41).

Midgut volvulusta tedavi acil cerrahidir. Hastaya siv1 resisiitasyonu ve genis
spektrumlu antibiyotik tedavisi baglanir baglanmaz zaman kaybetmeden laparo-
tomi yapilip bagirsaklar batin digina alinmali. Saatin tersi yoniinde gevrilerek vol-
vulus agilmali, mezo kokii rahatlatilmalidir. Ladd prosediiriine uygulanarak dou-
denal bolgedeki bantlar temizlenmelidir. Bagirsak dolasiminin ¢ok bozuk oldugu
durumlarda genis rezeksiyondan kaginmak amaci ile bagirsaklar karin igerisine
yerlestirilerek batin kapatilmali, 36-48 saat sonra ikinci kez hasta agilarak (second
look) degerlendirme yapilmadir (42).

Omfalosel ve Gastrosizis

Omfalosel ve Gastrosizis en yaygin olarak goriilen konjenital karin defekleridir.
Cocuk cerrahi pratigi esnasinda sik karsilagilan bu iki hastaligin yaklasik insdans:
1/4000-5000 arasindadir. Prenatal USG ile bu hastaliklarin tanisi erken dénem-
de konulmakta ve tedavisi planlanabilmektedir. Omfalosel ve gastrosizis tedavisi
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yenidogan yogunbakim iinitesi olan bir merkezde, neonatoloji ve ¢ocuk cerrahi
uzmaninin varliginda yonetilmelidir. Tedavi hedefi her iki anomaliye ait karin de-
fektlerinin kapatilmasi ve ek anomalilerin diizeltilmesidir. Her ne kadar iki ano-
mali birbirine benzer goriilse de embriyolojik donemdeki olus mekanizmas: ve
tedavi yaklagimlar: farklidir (43).

Omfalosel; iginde bagirsaklar veya karacigerin de oldugu, iizerinde gobek kor-
donu olan kese seklinde bir defekttir. Kesenin i¢i periton zari, digt amniyon zari,
ortasi ise wharton jeli ile kaphidir. Gastrosizis ise karin sag tarafta tizerinde kese
olmadan barsaklarin direk disarida bulunmasidir. Kapali bir kese bulunmaz ve
gobek normal yerindedir. Bagirsaklar disarida oldugu i¢in genelde 6demlidir (44).

Bu iki hastaligin prenatal tanist konulduktan sonra tedavisinin yapilacag:
merkezde dogumunun yapilmas: saglanmalidir. Transport esnasinda olusabile-
cek sorunlarin 6niine ge¢ilmelidir. Dogum kanalindan gecerken bagirsaklarin ve
karacigerin yaralanmasinin éniine gegilmesi amaci ile dogum yéntemi olarak se-
zeryan tercih edilmelidir. Dogum sonrasinda konjenital karin defekti olan hasta-
larin siv1 ve 1s1 kaybr normal yenidoganlara gore ¢ok fazladir. Hastalar hipotermi
ve hipovolemi acisindan dikkatli takip edilmeli, dogum salonundan itibaren 1s1
kayb1 dnlenmelidir. Hastalara NG sonda ile dekompresyon yapilmali, siv1 resisii-
tilasyonu baslanmali, genis spektrumlu antibiyotikler verilmelidir. Gastrosizisin
tedavisi acilken, genel durumu stabil olan omfaloselli hastanin cerrahi tedavisi
elektif sartlarda yapilabilmektedir.

Gastrosizisli bebekler yogunbakima alindiktan sonra sedasyon verilerek, agik
yatakta radyant 1sitici altinda rediiksiyon denenmeli, barsaklar karin igerisine yer-
lestirilmeye ¢aligilmali eger miimkiin olmazsa ameliyathanede rediiksiyon yapil-
malidir. Omfalosel tedavisinde, defektin ¢api biiyiik oldugunda primer onarimin
tek seferde yapilmasi her zaman miimkiin olmamaktadir. Bu durumda agamali
olarak vental herni olusturularak basamakli tedavi yapilabilir ya da silastik silo
gibi yontemlerle bagirsaklar korunarak batin igerisinin genislemesi beklenebilir.
Omfaloselde gastrosizise gore ek anomali insidans1 daha yiiksektir. Ayrica omfa-
losel bagka sendromlarin da pargas: olabilecegi i¢in dikkatli olunmalidir. Gastro-
sizis de ek anomali az olmasina karsin bagirsaklarla ilgili anomali omfalosele gore
daha fazladir. Gastrosizisde ameliyat sonrasi bagirsak motilitesi ge¢ basladigi i¢in
Total paranteral nutrisyon (TPN) verilmesi planlanmali, hastanin trofik besleme-
ye ge¢mesi icin aceleci davranilmamalidir. Ek anomali ve bagirsaklarla ilgili ek
patoloji olmadig1 olmadig: taktirde gastrosizisin prognozu iyidir. Omfaloselin ise
prognozu ek anomali olup olmadigina baghidir. Omfaloselle ilgili ek anomli go-
riilme siklig1 %50-70 oranindadir. Vakalarin {igte birlik kisminda kromozom ano-
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malileri ve kardiyak anomali goriilebilir. Omfalosel olgularinin yaklasik %10’luk
kisminda ise Beckwith-Widemann Sendromu (makroglossi, organomegali, hipe-
rinsiilinizm, wilms timori, hepatoblastom, noroblastom) goriilebilir (45).

Hirsprung Hastalig1 (Konjenital Megakolon)

Hirsprung Hastaligi (HH) distal bagirsaktaki myenterik ve submukozal pleksus-
larindaki ganglion hiicrelerinin yoklugu sonucunda olusan peristaltizm kaybi ve
fonksiyonel obstriiksiyon ile karakterize konjenital bir hastaliktir. Enterik sinir
sisteminin bir bozuklugu olan HH ayn1 zamanda bir noropatidir. Diinya daki in-
sidans1 5000 canli dogumda bir olarak bildrilmistir. Miadinda dogan erkek be-
beklerde 4 kat daha sik gériilmektedir. Uzun segment tululumu olan tipinde (total
kolonik aganglionozis) ise kiz erkek goriilme siklig1 esittir. Danimarkali bir ¢ocuk
hekimi olan Herald Hirsprung tarafindan ilk kez 1886 yilinda tespit edilmis olan
bu hastaligin fizyopatolojisi ve cerrahi tedavisine dair bugiin oldukga biiytik iler-
lemeler kaydedilmistir. Swenson 1948 yilinda ilk cerrahi diizeltme operasyonunu
gergeklestirmistir (46).

Fizyopatoloji: Gebeligin 4. haftasindan itibaren olgunlasmasini tamamlayan
noroenterik ganglion hiicereleri noral krestten intestinin proksimalinden distali-
ne kadar vagus sinirini takip ederek go¢ edereler. HH’da iki kabul edilmis goriise
gore ya bu go¢ tamamlanamamis ya da tamamlanmis ama bagka bir faktor dolayi-
stile distaldeki ganglion hiicreleri yok olmustur. Ganglion hiicre gociinii etkileyen
bir¢ok kritik néroglikoprotein mevcuttur. Glialcell-line-derived neurotropic fac-
tor (GDNF), Norotrofik faktorler ve RET bu gogii yoneten en énemli glikoprote-
inlerdir. Embriyolojik olarak néral krest hiicreleri tarafindan ilk salgilanan faktor
nitrik oksittir (NO). Aganglionik barsak segmentlerinde bu nitrik oksit salgisinin
yok oldugu goriilmistiir. Bir diger faktor de aganglionik barsak segmentindeki
laminin artisidir, bu artisin ganglion hiicre gociinii engelledigine dair ¢aligmalar
mevcuttur. Aganglionik segmentte laminin ve fibronektin dagiliminin bozuk ol-
dugu gorilir. HH %80-90 oraninda sporadik gegis gosterir. Ancak HH ile ilskili
olabilecek bazi sendromlar ve genler bildirilmistir. RET bir proto-onkogen olup
baslica embriyonik donemde noral krest hiicrelerinden salgilanir. Uzun segment
tutulumu olan olgularin %76’sinda, kisa segment tutulumu olanlarin %32’sinde
RET geni mutasyona ugramistir (47).

HH olan hastalarda histolojik olarak distal barsak segmentinde hem submuko-
zal (Meisnesner), hem intermiiskiiler (Aurbach) hemde mukozal(Henle) pleksus-
larlada ganglion hiicreleri yoktur. Bu durum hematoksilen-eozinil ile boyanmis
preparatlarda goriilebilirse de asetilkolinestreaz ile boyanmig preparatlarda ¢ok
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daha iyi gorilir. Hastalarin %80’inde rektosigmoid bolgede tutulum mevcuttur.
Gegis zonu denilen bolgede hipertrofik sinir liflerin gortilmesi tipiktir. Cikarilmis
bagirsak segmentinde gecis zonunun tamamen goriilmesi gerekir, bu yilizden ¢1-
karilmis segmentte saglam bagirsak komsuluuna yakin kisimda ganglion hiicrele-
rinin de goriilmesi istenir (48).

Klinik: HH’da ilk 48 saatte mekontum ¢ikarilamamis olmasi en 6nemli klinik
bulgudur. Normalde yenidoganlarin ilk 24 saat icinde %95’inin mekonyum ¢1-
karmasi beklenir. Yenidogan déneminde goriilen ikinci en 6nemli bulgu ise batin
distansiyonudur. Konsitipasyon sonrasi patlayici diyare ise diger 6nemli bulgular
arasindadir. Rektosigmoid bolgeyi tutmus tipik HH sahip yenidogan; genellikle
miadinda dogmus erkek bebek, mekonyum ¢ikariminda gecikme, batin distansi-
yonu ve kusma olmas ile siiphelenilir.

Tanr: Klinik siiphe duruminda ilk yapilacak tetkik; ayakta cekilen diiz ante-
ropsterior ve lateral grafidir. Barsak gaz dagiliminin 6zelligi, diyafram altinda ser-
best hava ve hava siv1 seviyesi olup olmadig1 mutlaka degerlendirilmelidir. Pelvik
bolgede distal bagirsak anslarinda gaz olmamasi, genislemis bagirsak anslar1 ya
da cut off sign bulgusu diye adlandirilan orta hatta tek bir bagirsak ansi goriilmesi
megakolon acisindan anlamli olabilir. Bu ¢ekilen diiz radyogramlarin hi¢ birisi
HH agisindan kesin tani koydurucu grafiler degildir. HH stiphesi olan yenidogan-
da suda ¢oziiniir opakla distal kolon grafisi ¢ekilmelidir. Distal kolon grafisi; lav-
man ve tuse yapilmadan, aniisten 2-3 cm ileriye yerlestirilecek bir kateter yardimi
ile 20-30 cc suda ¢oziiniir opak verilerek lateralden goriintii alinarak ¢ekilmelidir.
Kolon grafisi ile tan1 konulma orani %76-92 oranindadir (Resim 12). Tan: igin
tercih edilecek bir diger inceleme yontemi ise anal manometredir. Altin standart
yontem ise rektal biyopsidir. Tam kat biopsi yerini giiniimiizde yatakbas: alinan
suction biyopsiye birakmuistir (49).

Tedavi: Gliniimiizde tedavi ile ilgili teknik yaklasimlar degismis olsa da pren-
sip aynidir. Tedavide aganglionik segment ¢ikarilarak yerine ganglionik segment
getirilmelidir. Cerrahi tedavi esnasinda anal sfinkterler korunur. Tedavi ile ilgili
tanimlanmis birgok cerrahi teknik bulunmaktadir. Giiniimiizde agamali teknikler
olarak tanimlanan Soave, Swenson, Duhamell ameliyatlarinin popiilerligi azalmis
durumdadir. Kolostomi acilip sonrasinda definitif cerrahi yapilan, sonra tekrar
kolostomi kapatilmasi gibi ti¢ ameliyat gereken bu teknikler, yerini endorektal
pull-trough gibi tek agamali cerrahi tekniklere birakmigtir (50).
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Resim 12: Hirsprung Hastalig1
Kaynak: https://radiopaedia.org/articles/hirschsprung-disease

Nekrotizan Enterokolit

Yenidoganlarda goriilen en sik gastrointestinal sisteme ait cerrahi gerektiren has-
taliklardan birisi Nekrotizan Enterokolit (NEK)’dir. Agir inflamasyon sonucu
olusan iskemik nekroz ve enterik gaz olusturan mikroorganizmalarin portal ve-
ndz sisteme invazyonu ile karakterize bir hastaliktir. Ozellikle 1500 gram ve 32
haftanin altinda dogan bebeklerde NEK’e bagli morbidite ve mortalite yiiksektir.
NEK’li bebeklerde ilk yaklasim, medikal tedavi ile tutulmus olan barsak segmen-
tinin tedavi edilmesidir. Medikal tedaviye bagli barsak perforasyonu gibi durum-
larda cerrahi tedavi giindeme gelmektedir. Giiniimiizde NEK’in yonetimi ile ala-
kal1 baz fikir ayriliklar1 mevcuttur. Gergek insidansi hafif vakalarin bildirilmemis
olmasi nedeni ile bilinmemektedir. Yenidogan yogunbakim iinitelerinde yapilan
bir ¢alismaya gore insidansi %1-7 arasinda bulunmugtur. Cok diisitk dogum agir-
ligina sahip yenidoganlarda bu oran %20’lere kadar yiikselebilmektedir (51).

NEK gelisimi ile iligkili olabilecek bazi risk faktorleri mevcuttur
Dogum kilosu ve gestasyonel yas: NEK gelisimi ile iliskili en 6nemli risk fakto-
rudiir.

Beslenme: Bebeklerin erken-geg, hizli-yavas, siirekli-bolus beslenmesi ile NEK
gelisimi arasinda baglanti oldugunu bildiren ve tam aksini sdyleyen yayinlar da
mevcuttur.

Farmakolojik ajanlar: Prematiir bebeklerde patent ductus arteriosusun kapan-
mast icin kullanilan indometazin mezenterik kan akimini azaltarak barsak kan-
lanmasini bozar. Prostaglandin sentezi bloke edilerek vazokonstriiksiyon olusur.
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Barsak duvarindaki kanlanama azalmasi sonucunda oOzellikle prematiirelerde
NEK ve spontan barsak perforasyonu goriiliir.

Sitokinler ve biiyiime faktorii: NEK’in baglamasinda ve ilerlemesnede direk
olarak hiicresel proliferasyonu maturasyon ve kemotaksisi baslattiklar: i¢in so-
rumludurlar.

NEK’in kilinik bulgular1 non-spesitk semptomlarla baslar. Letarji, diizensiz
ates, apne, bradikardi, hipoglisemi, sok gibi belirtiler baslangicta bircok hastafada
goriilebilir. GIS’e ait 6zgiil bulgular; batinda distansiyon, rektal kanama, kusma
diare, midede rezidii kalmasidir. NEK’e ait klinik siniflamada siklikla Modifiye
Bell siniflamasi kullanilir (52) (Resim 13).

SISTEMIK RADYOLOJIK
EVRE ABDOMINAL BULGULAR BULGULAR BULGULAR
IA  Distansiyon, kusma, diskida gizli kan A':’Levw'"e" Nonnal gaz daales veys orts
SOPHELINEK o  CHFOC § st du'.i’z‘ensiziigi derecede intestinal dilatasyon
IA ile ayni bulgular " Normal gaz dagilimi veya orta
. Drgkida agikar kan 1A lleayru buigular derecede intestinal dilatasyon
Distansiyon : ’
A  Bagirsakseslerinin kaybolmasi 1A le ayns bulgular L T
Abdominal hassasiyet ndmatozis intestinalis
. : Apne
R Bagakiseserininkaybolmasy Lo Intestinal dilatasyon
I A Pt Is: diizensiszligi Pnomatozis intestinalis
T Orta derecede metabolik Portal vende gaz
; asidoz Asit
Palpabl bagirsak anslan Trombositopent
Distansiyon
Bagursak seslerinin kaybolmas Ciddi apne Intestinal dilatasyon
WA Abdominal hassasiyet Hipotansiyon Pnématozis intestinalis
Abdominal selillit veya sag alt kad- Miks asidoz, Koagiilopati Portal vende gaz
randa kitle Nétropeni Belirgin asit
ILERI NEK Generalize peritonit
Intestinal dilatasyon
- . Pnomatozis intestinalis
B A ile ayni bulgular HIA ile ayni bulgular Portal vende gaz
Belirgin asit Pnomoperitonyum

Resim 13: NEK Modifiye Bell Siniflandirilmast

Laboratuvar: NEK’li bebeklerde nétropeni, trombositoz ve metabolik asidoz
goriilebilir. Notropeninin 6000/mm’den az olmasi ve beraberinde trombositope-
ni olmasi kotii prognoz kriterideir. Trombosit sayisinin 104x10°/L den az oldugu
durumlarda hastaya {i¢ giin iginde cerrahi girilsim yapilmasi gerektigini bildiren
yazarlar da vardir. Tan1 ve izlemde IL-6 ve CRP’ye gore [skemi Modifiye Albiimin
degerinin daha anlamli oldugunu bildiren ¢alismalar da vardur.

Goriintiileme: NEK de goriintiilemenin 6nemli yeri vardir. Diiz karin garafisi
ve lateral dekiibit film NEK takibinde 6nemli yer tutar. Non-spesifik karin distan-

siyonu, pnomotozis intestinalis, portal venoz sistemde gaz, pndmoperitoneum,
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intraperitoneal sivi, genislemis bagirsak anslarinin goriilmesi radyolojik bulgular-
dir (Resim 14). Ilerlemis vakalarda inceleme yapmak amact ile iist gastrointestinal
sistem pasaj grafileri (NEK’e bagl striktiir taramasi) ve USG yapilmalidir.

Resim 13: NEK, Pnomotozis intestinalis

LA A

Type 1 Type 2 Type 3

Resim 14: Young Siniflamasi
Kaynak: https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-319-93534-8_44

Tedavi: NEK’de tedavi yonetimi iki baslik altinda degerlendirilir. Non-ope-
ratif yaklagim ve Cerrahi yaklasim. NEK olan tiim bebeklerde standart olarak,
oral beslenme durdurulur, destekleyici siv1 tedavisi ve ampirik antibiyotik tedavisi
baslanir. Termoregiilasyon korunmasi i¢in 6nlemeler alinir. Hasta gelisebilecek
komplikasyonlar nedeni ile klinik, labarotuvar ve radyolojik olarak yakin izlemde
tutulmalidir.

NEK’li hastalarin cerrahi girisimi ile ilgili bazi tartigmalar halen devam et-
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mektedir. Klasik olarak perfore olmus olan bagirsagin rezeksiyonu yapilirken elde
edilebilecek en biiyiik miktarda bagirsag: korumak amaglanmalidir. Son dénem-
lerdeki yaklagim, 6zellikle diisiik dogum agirlikli yenidoganlarda rezeksiyondan
kaginmak amaci ile primer cerrahi onarim yerine Primer peritoneal drenaj (PPD)
yapilarak bebegin durumunun stabil hale geritilmesi gerekirse sonrasinda cerrahi
tedavinin yapilmasi gerektigi yoniindedir (53).

UROGENITAL SiSTEM

Posterior Uretral Valv

Posterior iiretral valv (PUV) erkek bebeklerde mesane ¢ikig obstriiksiyonu ya-
parak, son donem bdobrek yetmezligine sebep olabilen konjenital bir hastaliktir.
Ciddi sonuglar1 olan bu hastaligin goériilme sikligi 5000 ile 8000 canli dogumda
bir olarak bilinmektedir. PUV alt iist iiriner sistem obstriiksiyonu olusturdugu
ve son donem bobrek yetmezligi gelisebildigi i¢in erigskin doneme kadar yakin
takip edilmesi gereken dnemli bir anomalidir. Hastaligin homojen olmadigy, fark-
I1 klinik tablolarla ve eslik eden baska problemlerle dinamik bir seyir gosterdigi
unutulmamalidir (54).

PUV ilk kez Morgagni tarafindan 1769 yilinda tarif edilmistir. 1919 yilinda
Young ilk kez endoskopik olarak goriintiilemis ve halen kendi ad1 ile anilan sinif-
lamasini yapmustir. Young’a gore PUV’un {i¢ ayr1 tipi bulunmaktadir (55) (Resim
15). PUV ile birlikte sadece gegici iiretral obstriiksiyon goriilmez. Valvin tipine
bagli olarak goriilen obstriiksiyon siddeti ile birlikte iist tiriner sisteme ait pato-
lojiler de ortaya cikar. Artmis mesane basinici ve rezidii idrar nedeni ile ikincil
sorunlar ortaya ¢ikar. Renal displazi, Vezikoiireteral reflii (VUR) ve Valv mesanesi
sendromu en iyi bilinen nedenlerdir.

Prenatal USG’nin yayginlagmasi ile birlikte gogu PUV hastasinin tanisi ante-
natal donemde konulabilmektedir. Oligohidramnios, iki tarafli hidrnefroz, genis-
lemis mesane ve iiretra ile birlikte tipik anahtar deligi goriintiisii tan1 koyucudur.
Hastalarin yaklagik yaris1 pulmoner hipoplazi nedeni ile anne karninda kaybedi-
lir. Dogum sonrast idrar ¢ikisi olmayan yenidoganda, pulmoner hipoplaziye bagh
solunum sikintisi ve oligohidramniosa baglh Potter yiizii goriildiigii taktirde PUV
akla gelmeli ve islem hazirlig1 icinde olunmalidir. Hafif olan tiplerde yenidogan
donemi sonrasinda bulgular ortaya ¢ikabilir. Bilateral VUR ve Hidronefrozu olan
hastada giindiiz idrar kagirma, sik iseme gibi mesane disfonksiyonuna isaret eden
durumlarda PUV akla gelmelidir.
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Chicago siniflamasina gére CGB
CINS KROMOZOM CGB 46,XY CGB 46,XX CGB
Kline feiter 1/500-1000 1/20000 1/14000-15000
Turner 1/2500
Androjen Sentez/ ¥
Etkinlik yetmezligi
Testis Gelisi Over Prenatal
estis Gelisim « Androjen Biyosentez Def. Gelisim Androjen
Bozukluklan .. -
+ Lutein hormon resentdr Def. Bozukluklan Yiiklenmesi
« 5a-Rediiktaz Eksikligi
« Androjen Duyarsizhk
Sendromlan
Interseks Insidans: + AMH ya da AMH reseptor
1/4500-1/5500 Def
« Zamanlama Def.
+ Endokrin Bozucular
+ Kloakal Ekstrofi

Resim 15: Chicago Siniflamasi

Prenatal donemde tan1 konulmus hastada ya da yenidogan déneminde yapi-
lan USG’de patognomonik bulgusu olan hastalarda ilk yapilmasi gereken mesa-
nenin kateterize edilerek idrar drenajinin saglanmasidir. Baz: se¢ilmis olgularda
prenatal donemde 20-24. haftalar arasinda vezikoamniyotik sant yerlestirilebilir.
Dogum sonrasinda genel durumu diizeldikten sonra hastaya sistoskopik valv ab-
lasyonu yapilmas: gerekmektedir. Primer valv ablasyonu amaci ile rezektoskop,
soguk bicak ya da YAG laser kullanilmaktadir. Ablasyonun basarisiz oldugu du-
rumlarda vezikostomi veya perkiitan nefrostomi kateteri takilarak islem 3 ay son-
ra tekrar edilmelidir (56).

PUV’de ablasyon ile basarili sonuglar alinsa da son dénem bdbrek yetmezli-
gi gelisme riski yiiksek oldugu i¢in bu hastalar yakin takip altinda tutulmalidir.
Hangi hastanin son donem bobrek yetmezligine gidecegi tam olarak bilinmese
de dogumdan sonra bakilan kreatinin degerleri ytiskesk olan hastalarin sonraki
donemde prognozu da kétii olmaktadir (57).

Uretrovajinal Anomaliler

Nadir olarak izlenen anomalilerdir, ¢ok az bir kisminda acil cerrahi girisim gere-
kir. Imperfore hymen, vajinal atrezi ve transvajinal septum gibi durumlarda uterin
sekresyonun drenaji miimkiin olmaz. Hastalarin ¢ogu yenidogan déneminde bul-
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gu vermez. Yenidogan doneminde kitle etkisi yaparak hidronefroz, glob vezikale
ya da digkilama sorunlarina neden olabilir. Bu durumda cerrahi olarak dreneji
saglayacak girisimler yapilmasi gerekebilir. Imprefore hymenin yenidogan déne-
minde cerrahi tedavi gerekip gerekmeyecegi tartismalidir. Proksimaldeki lezyon-
lar i¢in vajinostomi yapilarak ileri yaslarda definitif cerrahi planlanmalidir (58).

Cinsiyet Gelisim Bozukluklar1 (CGB)

Oldukga genis bir hastalik grubunu tarif eden bu kusurlarla ilgili dogumun he-
men sonrasinda cerrahi plan yapilmadan 6nce acil olarak hastanin stabil hale ge-
tirilmesi ve sivi-elektrolit dengesinin saglanmasi gerekmektedir. Cinsiyet gelisim
bozukluklarinuin (Ing: Sex development disorders) yaklasik %90°1 Konjenital
Adrenal Hiperplaziye (21 hidroskilaz eksikligi) baglidir. Bu hastaligin tuz kaybet-
tiren formunda tan: gecikirse mortal seyredebilmektedir. Onemli bir bagka konu
ise aileye bebegin cinsiyeti ile alakali detayl1 bilgi verilmesidir. Cocugun cinsiyeti-
nin bazi test ve goriintiilemeler yapildiktan sonra kesin olarak karar verilebilecegi
aileye iletilmelidir. Ailenin kaygisini azaltacak ve rahatlatacak agiklama titizlikle
yapilmal, hastaya isim verilememesi gerektigi sdylenmelidir (59).

Agir hipospadiasli olgularda, iki gonadi da palpe edilmeyen erkek hastada, bi-
lateral inguinal herni nedeni ile refere edilen kiz hastada, kliteromegali, mikrope-
nis ve genital hiperpigmentasyonu olan hastada tani konulmamis cinsiyet gelisim
bozuklugu agisidan dikkatli olunmalidir. Cinsiyet gelisim bozuklugu olan hastaya
yaklasim multidisiplinerdir. Cocuk Cerrahi, Cocuk Endokrinoloji ve Cocuk Psi-
kiyatrisinin beraber oldugu konseyde hasta tartisildiktan sonra aile bilgilendiri-
meli ve tedavi planlanmalidir.

Cinsiyet gelisim bozuklugu altinda birgok genital anomali ve eslik eden ge-
netik bozukluk bulunmaktadir. Bir¢ok siniflama mevcuttur. Chicago Siiflamasi
bunlardan bir tanesidir (Sekil 16). Tiim hastalar genis bir incelemeye tabi tutul-
malidir. Konjenital Adrenal Hiperplazi haricindeki cinsiyet gelisim kusurlarinin
tanis1 koymak i¢in, USG veya MRI ile i¢ genital organlarin goriintiilemesini yap-
mak, kontrasth radyolojik ¢aligmalar yapmak, kromozom analizi ile genetik cin-
siyeti tayin etmek gerekir.

Cinsiyet gelisim bozuklugu ile dogmus olan hasta cerrahi yonden dogumdan
itibaren takip edilmekle birlikte hastanin stabilizasyonu ve incelemele siiregleri
medikal acil olarak degerlendirilmelidir (60,61).

Sakrokoksigeal Teratom

Teratom bulundugu anatomik dokuya yabanci tiimorlere verilen genel isimlen-
dirmedir. Klasik olarak her {i¢ germ tabakasindan (endoderm, mezoderm, ekto-
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derm) koken almasi ile bilinir. Teratomlar en sik goériilen germ hiicreli tiimordiir.
Gergek bir konjenital timor olan teratomlar viicudun her yaninda olabilir. Fetiis
ve yenidoganlarda en sik goriilen teratom ise sakrokoksigeal teratomdur. Kiz ¢o-
cularda daha sik ve 35.000-40.000 canli dogumda bir goriiliir. Teratomlar totipo-
tent germ hiicrelerinden gelisirler. Bu hiicreler altinci haftanin sonundan itibaren
genital katlantiya dogru go¢ ederler. Bu go¢ esnasinda gonadal (Testis/Over) ya da
ekstragonadal bolgede (retroperitoneal, sakrokoksigeal) anormal olarak gogalma
teratomla sonuglanabilir. Teratomlar koken aldiklar: dokulara benzerligine gore
matiir, immatiir ya da igerigindeki doku tipine gore kistik ya da mikst tip olabilir.
Kistik ve matiir olanlarin daha iyi prognoz gosterdikleri kabul edilir (62).

Cocuklarda teratomlarin en sik goriildiigii bolge sakrokoksigeal alandir. Co-
cukluk ¢agindaki teratomlarin %60’ 1n1 kapsar. Fetiis ve yenidoganin en sik tiimo-
ridiir. Kiz erkek orani 3-4/1 olarak bildirilmistir. Prenatal USG’nin yayginlasmasi
ile antenatal tan1 konulma siklig1 artmistir. Fetal donemde saptanan hastalarda
komplikasyon gelisme riski daha yiiksektir. Tiimoriin bityiik oldugu durumlarda
kardiyak yetmezlik ve non-immiin hidrops gelisebilir. Hidrops gelisen olgularda
prognoz kotiidiir. Bu hastalar antenatal cerrahiden fayda gorebilir. Tiimoriin ba-
sisina bagli olarak erken dogum, kitlede kanama gibi komplikasyonlar olabilir.
Prenatal tan1 konulmus hastalar USG ile yakin takip edilmelidir. Bu hastalarda
MRI hastanin tedavi planini belirlemede ve prognozu tayin etmede faydali olabi-
lir. Timo&r hacminin fetal agirliga boliinmesi ile elde edilen oran (TFR) prognozu
belirlemede 6nemlidir. Bu oran 0,12’den biiyiikse %80 oraninda hidrops mevcut-
tur, prognozu kotiidiir. Oran 0,12’den kiigiikse %100’e yakin oranda mitkemmel
survey gosterir. Vajinal yolla dogumda riiptiir ve distosi riski nedeni ile genel ola-
rak sezeryan ile dogum onerilir. Kitle biiytikliigii 5 cm’den fazla olanlarda dogum
mutlaka sezeryan ile yapilmalidir(63).

Teratomda segilmis hastalarda fetal cerrahi uygulanabilir. Cerrahi eksixyon,
radyofrekans damar ablasyonu ya da lazer koagiilasyonla vaskiiler santin azaltil-
mast ve EXIT prosediirii ile rezeksiyon yapilabilir. Postnatal donemde kitle ile
dogmus olan ¢ocugun genel durumu yogunbakim {initesinde stabl hale getiril-
dikten sonra kitlenin siniflamasi yapilarak cerrahi planlama yapilmalidir. Sakro-
koksigeal teratomlar Altman siniflamasina gore siniflandirilirlar (Resim 17). Tii-
moriin eksternal ve internal boyutunun durumuna gore 4 sinifta incelenir. En sik
mortalite nedeni kanamadir. Kanama i¢in risk faktorii; prematiirite ve tiimor bo-
yutunun bir kilogramin iizerinde olmasidir. Bu durumda acil cerrahi operasyon
planlanmalidir. Alfa-Fetoprotein (AFP) tiimor i¢in dnemli bir belirtegtir. Cerrahi
sonrast takipte kullanilmaktadir (64).
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Resim 16: Sakrokoksigeal teratom, Altman siniflamasi
https://www.jaypeedigital.com/book/9789386322760/chapter/ch36

Resim 17. Opakli ¢ekilen pasaj grafisinde Malrotasyon
https://radiopaedia.org/cases/midgut-malrotation

SONUC

Cerrahi anomali ile dogmus bir bebegin takip ve tedavi yonetimi bir ekip ¢alis-
masidir. Bu anomalilerin ¢ogu giiniimiizde prenatal USG ile tespit edilebiliyor
olsa da bazi takipsiz vakalar ya da tani konulamamis hastalarin dogum sonrasin-
da tan1 konulmas: gerekir. Beslenemeyen, kusan, mekonyum ¢ikaramayan, idrar
¢ikist olmayan, karinda sisligi olan ve solunum sikintis1 olan hastada nazogastrik
sonda takili iken ayakta ¢ekilen karin ve gogsii igine alan diiz grafiler gogu zaman
baslangi¢ yaklasimi hakkinda fikir vermektedir.
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Fetal anomali tanis1 konulmus hastanin dogumunun ¢ocuk cerrahi uzmani
olan ve yenidogan yogunbakim iinitesi olan bir merkezde ger¢eklestirilmesi mor-
bidite ve mortalitenin azaltilmasi agisindan 6nemlidir. Transport esnasinda yasa-
nabilecek gecikme ve sorunlar tedavi yonetimini zorlastirabilmektedir. Prenatal
donemde fetal kitle saptanmis hasta iilkemizde baz1 zorluklar1 olsa da dogumdan
onceki bir hafta icinde MRI ¢ekilmesi postnatal EXIT prosediirii gerekliligi ag1-
sindan yol gostericidir.
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