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BÖLÜM 8

YENİDOĞANIN ACİL CERRAHİ HASTALIKLARI

Sinan KILIÇ1

GIRIŞ

Çocuk Cerrahisi; yenidoğan ve devam eden yaştaki çocukların baş-boyun, solu-
num, gastrointestinal ve ürogenital sistem ile ilgili cerrahi gerektiren konjenital 
anomalilerin, onkolojik ve travma ile ilişkili hastalıkların cerrahi tedavisi ile il-
gilenen bir uzmanlık dalıdır. Dünya da ve ülkemizde prenatal tanı ve tedavilerin 
gelişmeye başlaması ile çocuk cerrahisinin başlangıç yaş aralığı da doğum öncesi 
döneme inmiş durumdadır (1). Üst yaş sınırı ile ilgili çeşitli tartışmalar yaşanmış 
olsa da geçmişte kabul gören 14 yaş üst sınırı bugün Sosyal Güvenlik Kurumu 
(SGK)’nun düzenlemesi ve Türk Ceza Kanunun 6. Maddesine göre 18 yaşını dol-
durmamış her bireyin kanunen çocuk sayılmasından dolayı çocuk cerrahisinin 
üst sınır yaşı da 18 olarak kabul edilmektedir (2). Çocuk ve ergenlik döneminde-
ki bazı cerrahi sorunlar erişkin yaş dönemi sorunlarına benzer olmasına karşın, 
yenidoğan dönemindeki cerrahi sorunlar doğum öncesinde oluşan aksaklıklarla 
ilişkili olması nedeni ile daha farklı bir yaklaşım gerektirmektedir. Embriyolojik 
dönemdeki organogenez aşamasında sistemlerin birbiri ile olan yakın komşulu-
ğu nedeni ile bazı anomalilerin tedavisi birden fazla sistemin cerrahi tecrübesini 
zorunlu kılmaktadır. Özellikle son 10 yılda yenidoğan yoğun bakım üniteleri ile 
yetişmiş çocuk cerrahi ve neonatoloji uzmanlarının sayısının artması ile yenido-
ğan bebeklerin yaşam süresi uzamıştır (3).

20. yüzyılın hemen öncesine kadar yenidoğan döneminde ortaya çıkmış kon-
jenital anomaliye sahip bebekler kaderine terkediliyordu, bu alan ile ilgili cerrahi 
düzeltmeler kimse için ilgi alanı olarak görülmüyordu. Anestezi ve cerrahi ile ilgi-
li gelişmeler birçok cerrahi gelişme gibi yenidoğan cerrahisi ile ilgili gelişmelerin 
de kapısını aralamıştır. 1870-1880 Fransa-Prusya harbinde Fransızların çok fazla 
kayıp vermesi üzerine doğan her çocuğun yaşatılmasına karar verildiği, sonrasın-
da Fransa başta olmak üzere tüm Avrupa ülkelerinde neonatal dönemdeki çocuk-
ların tedavisine ağırlık verildiğine dair görüşler vardır. Bu gelişmelerin neticesi 
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ÖZET

Çocuk Cerrahisi; yenidoğan ve 
çocukluk yaş grubunun cerrahi 
hastalıklarının tanı ve cerrahi te-
davisi ile ilgilenen ve diğer tıp yan 
dallarına göre nispeten yeni bir uz-
manlık alanıdır. Çocuk Cerrahisi-
nin yaş aralığı doğum öncesinden 
başlayıp yasal erişkinlik yaşı olan 
18 yaşına kadar devam etmekte-
dir. Radyolojik tanı koyma yaşının 
doğum öncesi, fetal döneme ka-
dar inmesi ile çocuk cerrahisinin 
ilgi alanındaki cerrahi problemler 
de anne karnında tespit edilebil-
mektedir. Bu cerrahi hastalıkların 
daha yakından incelenmesi, anne 
karnında ya da doğum esnasında 
müdahale edilip edilemeyeceği ve 
doğum sonrasında nasıl bir cer-
rahi planlama yapılması gerektiği 
ile ilglili bu kitap bölümü hazır-
lanmıştır. Çocuk Cerrahisinin ilgi 
alanındaki tüm hastalıklara bir 
kitap bölümü ile değinmek müm-
kün olmasa da özellikle yenidoğan 
döneminde sık olarak görülen 
hastalıklarla ilgili güncel bilgi ve 
cerrahi yaklaşımlara kısaca deği-
nilmiştir.

Anahtar Kelimeler: Yenido-
ğan, Çocuk Cerrahisi, Konjenital 
Anomali, Prenatal Tanı, Yoğunba-
kım
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ancak 1940’lı yıllardan sonra alınmaya başlamış ve başarılı cerrahi girişimlerle 
yaşam oranı yükselmiştir. Londra’da Sir Denis Browne, Boston’da Dr. William 
Ladd modern çocuk cerrahisinin gelişmesinde kilometre taşı isimlerden bazıla-
rıdır (4).

Yenidoğanın cerrahi hastalıkları denildiğinde konjenital anomaliler akla gel-
melidir. Pratik olarak bu hastalıklar çocuk cerrahı müdahale etmezse, yaşamla 
bağdaşmayan hastalıklar olarak tanımlanmaktadır. Oldukça geniş yelpaze içeri-
sinde olan bu hastalıkların tümüne değinmek mümkün olmasa da cerrahi işlem 
ve takip gerektirecek, çocuk cerrahisinin ilgi alanı içerisinde olan baş boyun, to-
raks, gastrointestinal sistem ve genitoüriner sisteme ait öne çıkan hastalıklara bu 
çalışmada değinilecektir (5).

Yenidoğanlar doğum haftası, ağırlık, uzunluk ve baş çevresine göre sınıflan-
dırılmaktadır. Gestasyonel yaşa göre 37-42. haftalar arası term, 37 haftadan daha 
düşük olanlar preterm, 42 haftanın üzerinde olanlar da postterm infant olarak 
adlandırılmaktadır. Doğum ağırlığına göre sınıflandırıldığında 2500-4000 gram 
arası normal, 2500 gramdan daha az olanlar düşük doğum ağırlıklı (moderatly low 
birth weigt), 1500 gramdan daha düşük olanlar çok düşük doğum ağırlıklı (very 
low birth weight) ve 1000 gramın altı son derece düşük doğum ağırlıklı (extremely 
low birth weight) infant olarak sınıflandırılmaktadır. Yenidoğanlar ayrıca gestas-
yonel yaş göz önüne alınarak doğum ağırlıklarına göre de sınıflandırılmaktadır. 
Doğum haftasına göre 10 persentilin altında kalanlara SGA (small-for-gestatio-
nal-age), 90 persentilin üzerinde olanlar LGA (large-for-gestational-age) olarak sı-
nıflandırılmaktadır (6).

Düşük doğum ağırlıklı yenidoğanlarda cerrahi işlem gerekliliği konjenital 
problemlere ya da prematüritelikten kaynaklanan uzun yatışa bağlı komplikas-
yonlar olmak üzere iki kategoride incelenmektedir. Yenidoğan döneminde kar-
şılaşılan konjenital anomali insidansı bir çalışmada %3 olarak belirlenmiştir, bu 
hastaların ise yaklaşık üçte biri anne karnında hayatını kaybetmektedir. Prenatal 
ultrasonografi (USG)‘nin yaygınlaşmasıyla birlikte antenatal dönemde tespit edi-
len bazı malformasyonlar sonlandırıldığı için bu oran günümüzde daha da düş-
müş durumdadır. Ayrıca terminasyon kararı, sıklığı nedeni ile özellikle Trizomi 
21 (Down Sendromu)’li hastaların üzerine yoğunlaşsa da hangi anomali için ter-
minasyon kararının verilip verilmeyeceği konusunda fikirbirliği yoktur. Perinata-
loji uzmanları ve çocuk cerrahi uzmanlarının ortaklaşa yapacakları konseylerde 
prenatal tanılı konjenital anomalili hastaların yönetimi detaylıca tartışılmalıdır 
(7,8).
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SOLUNUM SİSTEMİ

Üst hava yolu tıkanıklığına sebep olan kitleler
Yenidoğanlarda üst solunum sistemi tıkanıklığına sebep olan kitlelere müdahale 
edilmediği taktirde hastalık morbidite ve mortalite ile sonuçlanabilir. Solunum 
sıkıntısının belirtileri arasında başını geriye atma, takipne, dispne, siyanoz, burun 
kanadı solunumu, supraklavikuler ve interkostal çekilmeler ve hırıltılı solunum 
olabilir. Solunum sıkıntısına neden olan hastalıklar arasında servikal yerleşim-
li teratom, nöroblastom, boyunda yerleşmiş trakeaya bası yapan dev lenfanjiom 
veya hemanjiom, mikrognati ve koanal atrezi sayılabilir. Bu hastaların yakın taki-
bi prenatal tanı konulması ile başlar. Multidisipliner yaklaşım gerekebilir. Hava-
yolunu ileri derecede tıkadığı düşünülen kitlelerde doğuma yakın fetal Manyetik 
Rezonans Görüntüleme (MRI) yapılması doğum sonrasındaki tedavi planına yar-
dımcı olacaktır. Elektif şartlarda ve sezeyan ile doğum gerçekleştiği esnada EXIT 
(Extrauterine Intrapartum Treatment) posededürünün uygulanması gerekliliğine 
karşı hazırlıklı olunmalıdır (9). Bu yaklaşım, bebeğin kordonu kesilmeden hava-
yolu açıklığını sağlamak amacı ile endotrakeal entübasyon yapılması prensibine 
dayanır. Entübasyonun gerçekleştirilememesi durumunda trakeostomi yapılması 
gerekir. İleri derecede havayolu tıkanıklığına neden olan teratom nöroblastom he-
manjiom ya da lenfanjiom gibi kitlelerin eksizyonu üst hava yolu açıklığı sağlan-
dıktan sonra yenidoağanın yoğunbakımda genel durumu stabil olduktan sonra 
elektif şartlarda yapılması gerekmektedir. Baş boyun bölgesinde yer alan kitlelerin 
histo-patolojik özelliğine göre yaklaşım değişmekle birlikte trakeaya bası sonu-
cunda solunum yolu tıkanmışsa acil müdahale edilmesi gerekir. Solunum yolu 
açık genel durumu stabil olan hastada lenfanjiom, kistik higroma ve hemanjiom 
gibi vasküler tümörlerde öncelikli olarak skleroterapi ajanları (OK-432, bleo-
misin, ethanol vb) kullanılabilir (10). Nöroblastom kendi içerisinde değişkenlik 
gösteren ve davranış paterni beklentilerden farklı olabilen bir tümör olduğu için 
yakın takip edilmesi gerekmektedir (11).

Konjenital Diafragma Hernisi
Konjenital diyafragma hernisi (KDH), çocuk cerrahisinin mortalitesi yüksek has-
talıkları arasındadır. Görece olarak basit bir anatomik defekt ve bunun primer ta-
miri gibi görünmesine rağmen solunum sistemi sonuçları ve portal hipertansiyon 
gelişimi nedeni ile mortalitesi halen yüksektir. Periton boşluğunda bulunan mide, 
barsak ya da karaciğer gibi iç organların sıklıkla posterolateral alanda bulunan 
boşluktan toraksa çıkması ve akciğer gelişimini olumsuz yönce etkilemesi nedeni 
ile doğum sonrasında ciddi solunum sıkıntısı ve ek problemler olur (12).
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KDH yaklaşık olarak 2000-5000 doğumda bir oranında ve kızlarda biraz daha 
sık olarak görülür. Hastaların yaklaşık olarak %30’u fetal hayatta kaybedilir. Di-
yafragmadaki defekt değişik farklı konfügirasyonlarla ortaya çıksa da yenidoğan-
da bahsedilen %80 oranında sol posterolatealde görülen Bochdalek hernisidir. 
Sağ tarafta görülme sıklığı %20 oranında ve çok nadiren bilateral görülür. Burada 
bahsedilmeyecek olan anterior/parasternal diyafragma hernisi (Morgagni) daha 
nadir (%1-5) görülmekte ve kliniği daha selim seyretmektedir (13). Hastaların 
çoğu ileri yaş döneminde ve tesadüfen saptanır. Morgagni hernisinin Down send-
romlu bireylerde görülme sıklığı fazladır (14).

Embriyolojik dönemin 4. haftasında perikardın hemen altında septum trans-
versum gelişir. Septum transversum gelişirken plöroperitoneal kanalların sınırla-
rı da belirlenmiş olur. Sekizinci haftada bu kanalların üzerinden plöroperitoneal 
membranlar gelişir ve kanalların kapanmasını sağlar. Kanalların kapanmasından 
sonra diyafram oluşumunu açıklayan birkaç teori vardır. Çoğu yazar tarafından 
benimsenen görüşe göre posthepatik mezenşimal bir dokunun lateralden medi-
ale ve ventrale büyüyerek septum transversum ile birleşerek diyaframın oluştuğu 
yöndedir. Diyafram oluştuktan sonra 10. haftada abdomen dışında bulunan ba-
ğırsaklar karın içerisene dönerek rotasyon ve fiksakyon hareketi yaparlar. Eğer 
bağırsaklar zamanından önce karın içerisiden dönerlerse plöroperitoneal kanal-
ların kapanmasını engelleyerek herni oluşumuna neden olduğu ve dolayısı ile 
bağırsakların bu defektten yukarı çıkarak akciğer gelişimini engellediğine dair 
görüşler de vardır. KDH ile ilgili deneysel hayvan modeli oluşturmak zor olduğu 
için diyafram embriyogenezi yeterince aydınlatılamamıştır (15).

KDH’de akciğerde bazı değişimlerin olduğu bugün kesin olarak bilinmektedir. 
Akciğerin hem hacmi hem ağırlığı azalmıştır. Bronşial dalların sayısı, alveol sayısı 
ve kalitesi, akciğer parankimindeki arter sayısı hem defekt tarafına hem de akciğer 
tarafında bariz olarak azalmıştır. Doğumdan sonra umblikal arterlerin kesilerek 
akciğerlere oksijen girmesi ile fetal dolaşımda yüksek olan pulmoner direnç düşer, 
foramen ovale kapanır ve sağdan sola olan şant sona erer. KDH’li hastalarda ise 
pulmoner vasküler direnç devam ettiği için fetal dolaşım devam eder. Buna per-
sistan fetal sirkülasyon veya yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu denir. 
Hastalardaki yükek mortalitenin sebebi peristan dolaşım ve pulmoner hipertan-
siyona neden olan akciğer hipoplazisi olduğu bilinmektedir.

KDH’li hastalar günümüzde prenatal tanı ile tespit edilebilmektedir. Bu has-
taların doğum sonrasında ağır solunum sıkıntısı içerisinde olduğu görülür. Fi-
zik muayenede abdomen küçük ve skafoid, toraks ise beklenenden geniş olduğu 
görülebilir. Lezyon tarafında akciğer sesleri azalmış olup barsak sesleri toraksta 
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oskültasyonla duyulabilir. Çekilen akciğer grafisinde toraksta bağırsakların gö-
rülmesi ile tanı konulabilir (Resim1). Akciğer hipoplazisinin ağır olduğu durum-
larda hastalar yenidoğan döneminden itibaren bulgu verir. Antenatal tanı almış 
ve doğumdan hemen sonra solunum sıkıntısı başlamış hastaların mortalitesi yük-
sektir. Bazı hafif hipoplazili olgular doğumdan sonra tesadüfen çekilen akciğer 
grafisi ile de tanı alabilir. Fetal hayatta ne kadar erken dönemde herni oluşursa 
mortalite o kadar yüksektir ya da prenatal USG’de ne kadar erken dönemde tes-
pit edilirse o kadar mortalite yüksektir. Sağ taraf hernilerde karaciğerin toraksta 
olması da mortaliteyi arttıran başka bir faktördür.

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

Prenatal dönemde tanısı konulan hastalar postnatal dönemde tedavisinin ya-
pılacağı merkeze doğum öncesinde sevk edilmelidir. Aile tedavi seçenekleri ve 
prognoz açısından bilgilendirilmelidir. Doğum için kesin endikasyon olmasa da 
ülkemiz şartlarında planlı sezeryan ile doğum yapılması daha uygun görülmek-
tedir. Doğum sonrası ilk yapılması gerek acil cerrahi müdahale değil, bebeğin yo-
ğunbakım ünitesinde stabilizasyonunun sağlanmasıdır. Medikal tedavide temel 
amaç pulmoner hiepertansiyonun düzeltilmesi ve barotravma oluşturmadan so-
lunum desteği sağlanmasıdır (16).

Tedaviye doğum salonundan başlanır. KDH’li hastalar doğar doğmaz entübe 
edilmelidir. Asla maske ile oksijen verilmemelidir. Nazogastrik sonda yerleştirile-
rek mide ve bağırsakların dekompresyomu sağlanmalıdır. Sağdan sola venöz şantı 
arttırmamak için hastalar kürarize edilmeden midazolom ve fentanil ile sedatize 
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edilmelidir. Solunum desteği için barotravma oluşturmadan mekanik ventilatörle 
yüksek frekanslı ossilatuvar ventilasyon (HFOV) veya Ekstracorporeal oksijeni-
zasyon (ECMO) kullanılabilir. Günümüzde ECMO’nun kullanım alanı azalmış-
tır. Pulmoner hiepertansiyonu azaltmak için nitrik oksit gibi vazodilatatörlerden 
faydalanaılır.

Hastanın genel durumu medikal tedavi ile stabilize edildikten sonra cerrahi 
tedavi planlanır. Yenidoğan döneminde olası malrotasyon gibi bağırsak anomali-
lerini de düzeltme şansı olduğundan açık laparotomi ile bağırsak veya iç organla-
rın batın içine çekilerek defektin onarılması önerilir. Defekt çoğu zaman primer 
sütürler kullanılarak kapatılabilir, bazı geniş defektlerde prostetik yamalar kul-
lanmak gerekebilir. Laparotomi haricinde torakotomi yaparak veya torakoskopik 
olarak defekti düzeltmeyi öneren yaklaşımlar da mevcuttur (17).

Yenidoğanda pnömotoraks
Yenidoğan yoğunbakım ünitelerinde pnömotoraks ile oldukça sık karşılaşılır (18). 
Plevra yaprakları arasına hava girmesi olarak tanımlanan pnömotoraks, yenido-
ğanlarda ve özellikle prematüre bebeklerde akciğer maturasyonunun yeterince iyi 
olmamasına bağlı olarak daha sık görülür. Akciğer gelişimi intrauterin 4. haftadan 
başlar. Yaklaşık olarak 16. haftada bronşial dallanmalar oluşur ve 24. haftadan 
alveol oluşumu başlar. Alveol oluşumu 8 yaşına kadar devam eder. Yenidoğan 
yoğunbakım ünitelerinde insidansı yaklaşık olarak %1’dir. Sağlıklı term bebek-
lerde görülme sıklığı oldukça düşüktür. Prematürite, Respiratuar Distress Send-
romu (RDS) ve Yenidoğanın geçici takipnesi (İng: Transient Takipne of Newborn) 
durumlarına sıklığı artar. Yoğunbakım ünitesinde ya da bebek izlem odasında 
solunum sıkıntısı siyanozu saturasyon düşüklüğü olan hastada ilk akla gelmesi 
gereken durum pnömotorakstır. Fizik muayenede aynı tarafta dinlemekle akci-
ğer sesleri azalmış olabilir. Düz akciğer grafisi ile tanı konulabilir (Resim 2). Acil 
müdahale edilmesi gereken bir durumdur. Müdahale edilmezse mortalitesi yük-
sektir. Hafif düzeyde olan pnömotoraksta oksijen tedavisi ile hava kaçağının ken-
diliğinden düzelmesi beklenebilir. Hastaların yaklaşık yarısına tüp torakostomi 
ile drenaj yapmak gerekir. Tüp torakostomi hazırlığı öncesinde zaman kazanmak 
amacı ile iğne ile drenaj yapmak bazen hayat kurtarıcı olabilir. Kliniği düzelmeyen 
hastada konjenital lober amfizem ve konjenital kistik adenomid malformasyon 
(CCAM) ayırıcı tanısını yapmak ve bunun için toraks bilgisayar tomografisi (BT) 
görülmesi gerekebilir (19).
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Resim 2: Yenidoğan pnömotoraksı
Kaynak: https://radiopaedia.org/cases/neonatal-pneumothorax-with-chest-drain-in-
sertion

Konjenital Kistik Akciğer Hastalıkları
Akciğerde konjenital olarak saptanan kistik hastalıkların bir kısmı ciddi solunum 
sıkıntısına sebep olup acil müdahale gerektirse de çoğu asemptomatiktir ve ileri 
yaşlarda tesadüfen saptanır. Bu grup içerisinde yer alan hastalıkların ayırıcı tanı-
sını yapmak bazen güç olmaktadır. Yenidoğan döneminde radyasyon riski nedeni 
ile BT çekilmesine çok sıcak bakılmadığı için klinik olarak semptom göstermeyen 
hastalar genellikle yenidoğan döneminde akciğer grafisi ile takip edilmektedir. 
Bu grup içerisende Konjenital pulmoner havayolu malformasyonu (eski termi-
nolojide konjenital kistik adenomoid malformasyon), konjenital lober amfizem, 
bronkojenik kist ve pulmoner sekestrasyon yer almaktadır. Prenatal tanı almış 
hastalarda özellikle mediastinal kayma gibi kötü prognoz kriterleri varsa hastalar 
doğum sonrası bakım ve cerrahi tedavinin yapılacağı merkezlere yönlendirilme-
lidir (20).

a- Konjenital Pulmoner Hava Yolu Malformasyonları (KPHYM)
Akciğer gelişimi esnasında hava yolları ile ilşkili bronşial yapıların prolifere ola-
rak hamartömatöz bir lezyona dönüştüğü hastalık grubudur. Eski isimlendirmede 
konjenital kistik adenomatoid malformasyon olarak bilinen bu hastalıkta embriyo-
lojik dönemde terminal bronşiollerde adenomatoid proliferasyon sonucunda al-
veollerin gelişiminin azalması ve kistik formasyona dönüşmesi ile karakterizedir. 
Konjenital kistik akciğer hastalıklarının yaklaşık %25’lik grubunu oluşturur. Lez-
yonlar bronşial ağaçla ilişki halindedir ve vasküler kanlanması pulmoner seksest-



Güncel Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları V

- 72 -

rasyonun aksine pulmoner sistem vasıtası ile olmaktadır. KPHYM’nun görülme 
sıklığı 1/25.000-35.000 arasındadır. Herhangi bir lob veya taraf yönünden belirgin 
özellik göstermemektedir. Akciğerde yerleşmiş kistlerin boyutuna göre sınıflan-
dırması mevcuttur (Resim 3). Kist boyutu tipine göre 2-15 cm arasında değişir. 
En sık görülen Tip 1 (%60-70)’dir. Tip 1 de kistler 2-10 cm boyutundadır. Tip 2 
de kistler 1cm’den daha küçük, Tip 3 de ise 0,5 cm’den daha küçüktür. Antenatal 
dönemde tanı almış olan hastaların çoğu (%60-65) semptomatiktir, bu olgularda 
cerrahi eksizyon yapılmalıdır. Asemptomatik olgularda genel yaklaşım 6. aydan 
sonra cerrahi planlanması gerektiği yönündedir. Yenidoğan döneminde Pulmo-
ner hipoplaziye bağlı solunum sıkıntısı, spontan pnömotoraks, hidropsa sekon-
der plevral efüzyonla farkedilebilir. Cerrahi operasyon yapılmayan KPHYM izle-
minde tekrarlayan akciğer enfeksiyonları, bronşiektazi, akciğer apsesi, hemoptizi, 
pnömotoraks ve nadirende malignite gelişebilir. Ayırıcı tanıda diğer konjenital 
kistik akciğer hastalıkları ile birlikte, diyafram hernisi, konjenital pnömomi, pnö-
motosel, plevral efüzyon, hemotoraks ve pnömotoraks akılda tutulmaldır. Cerra-
hi tedavi öncesinde tomografi çekilerek hem ayırıcı tanı yapılmalı hem de cerrahi 
öncesi plan yapılmalıdır. Cerrahi tedavide eğer tek lob tutulumu varsa lobektomi 
yapılmalıdır. Antenatal tanı alanlarda, hidrops gelişenlerde, mikrokistik özellik-
te patolojik tanı konulanlarda prognoz kötüdür. Malign trasformasyon oldukça 
nadir de olsa Müsinöz bronşioalveolar karsinom ve rabdomyosarkom bildirilen 
olgular mevcuttur (21).

Resim 3: Konjenital Havayolu malformasyonu Tiplendirme
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b- Pulmoner Sekestrasyon
Akciğerde havayolu ile ilişkisi olmayan fonksiyonsuz kistik kitle şeklinde kendini 
gösterir. Tüm kistik akciğer kitlelerinin %0,15-6.4’ünü oluşturur. Embriyolojik 
dönemin erken aşamasında normal akciğer tomurcuğundan köken alan fazladan 
bir tomurcuğun kaudale doğru göç etmesiyle oluşur. Plevra gelişiminden önce 
bu anormal göç olursa intrapulmoner seksetraydon (IPS), plevra oluşumundan 
sonra olursa ekstrapulmoner sekstrasyon (EPS) adını alır. IPS EPS’a göre dört kat 
daha sık görülür. EPS’nun arteryel beslenmesi aberan bir damar vasıtası ile direk 
abdominal aorta ile ilşkili olabilir. Venöz dönüş ise direk sistemik venöz sisteme 
olabilir. IPS’da venöz dönüş pulmoner venler vasıtası ile inferior vena cava’ya 
olur. IPS da akciğer infeksiyonları sık görülürken EPS da basıya bağlı şikayetler 
ön plandadır. Daha sıklıkla alt loblar tutulur. Sol lobun tutulumu sağa göre sıktır. 
EPS’da eşlik eden ek anomaliler olabilir. Diğer konjenital kistik hastalıklarla be-
raber ayırıcı tanısının yapılması gerekir. Diğer kistik akciğer hastalıklarına göre 
daha az solunum sıkıntısına neden olur. Ayırıcı tanı ile pulmoner sekstrasyon tes-
pit edildikten sonra cerrahi olarak eksize edilmesi gerekmektedir (22).

c- Konjenital Lober Amfizem
Konjenital Lober Amfizem (KLA), akciğerde kistik görünüme neden olan ve 
hayati tehlike oluşturabilecek lezyonlar içerisindedir. Amfizem terimi (Grek: 
Emphysan) aşırı havalanma ve şişlik anlamındadır. Nadir görülen bir akciğer 
malformasyonudur. İnsidansı 1/20.000-30000’dir. Akciğerlerin alveolar gelişim 
evresinde meydana gelir. Embriyolojik dönemde endodermal ve mezodermal 
dokuların anormal etkileşimi suçlanmıştır. Anormal havalanmış akciğer dokusu 
mevcuttur. Displastik kıkırdak ya da mukoza, aberan damar gibi intrensek bir 
nedenle check-valv etkisi oluşur. İçeri giren hava çıkamaz ve hiperinflasyon olur. 
Solunum sıkıntısı genellikle erken dönemde başlar. Hastaların büyük kısmı ilk 
altı aylık dönemde semptom verir. Etkilenmiş akciğere sahip hastaların %33’ü 
doğumda semptomatiktir. En sık (%50) üst sol lobda görülür. Etkilenmiş lobda 
aşırı havalanma ve masif genişleme mevcuttur (Resim 4). Karşı akciğere ait bası 
olursa semptomatik hale gelir ve solunum sıkıntısı görülür. Semptomatik olgular-
da tedavi lobektomidir (23).
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Resim 4: Konjenital Lober Amfizem
Kaynak: https://radiopaedia.org/cases/congenitallobaroverinflation12?lang=us

SİNDİRİM SİSTEMİ

Özofagus Atrezisi ve Trakeoözofajiyal Fistül
Embriyolojik dönemde ön bağırsaktan gelişen trakeobronşiayal ağacın primi-
tif bağırsak olan foregut’tan tamamen ayrılamaması sonucunda özofagus atre-
zisi (ÖA) ve/veya trakeoözofagial fistül (TÖF) oluşur. İnsidansı yaklaşık olarak 
1/4000-5000’dir. 1940’lı yıllara kadar başarılı bir şekilde tedavisi yapılamayan bu 
anomalinin bugün sağ kalım oranları %95’in üzerindedir (24).

Doğum sonrasında beslenememe, ağızdan köpük gelmesi ve nazogastrik son-
danını ilerletilememesi ile klasik olarak tanısı konulan ÖA’nın prenatal USG’nin 
gelişmesi ile antenatal dönemde tanı sıklığı artmıştır. Polihidramnioslu bir gebe-
de küçük veya hiç görülemeyen mide olması durumunda ÖA’den şüphe edilir 
(Resim5). Ancak prenatal tanıda yanlış pozitiflik oranı yüksektir. ÖA tanısı ko-
nulşan hastaların yaklaşık yarısının doğumdan sonra normal olduğu anlaşılmış-
tır. Antenatal tanının olmasının doğum sonrası tedavisinin planlanacağı merke-
ze transportu ve doğum sonrasında beslenmeye zorlanmayacağı için aspirasyon 
pnömonisi riskini azaltması yönünden önemi büyüktür.

ÖA/TEF ile doğan bebeklerde ek anomali sıklığı yüksektir. Olguların yarısın-
dan fazlasında ek anomali (%50-70) mevcuttur. Prematürite insidansı da normal 
sağlıklı bebeklere göre yüksektir. Hastalığın prognozunu belirlemede en önemli 
kriter ek anomali varlığı (özellikle kardiyak) ve prematüritedir. Risk sınıflaması 
da bu kriterler göz önüne alınarak yapılmaktadır. Waterston ve Spitz sınıflamarı 
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prognoz ve risk açısından günümüzde kullanılan sınıflamalardır. Fistülsüz atrezi 
tipinde ve orofasiyal yarık defekti ile birliktelik gösteren olgularda anomali sıklı-
ğıda artmıştır. Bazı anomalilerin birlikte görülme sıklığının normale göre oldukça 
anlamlı bir yüzde ile saptanması üzerine bu anomaliler bir arada isimlendirilmiş-
tir. VACTERL adı altında toplanan bu anomaliler bir sendromu değil, birlikteliği 
temsil eder. Bu grup içerisinde vertabra, anorektal, kardiyak, trakeoözofagial, re-
nal ve ektremite (Radius agenezisi) defektleri yer almaktadır. Olguların yaklaşık 
%10-15’inde VACTERL birlikteliği bulunur. Hastaların yaklaşık üçte birinde kar-
diyak anomali bulunur. Kardiyak anomali prognozu belirleyen en önemli kriter-
dir. Yine ÖA ile birlikte CHARGE (Coloboma, kalp hastalığı, koanal aterezi, ge-
lişme geriliği, genital hipoplazi ve sağırlıkla birlikte kulak deformitesi) sendromu 
görülme sıklığı artmış olarak bulunmaktadır (25).

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

ÖA/TEF ile ilgili farklı sınıflamalar yapılmış olsa da sık olarak kullanılan 1959 
yılında Gross’un yaptığı anatomik sınıflamadır. Bu sınıflamaya göre beş tip mev-
cuttur (Resim 6).

Tip a: Fistülsüz ÖA (%7)
Tip b: Üst özofagus fistülü ve distal atrezi (%1, En nadir)
Tip c: Proksimal atrezi ve distalden özefagus fistülü (%85, En sık)
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Tip d: Üst ve alt özefagus ayrı ayrı trakeaya fistülüze (%1-2)
Tip e: H tipi trakeaözofagial fistül (%4)

Resim 6: 1959 yılında yapılan Gross sınıflaması

Prenatal tanısı olmayan hastalarda klinik olarak doğum sonrası ağızdan sal-
ya akması, beslendikten sonra boğulma, öksürük, siyanoz ve solunum sıkıntısı 
gözlenir. Şüphelenilen hastada NG sondanın ilerletilememesi ve sondanın ucunu 
gösteren, ayakta çekilmiş düz bir akciğer grafisi ile tanı konulabilir (Resim 7). 
Aspirasyon pnömonisi nedeni ile opaklı film çekilmesi artık önerilmemektedir. 
Hastanın çekilen düz radyogramında mide gazı ve distalde hava olmaması fistül-
süz atreziyi düşündürür. Eğer çift hava baloncuğu görülürse (double-bouble) eşlik 
eden duodenal atrezi varlığını gösterir (26).

Özofagus atrezisinin cerrahi tedavisi elektif acil olarak tanımlanmaktadır. 
Öncelikli olarak hastanın stabilizasyonu ve olası ek kardiak problemler nedeni 
ile kardiyolojik anomali taramasının yapılması gerekmektedir. Bu hazırlık süreci 
içerisinde üst poş sürekli olarak aspire edilmeli, intraveniz sıvı ve geniş spektrum-
lu antibiyorikler başlanmalıdır. Ekokardiyografide (EKO) konjenital anomalinin 
yanısıra sağ aortik ark olup olmadığı değerlendirilmelidir. Bu durumun varlığın-
da bazı cerrahlar sol torakotomi ile cerrahi işleme başlamayı tercih etmektedir. 
Prognozun değerlendirilmesi amacı ile ek kardiyak anomali varlığı kaydedilmeli-
dir. Yine düz grafide vertebral ve ekstremite anomalisi olup olmadığı, USG yapı-
larak ek renal ve gastrointestinal anomali olup olmadığı değerlendirilmelidir. Düz 
radyogramda iki özofagus ucu arasındaki mesafe değerlendirilerek ameliyatın tek 
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seferde mi yoksa aşamalı olarak yapılıp yapılmayacağına karar verilir. Bu kararı 
vermek çok kolay olmasa da iki ucun primer anastomozla yaklaştırılıp yaklaştırı-
lamayacağı ile ilgili belirteçler mevcuttur. Yaklaşık olarak 3-4 cm’den kısa uzun-
luk ya da 2-3 vertebra mesafesinde ise primer anastomoz mümkün olabilmekte-
dir. Eğer özofagus arasında 4 cm’den uzun bir boşuk varsa veya 3-4 vertebradan 
daha fazla boşluk bu durumda gastrostomi ve beraberinde özofagostomi yapmak 
gerekir. Üst poşun torasik inletin daha yukarısında olması da tek başına uzun 
boşluk için anlamlıdır (27). Gastrostomiden beslenerek kilo alan yenidoğan ise 
elektif şartlarda gastrik transpozisyon ya da kolonik replasman ile neo-özofagus 
yapılması planlanmalıdır.

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

ÖA/TEF onarımı yapılan hastalar erken dönem ve uzun dönem komplikas-
yonları açısından cerrahi sonrasında da yakın aralıklarla takip edilmelidir (28).

Konjenital Duodenal Tıkanı (Duodenal Atrezi)
Duodenal tıkanıklıklar yenidoğan döneminde sık görülen intestinal tıkanıklar-
dandır. İnsidansının 5000 ile 10000 canlı doğumda bir olduğu düşünülmektedir. 
Doğumdan hemen sonra başlayan safralı kusma, karında şişlik ve mekonyum çı-
karamama şeklinde belirti veririr. Ayakta çekilen düz karın grafisinde mide ve 
duodenuma ait gaz gölgeleri (double-bouble) görülmesi tipiktir (Resim 8). Hasta 
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kustuktan hemen sonra alınan grafilerde bu görüntü bazen görülmeyebilir. Bu 
durumda mideye NG sonda ile hava verilerek film tekrarlanabilir. Distalde hiç gaz 
olmaması atrezi tanısını desteklerken stenoz olması durumunda distalde az mik-
tarda gaz görülebilir. Prenatal dönemin ilerleyen haftalarında bu görünüm USG 
ile tespit edilebilmektedir. Prenatal dönemde polihidramnios ile birlikte double 
bouble görünümü olduğunda trizomi 21 yönünden amniosentez yapılması öne-
rilir. Duodenal tıkanıklar intrinsik ve ekstrinsik sebeplere bağlı olarak iki başlık 
altında incelenebilir. Duodenal tıkanıklıklar başlığı altında sıklıkla duodenal at-
rezi incelense de tıkanıklığa sebep olabilen başka anomaliler de olabilir. İntrinsik 
tıkanıklıkların sebebi duodenal bölgedeki atrezi, stenoz veya duodenal web ola-
bilirken, ekstrinsik sebepler arasında ise anüler pankreas, preduodenal portal ven 
veya malrotasyona bağlı ladd bantları gibi bası oluşturan durumlar olabilir (29).

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

Prenatal dönemin ikinci ayında ön barsağın distal parçası ve orta bağırsağın 
proksimal parçasından duodenum oluşur. Önce bağırsak duvarındaki hücreler 
prolife olur sonra rekanalizasyon teorisine göre barsak lümeni gelişir. Rekana-
lizasyonda yetersizlik olması durumunda atrezi gelişir. Komşuluğu nedeni ile 
pankreotikobilier sistem anomalileri ile beraber görülebilir. Duodenum dista-
linde olan atreziler daha çok vasküler kaza teorisi ile açıklanır. Atrezilerin çoğu 
(%80) ampulla vaterinin distalinde olduğu için safralı kusma tipiktir.

Duodenal atrezi saptandığında beraberinde eşlik etme sıklığı yüksek olan 
down sendromu mutlaka araştırılmalıdır. Duodenal atrezili hastaların %30’unda 
Down sendromu saptanır. Down Sendromlu olduğu bilinen yenidoğanda beslen-
me sorunu ve kusma olduğunda duodenal atrezi mutlaka akılda tutulmalıdır. 
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Konjenital kalp defektleri de sık görüldüğünden operasyon öncesinde mutlaka 
kardiyolojik yönden inceleme yapılmalıdır. Beslenemeyen, safralı kusan hastada 
double bouble görünümü varsa operasyon için başka ek görüntüleme yapılmasına 
gerek yoktur. Beraberinde distalde gaz varsa malrotasyona bağlı midgut volvulus 
ve safra kanalı anomalileri de ayırıcı tanıda akılda tutulmalıdır (30).

Hasta yoğunbakım ünitesinde stabil hale getirildikten sonra cerrahi tedavi 
planlanmalıdır. Tedavide klasik olarak Kimura tarafında tanımlanmış diamond 
shape duodeno-duodenostomi yapılır.

İnce barsak tıkanıklıkları (Jejuno-ileal atreziler)
İntestinal atreziler yenidoğandaki barsak tıkanıklıklarının en sık sebeplerinden-
dir. Konjenital barsak tıkanıklıklarının yaklaşık üçte birini oluşturur. Diğer se-
bepleri dudenal atrezi, kolonik atrezi ve anorektal malformasyonlardır. Jejono-ile-
al aterezilerin insidansı 1/5000’dir. Prenatal dönemde görülen polihidramniyosla 
birlikte ince bağırsaklarda hava sıvı seviyesi ve proksimalde barsak dilatasyonun 
olması ile tanı konulabilir. Doğum sonrasında beslenemeyen, karın şişliği olan, 
safralı kusan yenidoğan için ayakta çekilen düz radyogramda ince barsak düze-
yinde hava-sıvı seviyesi görülmesi ve distalde gaz görülmemesi ile tanı konulabilir 
(31,32).

Duodenal atrezide bahsedildiği üzere 20. yüzyılın hemen başlarında Tandlerin 
barsak atrezilerinde öne sürdüğü rekanalizasyon teorisi ilk başlarda benimsenmiş 
ancak 1952 de Louw ve Berbnar yaptıkları deneysel çalışmalarda rekanalizasyon 
teorisinin yetersiz olduğunu bunun yerine bu patolojilerin vasküller kaza teorisi 
sonucu oluştuğunu ortaya koymuştur. Jejuno-ileal atreziler Grosfeld tarafından 
sınıflandırılmıştır (Resim 9). Bu sınıflama halen günümüzde kullanılmaktadır. Bu 
hastalar sıklıkla erken doğar ve düşük doğum ağırlığına sahiptir. Bağırsaklarda sa-
dece basit bir atrezi olmayıp, histolojik olatak incelendiğinde mikroskobik olarak 
bazı farklılıklar olduğu görülmüştür. Myenterik ganglionlar, sinir büyüme faktörü 
ve Cajal’ın intertisyel hücrelerinde patolojik değişiklikler göze çarpmaktadır. Bu 
patolojik değişimler nedeni ile anastomoz sonrasında da barsak motilitesi ile ilgili 
sorunlar gelişebilir.

Doğum sonrasında proksimalde olan atreziler daha çok erken dönemde ken-
dini belli ederse de distalde yer alan atrezilerde kusma geç olacağı için tanı geci-
kebilir. Çekilen direkt grafi ile intestinal atreziden şüphe edilen olgularda kolon 
grafisi de çekilerek hem atrezinin seviyesini hem kullanılmamış kolon olup olma-
dığını tepit etmek faydalı olabilir. Hastanın yoğunbakımda stabilizasyonu sonra-
sında cerrahi tedavisi geciktirilmeden yapılmaldır. Atrezik segment uçları kesi-
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lerek klasik teleskopik uç-uca anastomoz yapılır. Aşırı barsak rezeksiyonundan 
mümkün olduğunca kaçınmak gerekir. Multiple atrezili hastalardaki en büyük 
sorunun postoperatif dönemde Kısa Bağırsak sendromu ve ona bağlı sorunlar 
olduğu unutulmamalıdır. Distal ve proskimal bağırsak uçları arasında geniş çap 
farkı bulunduğunda (proksimal geniş, distal dar) balık ağzı (fish-mouth) olarak 
tarif edilen anastomoz tekniği yapılır. Operasyon esnasında malrotasyon gibi eş-
lik eden malrotasyon gibi ek bağırsak anomalileri olabileceği için tüm bağırsak-
lar batın dışına alınarak Trietz ligamınından itibaren son bağırsak kısmına kadar 
dikkatlice incelenmelidir (33).

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

Anorektal malformasyonlar
Anorektal Malformasyonlar (ARM) oldukça geniş yelpazade yer alan bir hastalık 
grubunu tanımlar. Yaklaşık olarak 4000-5000 canlı doğumda bir izlenir. Birbirin-
den oldukça farklı hastalık grubu olduğu için çok sayıda yapılmış sınıflamaları 
mevcuttur. Yenidoğanda anal bölgede açıklığı olmayan, mekonyum çıkışı gerçek-
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leşmeyen hastalara acil inceleme ve cerrahi yaklaşım gerekir. Klinik ve anatomik 
olarak geniş bir spektrum içerisinde yer alan bu hastalıkların tedavisinde kişiye 
ve anomalinin tipine özgü yaklaşım gerekeceği unutulmamalıdır. Eşlik eden kar-
diyak, böbrek, ortopedik, spinal ve sakral bölgelerle alakalı anomaliler, hastalığın 
prognozonu ve tedavi başarısını etkilemektedir (34).

ARM etyolojisi henüz tam olarak aydınlatılamamıştır. Embriyolojik dönemin 
üçüncü haftasından itibaren embriyonun kaudal kısmındaki üç adet oluşum, klo-
aka adı verilen tek bir boşluğa açılır. Bu oluşumlar rektumu oluşturacak hindgut, 
üriner sistemi oluşturacak allontois ve genital sistemi oluşturacak mezonefrik ka-
naldır. Allontois ve mezonefrik kanal erken dönemde ürogenital sinüs adı altında 
birleşik haldedir. Ürogenital sinüs rektumun önünde üreorektal plak ile ayrılmış 
halde kloakaya açılmaktadır. Başlangıçtaki problem ne olursa olsun ARM sonuçta 
ürorektal septumun inişindeki problemlerden kaynaklanmaktadır. Bazı sitogene-
tik ve moleküler düzeyde yapılan çalışmalarda bu anomalinin bazı gen grupları 
ile ilişkisi saptanmış, farklı fenotipte hastalıkların olmasında bu ilişkili gen mu-
tasyonlarının sorumlu olabileceği düşünülmüştür (35).

Bu anomaliyi tanımlamak için çok farklı sınıflamalar yapılmıştır. Bu sınıfla-
maların bir kısmı terkedilmiş, bir kısmı ise halen kullanılmaktadır. En sık kulla-
nılmış olan üç sınıflama aşağıda özetlenmiştir (36) (Resim 10).

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

1. 	 Wingspread sınıflandırılması (1984): Anatomik bie sınıflamadır. Levator ani 
kasını içine alan çizgili kas kompleksi referans alınarak rektumun yeri belir-
lenir. Levatorun altında olan defektler alçak tip üstünde olanlar yüksek tip ve 
aynı seviyede olanlar ise orta (intermediate) tip olarak sınıflandırılır.

2. 	 Pena sınıflaması (1995): Cerrahi bir sınıflamadır. Kolostomi yapılıp yapılma-
yacağına karar verilir.
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3.	 Krickenbeck Sınıflaması (2005): Daha basit bir sınıflamadır. Sık ve nadir gö-
rülen tipler olarak iki başlık altında toplanmıştır.

Ülkemizde yaklaşık olarak yılda 300 civarında ARM’lu bebek doğduğu tah-
min edilmektedir. Bu hastalar doğum sonrası tespit edilir edilmez yoğunbakım 
ünitesinde takibe alınmaldır. Yenidoğanın genel durumu stabil hale getirildikten 
sonra malformasyonun tipi belirlenmeli, ek anomali olup olmadığı araştırılmalı 
ve tedavisi planlanmalıdır.

Prenatal dönemde yapılan USG’de dilate kolon, hidrokolpos ve oligohidram-
nios gibi bazı bulgular varsa ARM yönünden hasta yakını bilgilendirilmelidir. 
Prenatal tanısı olmayan hastalarda doğum sonrasında dikkatli bir fizik muayene 
ile olguların çoğunda tanı ve tedaviye ilişkin ipuçlarına ulaşılabilir. Mekonyum 
çıkaramamış veya barsak tıkanıklığı bulguları olan bebekte inspeksiyonla anüs 
açıklığının olup olmadığına varsa anal açıklığın yerinin doğru olup olmadığına 
bakılır. Açıklıktan 2 cm ileriye kadar kateter ilerletilerek açıklığın devamının olup 
olmadığına bakılır. Gluteal oluğun olmadığı, düz bir perinenin olduğu durum-
larda yüksek tip atrezi olduğu düşünülür. Fizik inceleme esnasında sadece bir 
membranla örütülü daha basit bir defektle karşılaşılabilir. Erkeklerde skrotal rafe 
ve üretral meatus dikkatli incelenmeli, olası mekonyum varlığında rektoüretral 
fistül akla gelmelidir. Kız olgularda açıklık sayısına dikkat edilmelidir. Kız yenido-
ğanlardaki ARM’un çoğunun vestibüler fistül şeklinde olduğu unutulmamalıdır. 
Rektovajinal fistül sıklığı zannedilenin aksine oldukça azdır. Penaya göre bu ano-
malilerin büyük kısmı persistan kloakanın varyantıdır. İzole rektal atrezi erkek-
lerde daha sıktır. Hasta doğum sonrasında opere edilmek için acele edilmemelidir. 
Radyolojik incelemeler henüz yeterli basınç oluşmadığı için ilk 24 saatten önce 
yapılmamalıdır. Çekilen grafide bağırsağın son kısmının karın içerişinde olduğu 
ve anal açıklıkla bağlantısının olmadığı izlenmektedir (Resim11). Tanı konulduk-
tan sonra öncelikli olarak hastanın beslenmesi kesilmeldir. NG sonda takılarak 
dekompresyon yapılmalı, intravenöz sıvı desteği ve geniş spektrumlu antibiyotik 
başlanmalıdır. Ek anomali taraması için EKO ve Renal USG yapılmalıdır. Renal 
agenezi, Vezikoüreteral Reflü (VUR), Nörojenik mesane, Renal displazi eşlik ede-
bilen üriner sistem anomalilerindendir. Hastaların yaklaşık %25’inde gergin kord 
(tethered cord) birlikteliği görülür. Filum terminalenin intravertebral fiksasyonu 
olarak tanımlanan bu anomali eşlik ettiğinde üriner sistem semptomları ve alt 
ekstremiteye ait duyusal ve motor sinir bozuklukları gelişebilir. Direk grafi ile sak-
ral oran hesaplandığında, hastanın ileriki dönemde dışkılamasının istemli olup 
olmayacağı (kontinans) hakkında fikir verebilir. Sakral oranın 0,7’nin üzerinde 
olması fonksiyonel prognozun (istemli kontinans) iyi olacağına bir işarettir.
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Resim 11: Anorektal Malformasyon Lateral table grafi
Kaynak: https://radiopaedia.org/articles/anal-atresia

Anorektal malformasyonun tedavisinin yönetiminde en önemli konu kolosto-
mi açılıp açılmayacağıdır. Anomalinin tipine göre kolostomi açılıp sonra definitif 
cerrahi yapılabilir veya direk primer onarım (Anoplasti, Posterior Saggital Anop-
lasti; PSARP) yapılabilir. Genel yaklaşım olarak stabil hale getirilmiş yenidoğan 
için 36-48 saati geçtikten sonra çekilen invertogram veya lateral table grafiden 
sonra, koksiksin 1 cm inferiorunda kalan atrezilerde kolostomi yapılmadan ona-
rım yapılabilir. Koksiksin üzerinde kalan atrezilerde kolostomi yapılır. Perineal 
fistül durumunda hem erkek hem kız hastada kolostomi yapılmadan anoplasti 
yapılabilir. Özellikle erkek hastada Rektobulbar-rektoprostatik-rektovezikal fistül 
ve fistülsüz atrezi durumunda kolostomi açılır. Kız hastada persistan kolaka, rek-
tovajinal fistül ve fistülsüz atrezi durumunda bağırsak sonu koksiksin üzerinde 
ise kolostomi açılır. Rektovestibüler fistül için ise fikirbirliği yoktur. Kolostomi 
açılmasını önerenler ve kolostomi açılmadan primer onarım yapılmasını öneren-
ler vardır (37).

Mekonyum ilişkili hastalıklar
Mekonyum ileusu, mekonyumun yapışkan, koyu kıvamlı hale gelerek barsak lü-
menini tıkayacak derecede sertleşmesi, bunun sonucunda da mekonyumun tah-
liye edilememesi ve ileus tablosunun oluşmasına denir. Sıklıkla Kistik fibrozis 
(KF) varlığında meydana gelir. KF’in en erken klinik bulgusu mekonyum ileusu 
(Mİ)’dur. Doğum sonrasında abdominal distansiyon, safralı kusma ve mekon-
yum çıkışında gecikme şeklindedir. 1900’lü yılların ilk çeyreği geçtikten sonra 
tanımlanmış olan bu hastalığın KF ve pankreatik enzim yetersizliği ile birlikteli-
ği ortaya konulmuştur. 1948 yılında cerrahi olarak, 1969 yılında ise hiperosmo-
lar lavmanlarla tedavi edilebileceği anlaşılmıştır. Mekonyum ileusu bugün kistik 
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fibrozisin bir bulgusu olarak düşünülmekte ve cerrahi girişim gerektirmeden bü-
yük çoğunluğu tedavi edilmektedir (38).

Kistik Fibrozis otozomal resesif geçiş gösteren nadir bir hastalıktır. Yedinci 
kromozomun uzun kolunda bulunan Kistik Fibrozis Transmembran Regülatör 
(CFTR) geninde mutasyon vardır. Esas olarak solunum sistemi, gastrointestinal 
sistem, safra yolları, pankreas ve üriner sistemi etkilemektedir. Hastaların yak-
laşık olarak %20’sinde Mİ gelişir. Mekonyum İleusu gelişen hastaların prognozu 
kötüdür. Doğum sonrasında mekonyumda gecikme olan, safralı kusması olan ve 
batın distansiyonu olan hastada mekonyum ileusu ve KF akla gelmelidir. Ayakta 
çekilen düz radyogramda hava sıvı seviyesi, komplile olmuş vakalarda perforas-
yona bağlı diyafragma altında serbest hava ve görüldüğünde mekonyum ileusu 
için tipik sayılacak dital ileumda “sabun köpüğü” veya “buzlucam” görünümüdür.

Mekonyum ileusu’nun tedavisi klinik yaklaşıma göredir. Hastalar yoğun ba-
kım ünitesinde stabil hale geritildikten ve antibiyotik tedavisi başlandıktan sonra 
basit tipte hiperozmolar suda çözünen opak maddeler verilerek lavman yapılır. 
Takip esnasında mekonyum çıkarmayan hastalar N- asetilsistein ile tekrar rektal 
lavman yapılabilir. Hastaların büyük çoğunluğunda heperozmolar lavmanlarla 
mekonyum çıkışı sağlanabilmektedir. Lavmanlarla sorun çözülememiş hastalarda 
ve komplike olmuş olanlarda cerrahi tedavi gündeme gelmektedir (39).

Malrotasyon ve Orta barsak volvulusu
Malrotasyon; embriyolojik dönemde bağırsağın rotasyonunun çeşitli aşamalarda 
tamamlanamaması ile değişik seviyelerde anatomik varyasyon oluşmasını tanım-
lar. Malrotasyonla ilgili çeşitli klinik sorunlar oluşur. Bağırsaklarda çeşitli düzely-
lerde tıkanıklık ve potansiyel olarak bağırsak volvulusu en önemli klinik sonuçtur. 
İntestinal sistemin embriyolojik dönemde tam olarak yapması gereken rotasyon 
ve fiksasyonun haricindeki tüm durumlar malrotasyon başlığı altında incelenir. 
Asemptomatik olabileceği gibi, duodenal tıkanıklık ve volvulusa neden olup fetal 
seyredebilir. Antenatal dönemdeki kayıplar ve asemptomatik olgular nedeni ile 
gerçek insidansı bilinmemektedir. Otopsi çalışmaları ve semptomatik olgular bir 
arada değerlendirildiğinde yaklaşık olarak toplumun %1’inde malrotasyon olabi-
leceği düşünülmektedir. Genel olarak 5000-6000 canlı doğumda bir görüldüğünü, 
baryumlu çalışmalarda ise 500 olguda bir görüldüğünü bildiren çalışmalar mev-
cuttur. Olguların yaklaşık %90’ını bir yaş içerisinde ve çoğunluğu ilk bir ay içeri-
sinde bulgu verir. Yenidoğan döneminde klinik önemi olan durum nonrotasyon 
veya inkomplet rotasyondur ve bunun sonucunda gelişen orta bağırsak volvulu-
sudur. Tanı ve tedavide gecikme yaşanması durumunda geniş barsak rezeksiyonu 
ve mortalitesi yüksek Kısa Bağırsak sendromu gelişebilmektedir (40).
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Malrotasyon olguları konjenital Ladd bantlarının oluşturduğu basıda veya vol-
vulus durumunda semptomatik hale gelirler. Volvulusun kliniği ani başlangıçlı 
ve dramatiktir. Huzursuzluk, ajitasyon, kusma, emmede azalma, venöz dönüşün 
bozulmasına bağlı batın distansiyonu ve rektal kanama görülür. Tanı konulama-
yan hastalar perforasyon, peritonit ve şok sonucunda kaybedilir. Tanıda gecikme 
olması durumunda geniş barsak rezeksiyonuna bağlı olarak kısa barsak sendromu 
gelişebilir.

Malrotasyonda gelişebilecek klinik bulgular; Akut duodenal obstrüksiyon, 
kronik duodenal obstrüksiyon, akut midgut volvulus, kronik midgut volvulus, 
kolon obstrüksiyonu ile birlikte ters rotasyon, internal herniler, çekal volvulus, 
asemptomatik/minimal semptomatik malrotasyondur. Yenidoğan döneminde 
klinik önemi olan ve mortal seyreden tablo akut midgut volvulustur.

Malrotasyonun tanısının konulmasındaki en önemli aşama klinik olarak şüp-
he edilmesidir. Huzursuzluğu, kusması, batın distansiyonu hızlı gelişen hastada 
mutlaka ayırıcı tanıda yer almalıdır. Direk karın grafisinde bağırsakların bir ta-
rafa doğru toplanması, opaklı üst gastrointestistinal çalışmalarda duodenumun 
C yapmadan direk aşağıya doğru inmesi marotasyon açısından tipiktir (Resim 
17). Çekumun yerleşimine bağlı olarak tanı konulması amacı ile kolon grafisi çe-
kilebilir ancak çekumun yerinin normal olması volvulusu ekarte ettirmez. Dopp-
ler USG’de mezenterik damarların yerini göstermek volvulus açısından anlamlı 
olabilir. Süperior mezenterik ven (SMV) normalde Süperior mezenterik arterin 
(SMA) hemen sağında yer alır. Malrotasyonda SMA hemen SMV’nin önünde lo-
kalize olur. Midgut volvulus geliştiğinde hiperdinamik pulsasyonlar görülür (41).

Midgut volvulusta tedavi acil cerrahidir. Hastaya sıvı resisütasyonu ve geniş 
spektrumlu antibiyotik tedavisi başlanır başlanmaz zaman kaybetmeden laparo-
tomi yapılıp bağırsaklar batın dışına alınmalı. Saatin tersi yönünde çevrilerek vol-
vulus açılmalı, mezo kökü rahatlatılmalıdır. Ladd prosedürüne uygulanarak dou-
denal bölgedeki bantlar temizlenmelidir. Bağırsak dolaşımının çok bozuk olduğu 
durumlarda geniş rezeksiyondan kaçınmak amacı ile bağırsaklar karın içerisine 
yerleştirilerek batın kapatılmalı, 36-48 saat sonra ikinci kez hasta açılarak (second 
look) değerlendirme yapılmadır (42).

Omfalosel ve Gastroşizis
Omfalosel ve Gastroşizis en yaygın olarak görülen konjenital karın defekleridir. 
Çocuk cerrahi pratiği esnasında sık karşılaşılan bu iki hastalığın yaklaşık insdansı 
1/4000-5000 arasındadır. Prenatal USG ile bu hastalıkların tanısı erken dönem-
de konulmakta ve tedavisi planlanabilmektedir. Omfalosel ve gastroşizis tedavisi 
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yenidoğan yoğunbakım ünitesi olan bir merkezde, neonatoloji ve çocuk cerrahi 
uzmanının varlığında yönetilmelidir. Tedavi hedefi her iki anomaliye ait karın de-
fektlerinin kapatılması ve ek anomalilerin düzeltilmesidir. Her ne kadar iki ano-
mali birbirine benzer görülse de embriyolojik dönemdeki oluş mekanizması ve 
tedavi yaklaşımları farklıdır (43).

Omfalosel; içinde bağırsaklar veya karaciğerin de olduğu, üzerinde göbek kor-
donu olan kese şeklinde bir defekttir. Kesenin içi periton zarı, dışı amniyon zarı, 
ortası ise wharton jeli ile kaplıdır. Gastroşizis ise karın sağ tarafta üzerinde kese 
olmadan barsakların direk dışarıda bulunmasıdır. Kapalı bir kese bulunmaz ve 
göbek normal yerindedir. Bağırsaklar dışarıda olduğu için genelde ödemlidir (44).

Bu iki hastalığın prenatal tanısı konulduktan sonra tedavisinin yapılacağı 
merkezde doğumunun yapılması sağlanmalıdır. Transport esnasında oluşabile-
cek sorunların önüne geçilmelidir. Doğum kanalından geçerken bağırsakların ve 
karaciğerin yaralanmasının önüne geçilmesi amacı ile doğum yöntemi olarak se-
zeryan tercih edilmelidir. Doğum sonrasında konjenital karın defekti olan hasta-
ların sıvı ve ısı kaybı normal yenidoğanlara göre çok fazladır. Hastalar hipotermi 
ve hipovolemi açısından dikkatli takip edilmeli, doğum salonundan itibaren ısı 
kaybı önlenmelidir. Hastalara NG sonda ile dekompresyon yapılmalı, sıvı resisü-
tüasyonu başlanmalı, geniş spektrumlu antibiyotikler verilmelidir. Gastroşizisin 
tedavisi acilken, genel durumu stabil olan omfaloselli hastanın cerrahi tedavisi 
elektif şartlarda yapılabilmektedir.

Gastroşizisli bebekler yoğunbakıma alındıktan sonra sedasyon verilerek, açık 
yatakta radyant ısıtıcı altında redüksiyon denenmeli, barsaklar karın içerisine yer-
leştirilmeye çalışılmalı eğer mümkün olmazsa ameliyathanede redüksiyon yapıl-
malıdır. Omfalosel tedavisinde, defektin çapı büyük olduğunda primer onarımın 
tek seferde yapılması her zaman mümkün olmamaktadır. Bu durumda aşamalı 
olarak vental herni oluşturularak basamaklı tedavi yapılabilir ya da silastik silo 
gibi yöntemlerle bağırsaklar korunarak batın içerisinin genişlemesi beklenebilir. 
Omfaloselde gastroşizise göre ek anomali insidansı daha yüksektir. Ayrıca omfa-
losel başka sendromların da parçası olabileceği için dikkatli olunmalıdır. Gastro-
şizis de ek anomali az olmasına karşın bağırsaklarla ilgili anomali omfalosele göre 
daha fazladır. Gastroşizisde ameliyat sonrası bağırsak motilitesi geç başladığı için 
Total paranteral nutrisyon (TPN) verilmesi planlanmalı, hastanın trofik besleme-
ye geçmesi için aceleci davranılmamalıdır. Ek anomali ve bağırsaklarla ilgili ek 
patoloji olmadığı olmadığı taktirde gastroşizisin prognozu iyidir. Omfaloselin ise 
prognozu ek anomali olup olmadığına bağlıdır. Omfaloselle ilgili ek anomli gö-
rülme sıklığı %50-70 oranındadır. Vakaların üçte birlik kısmında kromozom ano-
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malileri ve kardiyak anomali görülebilir. Omfalosel olgularının yaklaşık %10’luk 
kısmında ise Beckwith-Widemann Sendromu (makroglossi, organomegali, hipe-
rinsülinizm, wilms tümörü, hepatoblastom, nöroblastom) görülebilir (45).

Hirsprung Hastalığı (Konjenital Megakolon)
Hirsprung Hastalığı (HH) distal bağırsaktaki myenterik ve submukozal pleksus-
larındaki ganglion hücrelerinin yokluğu sonucunda oluşan peristaltizm kaybı ve 
fonksiyonel obstrüksiyon ile karakterize konjenital bir hastalıktır. Enterik sinir 
sisteminin bir bozukluğu olan HH aynı zamanda bir nöropatidir. Dünya daki in-
sidansı 5000 canlı doğumda bir olarak bildrilmiştir. Miadında doğan erkek be-
beklerde 4 kat daha sık görülmektedir. Uzun segment tululumu olan tipinde (total 
kolonik aganglionozis) ise kız erkek görülme sıklığı eşittir. Danimarkalı bir çocuk 
hekimi olan Herald Hirsprung tarafından ilk kez 1886 yılında tespit edilmiş olan 
bu hastalığın fizyopatolojisi ve cerrahi tedavisine dair bugün oldukça büyük iler-
lemeler kaydedilmiştir. Swenson 1948 yılında ilk cerrahi düzeltme operasyonunu 
gerçekleştirmiştir (46).

Fizyopatoloji: Gebeliğin 4. haftasından itibaren olgunlaşmasını tamamlayan 
nöroenterik ganglion hücereleri nöral krestten intestinin proksimalinden distali-
ne kadar vagus sinirini takip ederek göç edereler. HH’da iki kabul edilmiş görüşe 
göre ya bu göç tamamlanamamış ya da tamamlanmış ama başka bir faktör dolayı-
sı ile distaldeki ganglion hücreleri yok olmuştur. Ganglion hücre göçünü etkileyen 
birçok kritik nöroglikoprotein mevcuttur. Glialcell-line-derived neurotropic fac-
tor (GDNF), Nörotrofik faktörler ve RET bu göçü yöneten en önemli glikoprote-
inlerdir. Embriyolojik olarak nöral krest hücreleri tarafından ilk salgılanan faktör 
nitrik oksittir (NO). Aganglionik barsak segmentlerinde bu nitrik oksit salgısının 
yok olduğu görülmüştür. Bir diğer faktör de aganglionik barsak segmentindeki 
laminin artışıdır, bu artışın ganglion hücre göçünü engellediğine dair çalışmalar 
mevcuttur. Aganglionik segmentte laminin ve fibronektin dağılımının bozuk ol-
duğu görülür. HH %80-90 oranında sporadik geçiş gösterir. Ancak HH ile ilşkili 
olabilecek bazı sendromlar ve genler bildirilmiştir. RET bir proto-onkogen olup 
başlıca embriyonik dönemde nöral krest hücrelerinden salgılanır. Uzun segment 
tutulumu olan olguların %76’sında, kısa segment tutulumu olanların %32’sinde 
RET geni mutasyona uğramıştır (47).

HH olan hastalarda histolojik olarak distal barsak segmentinde hem submuko-
zal (Meisnesner), hem intermüsküler (Aurbach) hemde mukozal(Henle) pleksus-
larlada ganglion hücreleri yoktur. Bu durum hematoksilen-eozinil ile boyanmış 
preparatlarda görülebilirse de asetilkolinestreaz ile boyanmış preparatlarda çok 
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daha iyi görülür. Hastaların %80’inde rektosigmoid bölgede tutulum mevcuttur. 
Geçiş zonu denilen bölgede hipertrofik sinir liflerin görülmesi tipiktir. Çıkarılmış 
bağırsak segmentinde geçiş zonunun tamamen görülmesi gerekir, bu yüzden çı-
karılmış segmentte sağlam bağırsak komşuluuna yakın kısımda ganglion hücrele-
rinin de görülmesi istenir (48).

Klinik: HH’da ilk 48 saatte mekontum çıkarılamamış olması en önemli klinik 
bulgudur. Normalde yenidoğanların ilk 24 saat içinde %95’inin mekonyum çı-
karması beklenir. Yenidoğan döneminde görülen ikinci en önemli bulgu ise batın 
distansiyonudur. Konsitipasyon sonrası patlayıcı diyare ise diğer önemli bulgular 
arasındadır. Rektosigmoid bölgeyi tutmuş tipik HH sahip yenidoğan; genellikle 
miadında doğmuş erkek bebek, mekonyum çıkarımında gecikme, batın distansi-
yonu ve kusma olması ile şüphelenilir.

Tanı: Klinik şüphe durumında ilk yapılacak tetkik; ayakta çekilen düz ante-
ropsterior ve lateral grafidir. Barsak gaz dağılımının özelliği, diyafram altında ser-
best hava ve hava sıvı seviyesi olup olmadığı mutlaka değerlendirilmelidir. Pelvik 
bölgede distal bağırsak anslarında gaz olmaması, genişlemiş bağırsak ansları ya 
da cut off sign bulgusu diye adlandırılan orta hatta tek bir bağırsak ansı görülmesi 
megakolon açısından anlamlı olabilir. Bu çekilen düz radyogramların hiç birisi 
HH açısından kesin tanı koydurucu grafiler değildir. HH şüphesi olan yenidoğan-
da suda çözünür opakla distal kolon grafisi çekilmelidir. Distal kolon grafisi; lav-
man ve tuşe yapılmadan, anüsten 2-3 cm ileriye yerleştirilecek bir kateter yardımı 
ile 20-30 cc suda çözünür opak verilerek lateralden görüntü alınarak çekilmelidir. 
Kolon grafisi ile tanı konulma oranı %76-92 oranındadır (Resim 12). Tanı için 
tercih edilecek bir diğer inceleme yöntemi ise anal manometredir. Altın standart 
yöntem ise rektal biyopsidir. Tam kat biopsi yerini günümüzde yatakbaşı alınan 
suction biyopsiye bırakmıştır (49).

Tedavi: Günümüzde tedavi ile ilgili teknik yaklaşımlar değişmiş olsa da pren-
sip aynıdır. Tedavide aganglionik segment çıkarılarak yerine ganglionik segment 
getirilmelidir. Cerrahi tedavi esnasında anal sfinkterler korunur. Tedavi ile ilgili 
tanımlanmış birçok cerrahi teknik bulunmaktadır. Günümüzde aşamalı teknikler 
olarak tanımlanan Soave, Swenson, Duhamell ameliyatlarının popülerliği azalmış 
durumdadır. Kolostomi açılıp sonrasında definitif cerrahi yapılan, sonra tekrar 
kolostomi kapatılması gibi üç ameliyat gereken bu teknikler, yerini endorektal 
pull-trough gibi tek aşamalı cerrahi tekniklere bırakmıştır (50).
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Resim 12: Hirsprung Hastalığı
Kaynak: https://radiopaedia.org/articles/hirschsprung-disease

Nekrotizan Enterokolit
Yenidoğanlarda görülen en sık gastrointestinal sisteme ait cerrahi gerektiren has-
talıklardan birisi Nekrotizan Enterokolit (NEK)’dir. Ağır inflamasyon sonucu 
oluşan iskemik nekroz ve enterik gaz oluşturan mikroorganizmaların portal ve-
nöz sisteme invazyonu ile karakterize bir hastalıktır. Özellikle 1500 gram ve 32 
haftanın altında doğan bebeklerde NEK’e bağlı morbidite ve mortalite yüksektir. 
NEK’li bebeklerde ilk yaklaşım, medikal tedavi ile tutulmuş olan barsak segmen-
tinin tedavi edilmesidir. Medikal tedaviye bağlı barsak perforasyonu gibi durum-
larda cerrahi tedavi gündeme gelmektedir. Günümüzde NEK’in yönetimi ile ala-
kalı bazı fikir ayrılıkları mevcuttur. Gerçek insidansı hafif vakaların bildirilmemiş 
olması nedeni ile bilinmemektedir. Yenidoğan yoğunbakım ünitelerinde yapılan 
bir çalışmaya göre insidansı %1-7 arasında bulunmuştur. Çok düşük doğum ağır-
lığına sahip yenidoğanlarda bu oran %20’lere kadar yükselebilmektedir (51).

NEK gelişimi ile ilişkili olabilecek bazı risk faktörleri mevcuttur
Doğum kilosu ve gestasyonel yaş: NEK gelişimi ile ilişkili en önemli risk faktö-

rüdür.
Beslenme: Bebeklerin erken-geç, hızlı-yavaş, sürekli-bolus beslenmesi ile NEK 

gelişimi arasında bağlantı olduğunu bildiren ve tam aksini söyleyen yayınlar da 
mevcuttur.

Farmakolojik ajanlar: Prematür bebeklerde patent ductus arteriosusun kapan-
ması için kullanılan indometazin mezenterik kan akımını azaltarak barsak kan-
lanmasını bozar. Prostaglandin sentezi bloke edilerek vazokonstrüksiyon oluşur. 
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Barsak duvarındaki kanlanama azalması sonucunda özellikle prematürelerde 
NEK ve spontan barsak perforasyonu görülür.

Sitokinler ve büyüme faktörü: NEK’in başlamasında ve ilerlemesnede direk 
olarak hücresel proliferasyonu maturasyon ve kemotaksisi başlattıkları için so-
rumludurlar.

NEK’in kilinik bulguları non-spesifk semptomlarla başlar. Letarji, düzensiz 
ateş, apne, bradikardi, hipoglisemi, şok gibi belirtiler başlangıçta birçok hastafada 
görülebilir. GİS’e ait özgül bulgular; batında distansiyon, rektal kanama, kusma 
diare, midede rezidü kalmasıdır. NEK’e ait klinik sınıflamada sıklıkla Modifiye 
Bell sınıflaması kullanılır (52) (Resim 13).

Resim 13: NEK Modifiye Bell Sınıflandırılması

Laboratuvar: NEK’li bebeklerde nötropeni, trombositoz ve metabolik asidoz 
görülebilir. Nötropeninin 6000/mm’den az olması ve beraberinde trombositope-
ni olması kötü prognoz kriterideir. Trombosit sayısının 104x109/L den az olduğu 
durumlarda hastaya üç gün içinde cerrahi girilşim yapılması gerektiğini bildiren 
yazarlar da vardır. Tanı ve izlemde IL-6 ve CRP’ye göre İskemi Modifiye Albümin 
değerinin daha anlamlı olduğunu bildiren çalışmalar da vardır.

Görüntüleme: NEK de görüntülemenin önemli yeri vardır. Düz karın garafisi 
ve lateral dekübit film NEK takibinde önemli yer tutar. Non-spesifik karın distan-
siyonu, pnömotozis intestinalis, portal venöz sistemde gaz, pnömoperitoneum, 
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intraperitoneal sıvı, genişlemiş bağırsak anslarının görülmesi radyolojik bulgular-
dır (Resim 14). İlerlemiş vakalarda inceleme yapmak amacı ile üst gastrointestinal 
sistem pasaj grafileri (NEK’e bağlı striktür taraması) ve USG yapılmalıdır.

Resim 13: NEK, Pnömotozis intestinalis

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

Tedavi: NEK’de tedavi yönetimi iki başlık altında değerlendirilir. Non-ope-
ratif yaklaşım ve Cerrahi yaklaşım. NEK olan tüm bebeklerde standart olarak, 
oral beslenme durdurulur, destekleyici sıvı tedavisi ve ampirik antibiyotik tedavisi 
başlanır. Termoregülasyon korunması için önlemeler alınır. Hasta gelişebilecek 
komplikasyonlar nedeni ile klinik, labarotuvar ve radyolojik olarak yakın izlemde 
tutulmalıdır.

NEK’li hastaların cerrahi girişimi ile ilgili bazı tartışmalar halen devam et-
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mektedir. Klasik olarak perfore olmuş olan bağırsağın rezeksiyonu yapılırken elde 
edilebilecek en büyük miktarda bağırsağı korumak amaçlanmalıdır. Son dönem-
lerdeki yaklaşım, özellikle düşük doğum ağırlıklı yenidoğanlarda rezeksiyondan 
kaçınmak amacı ile primer cerrahi onarım yerine Primer peritoneal drenaj (PPD) 
yapılarak bebeğin durumunun stabil hale geritilmesi gerekirse sonrasında cerrahi 
tedavinin yapılması gerektiği yönündedir (53).

ÜROGENİTAL SİSTEM

Posterior Üretral Valv
Posterior üretral valv (PUV) erkek bebeklerde mesane çıkış obstrüksiyonu ya-
parak, son dönem böbrek yetmezliğine sebep olabilen konjenital bir hastalıktır. 
Ciddi sonuçları olan bu hastalığın görülme sıklığı 5000 ile 8000 canlı doğumda 
bir olarak bilinmektedir. PUV alt üst üriner sistem obstrüksiyonu oluşturduğu 
ve son dönem böbrek yetmezliği gelişebildiği için erişkin döneme kadar yakın 
takip edilmesi gereken önemli bir anomalidir. Hastalığın homojen olmadığı, fark-
lı klinik tablolarla ve eşlik eden başka problemlerle dinamik bir seyir gösterdiği 
unutulmamalıdır (54).

PUV ilk kez Morgagni tarafından 1769 yılında tarif edilmiştir. 1919 yılında 
Young ilk kez endoskopik olarak görüntülemiş ve halen kendi adı ile anılan sınıf-
lamasını yapmıştır. Young’a göre PUV’un üç ayrı tipi bulunmaktadır (55) (Resim 
15). PUV ile birlikte sadece geçici üretral obstrüksiyon görülmez. Valvin tipine 
bağlı olarak görülen obstrüksiyon şiddeti ile birlikte üst üriner sisteme ait pato-
lojiler de ortaya çıkar. Artmış mesane basınıcı ve rezidü idrar nedeni ile ikincil 
sorunlar ortaya çıkar. Renal displazi, Vezikoüreteral reflü (VUR) ve Valv mesanesi 
sendromu en iyi bilinen nedenlerdir.

Prenatal USG’nin yaygınlaşması ile birlikte çoğu PUV hastasının tanısı ante-
natal dönemde konulabilmektedir. Oligohidramnios, iki taraflı hidrnefroz, geniş-
lemiş mesane ve üretra ile birlikte tipik anahtar deliği görüntüsü tanı koyucudur. 
Hastaların yaklaşık yarısı pulmoner hipoplazi nedeni ile anne karnında kaybedi-
lir. Doğum sonrası idrar çıkışı olmayan yenidoğanda, pulmoner hipoplaziye bağlı 
solunum sıkıntısı ve oligohidramniosa bağlı Potter yüzü görüldüğü taktirde PUV 
akla gelmeli ve işlem hazırlığı içinde olunmalıdır. Hafif olan tiplerde yenidoğan 
dönemi sonrasında bulgular ortaya çıkabilir. Bilateral VUR ve Hidronefrozu olan 
hastada gündüz idrar kaçırma, sık işeme gibi mesane disfonksiyonuna işaret eden 
durumlarda PUV akla gelmelidir.
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Resim 15: Chicago Sınıflaması

Prenatal dönemde tanı konulmuş hastada ya da yenidoğan döneminde yapı-
lan USG’de patognomonik bulgusu olan hastalarda ilk yapılması gereken mesa-
nenin kateterize edilerek idrar drenajının sağlanmasıdır. Bazı seçilmiş olgularda 
prenatal dönemde 20-24. haftalar arasında vezikoamniyotik şant yerleştirilebilir. 
Doğum sonrasında genel durumu düzeldikten sonra hastaya sistoskopik valv ab-
lasyonu yapılması gerekmektedir. Primer valv ablasyonu amacı ile rezektoskop, 
soğuk bıçak ya da YAG laser kullanılmaktadır. Ablasyonun başarısız olduğu du-
rumlarda vezikostomi veya perkütan nefrostomi kateteri takılarak işlem 3 ay son-
ra tekrar edilmelidir (56).

PUV’de ablasyon ile başarılı sonuçlar alınsa da son dönem böbrek yetmezli-
ği gelişme riski yüksek olduğu için bu hastalar yakın takip altında tutulmalıdır. 
Hangi hastanın son dönem böbrek yetmezliğine gideceği tam olarak bilinmese 
de doğumdan sonra bakılan kreatinin değerleri yüskesk olan hastaların sonraki 
dönemde prognozu da kötü olmaktadır (57).

Üretrovajinal Anomaliler
Nadir olarak izlenen anomalilerdir, çok az bir kısmında acil cerrahi girişim gere-
kir. İmperfore hymen, vajinal atrezi ve transvajinal septum gibi durumlarda uterin 
sekresyonun drenajı mümkün olmaz. Hastaların çoğu yenidoğan döneminde bul-
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gu vermez. Yenidoğan döneminde kitle etkisi yaparak hidronefroz, glob vezikale 
ya da dışkılama sorunlarına neden olabilir. Bu durumda cerrahi olarak drenejı 
sağlayacak girişimler yapılması gerekebilir. İmprefore hymenin yenidoğan döne-
minde cerrahi tedavi gerekip gerekmeyeceği tartışmalıdır. Proksimaldeki lezyon-
lar için vajinostomi yapılarak ileri yaşlarda definitif cerrahi planlanmalıdır (58).

Cinsiyet Gelişim Bozuklukları (CGB)
Oldukça geniş bir hastalık grubunu tarif eden bu kusurlarla ilgili doğumun he-
men sonrasında cerrahi plan yapılmadan önce acil olarak hastanın stabil hale ge-
tirilmesi ve sıvı-elektrolit dengesinin sağlanması gerekmektedir. Cinsiyet gelişim 
bozukluklarınuın (İng: Sex development disorders) yaklaşık %90’ı Konjenital 
Adrenal Hiperplaziye (21 hidroskilaz eksikliği) bağlıdır. Bu hastalığın tuz kaybet-
tiren formunda tanı gecikirse mortal seyredebilmektedir. Önemli bir başka konu 
ise aileye bebeğin cinsiyeti ile alakalı detaylı bilgi verilmesidir. Çocuğun cinsiyeti-
nin bazı test ve görüntülemeler yapıldıktan sonra kesin olarak karar verilebileceği 
aileye iletilmelidir. Ailenin kaygısını azaltacak ve rahatlatacak açıklama titizlikle 
yapılmalı, hastaya isim verilememesi gerektiği söylenmelidir (59).

Ağır hipospadiaslı olgularda, iki gonadı da palpe edilmeyen erkek hastada, bi-
lateral inguinal herni nedeni ile refere edilen kız hastada, kliteromegali, mikrope-
nis ve genital hiperpigmentasyonu olan hastada tanı konulmamış cinsiyet gelişim 
bozukluğu açısıdan dikkatli olunmalıdır. Cinsiyet gelişim bozukluğu olan hastaya 
yaklaşım multidisiplinerdir. Çocuk Cerrahi, Çocuk Endokrinoloji ve Çocuk Psi-
kiyatrisinin beraber olduğu konseyde hasta tartışıldıktan sonra aile bilgilendiri-
meli ve tedavi planlanmalıdır.

Cinsiyet gelişim bozukluğu altında birçok genital anomali ve eşlik eden ge-
netik bozukluk bulunmaktadır. Birçok sınıflama mevcuttur. Chicago Sınıflaması 
bunlardan bir tanesidir (Şekil 16). Tüm hastalar geniş bir incelemeye tabi tutul-
malıdır. Konjenital Adrenal Hiperplazi haricindeki cinsiyet gelişim kusurlarının 
tanısı koymak için, USG veya MRI ile iç genital organların görüntülemesini yap-
mak, kontrastlı radyolojik çalışmalar yapmak, kromozom analizi ile genetik cin-
siyeti tayin etmek gerekir.

Cinsiyet gelişim bozukluğu ile doğmuş olan hasta cerrahi yönden doğumdan 
itibaren takip edilmekle birlikte hastanın stabilizasyonu ve incelemele süreçleri 
medikal acil olarak değerlendirilmelidir (60,61).

Sakrokoksigeal Teratom
Teratom bulunduğu anatomik dokuya yabancı tümörlere verilen genel isimlen-
dirmedir. Klasik olarak her üç germ tabakasından (endoderm, mezoderm, ekto-



Güncel Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları V

- 95 -

derm) köken alması ile bilinir. Teratomlar en sık görülen germ hücreli tümördür. 
Gerçek bir konjenital tümör olan teratomlar vücudun her yanında olabilir. Fetüs 
ve yenidoğanlarda en sık görülen teratom ise sakrokoksigeal teratomdur. Kız ço-
cularda daha sık ve 35.000-40.000 canlı doğumda bir görülür. Teratomlar totipo-
tent germ hücrelerinden gelişirler. Bu hücreler altıncı haftanın sonundan itibaren 
genital katlantıya doğru göç ederler. Bu göç esnasında gonadal (Testis/Over) ya da 
ekstragonadal bölgede (retroperitoneal, sakrokoksigeal) anormal olarak çoğalma 
teratomla sonuçlanabilir. Teratomlar köken aldıkları dokulara benzerliğine göre 
matür, immatür ya da içeriğindeki doku tipine göre kistik ya da mikst tip olabilir. 
Kistik ve matür olanların daha iyi prognoz gösterdikleri kabul edilir (62).

Çocuklarda teratomların en sık görüldüğü bölge sakrokoksigeal alandır. Ço-
cukluk çağındaki teratomların %60’ını kapsar. Fetüs ve yenidoğanın en sık tümö-
rüdür. Kız erkek oranı 3-4/1 olarak bildirilmiştir. Prenatal USG’nin yaygınlaşması 
ile antenatal tanı konulma sıklığı artmıştır. Fetal dönemde saptanan hastalarda 
komplikasyon gelişme riski daha yüksektir. Tümörün büyük olduğu durumlarda 
kardiyak yetmezlik ve non-immün hidrops gelişebilir. Hidrops gelişen olgularda 
prognoz kötüdür. Bu hastalar antenatal cerrahiden fayda görebilir. Tümörün ba-
sısına bağlı olarak erken doğum, kitlede kanama gibi komplikasyonlar olabilir. 
Prenatal tanı konulmuş hastalar USG ile yakın takip edilmelidir. Bu hastalarda 
MRI hastanın tedavi planını belirlemede ve prognozu tayin etmede faydalı olabi-
lir. Tümör hacminin fetal ağırlığa bölünmesi ile elde edilen oran (TFR) prognozu 
belirlemede önemlidir. Bu oran 0,12’den büyükse %80 oranında hidrops mevcut-
tur, prognozu kötüdür. Oran 0,12’den küçükse %100’e yakın oranda mükemmel 
survey gösterir. Vajinal yolla doğumda rüptür ve distosi riski nedeni ile genel ola-
rak sezeryan ile doğum önerilir. Kitle büyüklüğü 5 cm’den fazla olanlarda doğum 
mutlaka sezeryan ile yapılmalıdır(63).

Teratomda seçilmiş hastalarda fetal cerrahi uygulanabilir. Cerrahi eksixyon, 
radyofrekans damar ablasyonu ya da lazer koagülasyonla vasküler şantın azaltıl-
ması ve EXIT prosedürü ile rezeksiyon yapılabilir. Postnatal dönemde kitle ile 
doğmuş olan çocuğun genel durumu yoğunbakım ünitesinde stabl hale getiril-
dikten sonra kitlenin sınıflaması yapılarak cerrahi planlama yapılmalıdır. Sakro-
koksigeal teratomlar Altman sınıflamasına göre sınıflandırılırlar (Resim 17). Tü-
mörün eksternal ve internal boyutunun durumuna göre 4 sınıfta incelenir. En sık 
mortalite nedeni kanamadır. Kanama için risk faktörü; prematürite ve tümör bo-
yutunun bir kilogramın üzerinde olmasıdır. Bu durumda acil cerrahi operasyon 
planlanmalıdır. Alfa-Fetoprotein (AFP) tümör için önemli bir belirteçtir. Cerrahi 
sonrası takipte kullanılmaktadır (64).
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Resim 16: Sakrokoksigeal teratom, Altman sınıflaması
https://www.jaypeedigital.com/book/9789386322760/chapter/ch36

Resim 17. Opaklı çekilen pasaj grafisinde Malrotasyon
https://radiopaedia.org/cases/midgut-malrotation

SONUÇ

Cerrahi anomali ile doğmuş bir bebeğin takip ve tedavi yönetimi bir ekip çalış-
masıdır. Bu anomalilerin çoğu günümüzde prenatal USG ile tespit edilebiliyor 
olsa da bazı takipsiz vakalar ya da tanı konulamamış hastaların doğum sonrasın-
da tanı konulması gerekir. Beslenemeyen, kusan, mekonyum çıkaramayan, idrar 
çıkışı olmayan, karında şişliği olan ve solunum sıkıntısı olan hastada nazogastrik 
sonda takılı iken ayakta çekilen karın ve göğsü içine alan düz grafiler çoğu zaman 
başlangıç yaklaşımı hakkında fikir vermektedir.
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Fetal anomali tanısı konulmuş hastanın doğumunun çocuk cerrahi uzmanı 
olan ve yenidoğan yoğunbakım ünitesi olan bir merkezde gerçekleştirilmesi mor-
bidite ve mortalitenin azaltılması açısından önemlidir. Transport esnasında yaşa-
nabilecek gecikme ve sorunlar tedavi yönetimini zorlaştırabilmektedir. Prenatal 
dönemde fetal kitle saptanmış hasta ülkemizde bazı zorlukları olsa da doğumdan 
önceki bir hafta içinde MRI çekilmesi postnatal EXIT prosedürü gerekliliği açı-
sından yol göstericidir.
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