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Yaklasik 2 bin canli dogumda bir goriilen gastrosizis ve omfalosel yenidogan cerrahisinin klasik
hastaliklarindandir. Bu anomaliye sahip bebeklerin tip teknolojisinin gelismesine paralel olarak giintimiizde
minimal morbidite ile uzun déonem yasam siirmeleri miimkiin olmaktadir.

TANIM

Yunanca’da "yarik karin" anlamina gelen gastrosizis saglam gobek kordonunun lateralinde abdominal duvar
defektidir. Omfalosel ise umblikal halkada santral bir defektir, buradan barsaklar ve diger abdominal organlar
herniye olurlar. Abdominal igerik igeriden periton ve disaridan amnion zarindan olugsmug bir tabaka ile
sartlmiglardir. Bazan, kesede Wharton j6lesi de bulunur. Omfaloseller kiiciik "umblikal kord hernisi" seklinden
oldukca biiyiik ve biitiin barsak ve karacigerin herniye oldugu "dev omfalosel" seklinde biitiin 6l¢iilerde
goriilebilirler. Bazan omfalosel riiptiire olabilir. Bu durumda defekt kese kalintilarina kordonun girisine gore
dogru bir sekilde tanimlanabilir.

TARIHCE

Onyedinci yiizyilda Ambroise Pare yenidogan bir bebekte omfaloseli ilk kez tanimladi. Sonraki 200 yil iginde
nadir olarak gastrosizis ve omfalosel olgular bildirildi, ama bunlarin ¢ok az1 yasadi. 1948 yilinda Gross
omfalosel icin evreli onarimi 6nerdi; baslangicta defekt gecici olarak deri ile kapatiliyor ve daha sonra olusan
bu ventral herni onariltyordu. Bundan sonraki ikinci ana teknik ilerleme, Schuster’in agikta olan barsaklari,
ektraabdominal olarak iki kat gecici tabaka ile sarilmasini 6nermesi olmustur. Allen ve Wrenn bu teknigi
barsaklarin etrafinda bir torba olusturacak sekilde, tek tabaka silastik ortii kullanarak degistirmistir. Barsaklar
giderek karin icersine yerlesiyor ve ge¢ donemde fasyal defekt kapatiliyordu.

EMBRIYOLOJI

In utero donemde, abdominal icerik defekten herniye olur. Barsaklar1 saran bir peritoneal 6rtii yoktur, bundan
dolay1, barsaklar amniotik siv1 ile direk temastadirlar. Irritasyon 6zelligine sahip amniotik s1v1 ile temasta olma
sonucu yogun bir serositise neden olur ve barsagin serozal yiizeyinde kalin bir tabaka ile kaplanir. Genellikle
ince ve kalin barsaklar ve mide tamamu ile evisseredir. Karaciger nadiren etkilenir. Normal barsak rotasyonu ve
fiksasyonu olusmamustir.

Ilkel GIS kanal (6n barsak, orta barsak, son barsak) gelisimsel olarak abdominal duvarin embiryolojik
katlantilar ile iliskilidir. Abdominal duvarin ve GIS kanalin normal gelisimi sefalik, kaudal ve lateral
katlantilarin biiylimesine ve fiizyonuna baglidir. En genis sekilde kabul géren omfalosel etyolojisi embiryonik
katlantilarin migrasyonunda ve fiizyonunda bir defektin olmasidir. Bu olaylar embiryogenezisin erken
doneminde olusur. Omfalosel diger orta hat defektleri ile (sternum, diafragma, kalp, mesane ekstrofisi ve
kloaka gibi) birlikte olabilirir.
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ETYOLOJI

Insanlarda omfalosel ve gastrosizisin belirlenmis kesin etyolojik faktorleri yoktur. Her iki defektin bildirilmis
ailesel olgular bulunsa da, herediter 6zellikleri yoktur. Gastrosizisin etyolojisinde bazi zit goriisler olsa da,
genellikle embiryogenesiz sirasinda bir vaskiiler hasar sonucu gelistigine inanilir. Sag omfalomezenterik arterin
intrauterin tikanmasi umbilikal halkanin bozulmasi ve barsak herniasyonu ile sonuglandig1 kabul edilir. Bu
hipotez defektin genellikle sag tarafta olmasini ve intestinal atreziler ile birlikte olmasini agiklar. Bir bagka
teori; defektin riiptiire olmus umblikal kord hernisi sonucu olustugunu veya umblikal kordun sag tarafta
konjenital bir zayiflig1 sonucu olustugunu one siirer.

EPIDEMIYOLOJI

Gastrosizis ve omfaloselin etyolojisindeki farkliliklar gibi epidemiyolojisi de farklidir. Epidemiyolojik
calismala anne yag1 artarken gastrosizis riskinin azaldigimni gostermektedir. Vaskiiler etyolojiyi destekleyen
bulgular ise; ilk trimesterde aspirin, ibuprofen ve pseudoephedrin kullanilmasi gastrosizis riskini artirmaktadir.
Alkol, sigara ve keyif verici ilaglarin kullanilmasi da bu malformasyon riskini artirmaktadir. Gastrosizisli
hastalarda, intestinal atrizi bulunan olgular hari¢, kromozomal ve diger anomaliler nadirdir. Gastrosizisli
bebekler genellikle gestasyonel yasa gore kiigiik bebeklerdir.

Omfaloselde ¢evresel ve sosyal faktorler etyolojide daha az rol oynar. Karyotip anormallikleri etkilenen
bebeklerin yaklasik olarak % 30’unda bulunmaktadir, 6zellikle trisomi 13 ve 18, daha az olarak da trisomi
21. Karaciger icermeyen kiiciik defektler daha fazla kromozomal anomali insidansina sahiptir. Omfaloselli
bebeklerin yarisindan fazlasinda major veya minor malformasyonlar vardir; en sik kardiak anomaliler olmak
iizere, kas-iskelet, gastrointestinal ve genitoiiriner malformasyonlar gibi.

PRENATAL TARAMA

Gebelikte iki tip tarama rutin olarak kullanilir: maternal serum alfafetoprotein (AFP) ve fotal ultrasonografi.
AFP gebeligin 2. trimesterinde Olciiliir ve hem gastrogiziste hem de omfalosel taramasinda faydalidir,
gastrosiziste istatiksel olarak omfaloselsen daha yiiksek seviyededir.

Gebeligin 2.trimesterinde yapilan fotal US yandas defektlerle birlikte abdominal duvar defektlerinin dogru bir
sekilde taninmasini saglar. ilk trimesterde yapilan US bulgularini, bu dénemde orta barsak normal olarak
umbilikal kord igersine herniye oldugundan yorumlamak zordur. Gastrosizisin sonografik bulgulari; umbilikal
kordun saginda kiigiik bir abdominal duvar defekti ve amniotik sivida yiizen herniye barsaklardir. Omfalosel,
gastrosizisten herniye barsaklari saran membran6z yapiya giren umbilikal kordun varligi ile ayrilir. Riiptiire
omfalosel tanida ikilem yaratabilir, ama defektin biiyiik ¢capta olmasi ve karaciger herniasyonunun bulunmasi
sonucu genellikle ayrimlanabilir. Eger prenatal US’de omfaloselden siiphelenilirse, diger anomaliler i¢in
dikkatli arastirma yapilmalidir. Olasi kromozomal anomaliler i¢cin amniosentez yapilmalidir. Gastrosiziste
trizomi insidansinin diigiik olmasi nedeni ile, amniosentez bunlarda uygun olmayabilir.

SEZERYAN

Perinatal bakim acisindan abdominal duvar defektli bebegin dogum yontemi tartigmalidir. Teorik goriige gore,
gastrosizisli bebek icin dogum bir¢ok nedenden dolay: zararlidir. Birincisi, 6zellikle bebek anormal pozisyonda
bulunuyorsa, dogum sirasinda evissere barsaklar yaralanabilir. Ikincisi, barsaklar doguma engel olabilir ve
liciinciisii, korunaksiz olan barsaklarin vajinadan gecmesi infeksiy6z komplikasyonlara yatkinlik olusturabilir.
Makat gelisi veya transfers posisyondaki gastrosizisli bebegin elektif sezeryan ile dogurulmasi genellikle kabul
gormiistiir. Ek olarak, karaciger herniasyonu bulunan dev omfaloselli bebegin genellikle operatif dogurtulmasi
gerekir. Bununla birlikte, diger bebeklerin ¢ogu icin goriisler farklidir. Bir ¢calismada, elektif sezeryan ile
dogurtulan bebekler daha az sepsise, daha az hastanede yatma giiniine ve daha kisa siirede enteral besleme
giiniine sahiptir. Buna karsilik, bircok diger calismalarda sezeryan dogumun avantaji saptanmamaigstir, hatta biri
bu grupta sonuglarin daha kétii oldugunu gostermistir. Bir¢ok ¢ocuk cerrahi, erken planlanmis dogumun barsak
tizerindeki kabugun ve édemin azalabilecegini ve primer kapatmanin kolaylasabilecegine inanir.
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GASTROSIZIS

Omfalosel ve gastrosizisin cerrahi tedavisi benzerdir. Operasyondan 6nce defektin ¢api, evissere kitlenin
biiyiikliigii, gestasyonel yas, dogum agirlig1 ve ek anomali olup olmadig: saptanmalidir. Tedavide amag diisiik
mortalite, morbidite ve daha kisa siireli hastanede yatma ile defektin kapatilmasidir.

Gastrosizisli bebegin bakimi dogumda baglar. Bebegin ameliyatinin yapilacagt hastaneye dogumdan 6nce
transferi yapilir, boylece dogumdan ameliyata kadar gececek olan siire azaltilir. Yenidogan gastrosizisli bir
bebegin acil bakimi ii¢ konuda odaklanir: barsagin steril ortii ile sarilmasi, hipoterminin 6nlenmesi, yeterli sivi
resusitasyonunun saglanmasi

Gastrosizisli bebekler genellikle gebelik yasina gore kiiciik bebeklerdir ve agik olan barsaklardan sekonder
olarak fazla miktarda siv1 ve 1s1 kaybina ugrarlar. Dogum odasinda, aciktaki visserler salin ile 1slatilmus steril
ortiiler veya plastik sargilar ile korunur, bebek bir kiivoze alinir. Bir nazogastrik tiip gastrik dekompresyon igin
yerlestirilir, hava yutmasi ve aspirasyonu Onlenir.

Yenidogan yogun bakim biriminde, s1v1 resusitasyonu baslanir. {lk postnatal 24 saatte bu bebekler s1v1
volumiinii devam ettirebilmek icin normal bebeklerden 2.5-3 kat fazla siviya gerek duyabilirler. Sivi
resusitasyonu yeterli idrar ¢ikisi oluncaya kadar ve asit-baz dengesi kazanilincaya kadar devam eder. Ayni
zamanda genis spektrumlu antibiyotik baglanir.

Giiniibirlik bakim yapan hastanelerde dogan bebekler cocuk cerrahisi yetilerine sahip merkeze acil tranferi
gerekir. Transport bebegin 1sisint siirdiirmesine 6zen gostererek yenidogan bakim kosullarinda yapilir. Bebegin
tam bir degerlendirilmesi ve resusitasyonu ameliyattan once yapilmalidir.

Intestinal atrezi disinda, gastrosizisli bebeklerde genellikle major konjenital defektler bulunmadigindan defektin
onarimindan 6nce asir1 bir degerlendirme gerekmez. Dikkatli bir fizik muayene ve gogiis grafisi yeterlidir.

Bebegin stabilizasyonundan sonra, onarim yapilir. Onarim genel anestezi altinda ve tam bir kas gevsekligi ile
yapilir. Odemli barsagin manipiilasyonu yapilirken agir1 dikkat ve 6zen gosterilmelidir ve yapisikliklar oldugu
gibi birakilmalidir. Barsaklar kontrol edildigi halde var olan bir atrezi goriilmeyebilir. Abdominal kavite daha
sonra manuel olarak gerilir ve barsak karna yerlestirilir. Umbilikal arter ucu alt abdominal kadarandan c¢ikacak
sekilde kateter yerlestirilerek postoperatif monitorizasyonda kullanilir.

Prosteteik kapatma sepsis riskini artirir. Primer kapatma icin asir1 yaklastirma gabalart abdominal basincin
artmasi ile sonuglanabilir ve kaval kompresyon sonucu doniis azalacagindan kardiak outoutun azalmasi ile,
diafragmanin yiikselmesi sonucu solunum bozulmasi, bobrek yetmezligi, barsak iskemisi ve alt ekstremitelerde
perfiizyon azalmasi seklinde fizyolojik degisiklikler ile sonuglanabilir. Giincel goriis visseroabdominal
orantisizligin derecesi ve intraabdominal basincin yiiksekligne bagl olarak tedavinin secilmesi yoniindedir.

Barsagin rediiksiyonundan sonra, eger primer kapatma miimkiin ise, abdominal duvar fasyal defekti vertikal
veya transfers olarak yaklastirilabilir. Santral venoz kateter yerlestirilmesi postoperatif sivi verilmesini ve
hiperalimentasyon yapilmasini kolaylastirir.

Bebeklerin yaklasik olarak % 25’inde primer kapatma yapilamaz. Hastalarin bu grubunda, prostetik
ekstraabdominal bir kompartman yapilir. Yogun Bakim biriminde silo iceriginin manuel rediiksiyonu agir1
inrtaraabdominal basingtan kaginilacak sekilde sik aralarla yapilir.

Enfeksiyon veya disaridaki barsaklarin beslenmesi yoniinden rediiksiyon sirasinda silo dikkatli bir sekilde
muayene edilir. Herhangi bir siiphe durumunda protezin ¢ikarilmasi be barsaklarin direk gézlenmesi gerekir.
Genellikle, 7-10 giin icersinde silo ¢ikartilabilir ve abdomen duvari tam olarak kapatilabilir. ki hafta iginde
kapatilmanin yapilamamasi durumunda protezin abdominal duvardan ayrilma riski artar. Abdominal duvar
kapatildiktan sonra birkac giin daha antibiyotik devam edilir.

Barsak atrezisi ile birklikte olan gastrosizisin yonetimi zordur ve klinik sonuglar da pek iyi degildir. Atreziler
tek veya multipl olabilir, ince barsak veya kalin barsagi tutabilirler. Daralmis abdominal acikligin kompresyonu
sonucu vaskiiler hasarlanmaya sekonder olarak gelistigi olast bir etyolojik aciklamadir. Eger intestinal atrezi
agikar ise iki tedavi sekli onerilebirir:

1. Abdominal duvarimn kapatilmasi sirasinda atrezinin primer onarimi

2. intestinal diversiyon ve daha sonra ge¢iktirilmis enteroenterostomi
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Primer kapatma, barsagin kalinlasmis, 6demli ve birbirine yapismis barsak nedeni ile genellikle teknik olarak
zordur. Gastrosiziste barsak atrezisinin evreli onarimi daha basarilidir.

Bazan, barsak o kadar yapisiktir ki atrezi taninamaz veya bir stoma yapilmas: miimkiin olmaz. Boyle
durumlarda, atretik segmentler karma yerlestirilir ve uzun bir barsak kateteri ile dekompresyon yapilir.
Proksimal segmentte yetersiz dekompresyona baglh dilatasyonun devam etmesi daha sonra yapilacak olan
anastomozu zorlastirir. Atrezili bebekler genellikle anormal barsak motilitiesine sahiptirler, 6zellikle proksimal
barsak masiv olarak dilate ise. Bu uzun siireli intraven6z beslemeyi gerektirir. In utero barsak uzunlugu
kaybundan dolay1 bu bebekler ayni zamanda kisa barsak sendromu riski altindadirlar. Bu hastalarda, stenotik
anastomozlar veya yapigikliklar nedeni ile postoperatif ince barsak obstriiksiyonlari goriiliir. Bu durumu zayif
intestinal motilite sonucu olusan beslenme entoleransindan ayrid etmek zor olabilir. Ince barsak enemasi
(enteroclisis) bu iki durumun ayrilmasinda yararlhdir.

Gastrosizisli bebeklerin cogu onarimin 24 saat icinde ventilatdrden ayrilabilir. Biitiin bebeklerde barsak
fonksiyonlarinda gecikme vardir ve abdomenin kapatilmasindan sonra genellikle 3-4 hafta boyunca enteral
beslemeyi tolere edinceye kadar TPB gerekir.

Gastrosizisli bebeklerde en sik goriilen postoperatif komplikasyon ilusun uzamasidir. Umblilikusun
kapatilmasi, santral kateter veya pulmoner kaynakli sepsis, bir diger sik goriilen problemdir. Postoperatif
nekrotizan enterokolitis gastrosizisli yenidoganlarda saglam abdominal duvarli bebeklerle kiyaslandiginda daha
tliml1 gecen bir hastaliktir. Postoperatif mortalite ve morbitenin major kaynagi TPB ve santral kateter sepsisi ile
ilgilidir. TPB ye bagl kolestaz potensiyel olarak daha yikicidir ve sarilik, siroz ve sonunda transplantasyon
gerektiren karaciger yetmezligine yol agar.

OMFALOSEL

Omfaloselli bebegin tedavisi gellikle gastrosizili bebin tedavisine benzer. Herniye visserler kese ile sarili
oldugundan bu bebeklerde baslangicta daha az sivi resiisitasyonu gerekir ve gastrosizili bebekler kadar hizli 1s1
kaybetmezler. Omfalosel ve gastrosizis arasindaki farkliliklar tabloda 6zetlenmistir.

Omfalosel Gastrosizis

Gobek merkezli, 4-10 cm ¢apida, Sag tarafta, gobek kordonunun lateralinde

saglam veya riiptiire kesesi mevcut, Faysal defekt kiiciik (< 4cm)

gobek kordonu kese iizerinde, Kese ve kese kalintis1 yok

barsaklar genellikle normal goriiniimde, Gobek kordonu normal ve yerinde

karaciger genellikle herniye olmus, Barsaklar genellikle 6demli, sert, boyu kisalmig
malrotasyon var, Karaciger genellikle herniye olmaz

abdominal bosluk kiigiik, Abdominal bosluk nispeten iyi, bazen normale yakin
% 40-80 olguda ek anomali var, Ek anomali nadir

barsak straggiilasyonu, barsak atrezisi nadir Barsak strangiilasyonu biiyiik bir risk yaratir

Barsak atrezisi siktir

Postoperatif donemde, omfaloselli bebekler gastrosizli hastalarda goriilen kadar uzamis ileusa sahip degillerdir.
Eger omfalosel riiptiire olursa, bebek agir dehidratasyon ve hipotermi riski altindadir. Amniotik sivi ile temasta
olmalari serozitise neden olur ve bu uzamis potoperatif ileus ile sonuglanir. Omfaloselli bebeklerin genellikle
konjenital malformasyonlar1 vardir ve baslangigta eksiksiz fizik muayene, gogiis grafisi ve ekokardiogram
yapilmalidir. Gastrik dekompresyon i¢in nazogastrik lateter yerlestirilir, antibiyotikler baglanir. Omfalosel
kesesi mekanik travmadan koruyacak sekilde koruyucu bir ortii ile sarilir. Operatif onarim bebegin durumu
stabilize olur olmaz yapilabilir.

Hastalarin yaklasik % 10’u dev omfalosele sahiptir, bunlarda 8-10 cmlik defekten karaciger ve barsaklar
herniye olmustur. Bu olgularda yonetim zordur. Ciinkii anterior abdominal duvar o kadar zayif gelismistir ki
agir1 gerginlik yaratmadan primer kapatma miimkiin degildir. Bu kompleks durum karsisinda bircok yenilik
getrirci staratejiler iiretilmigtir. Bu tekniklerin en basiti kese lizerinde epitelizasyonun ilerlemesini saglamak ve
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daha sonraki tarihte ventral herninin sekonder kapatilmasidir. Cesitli topikal ajanlar (% 0.25 merbromin, giimiis
nitrat, silver sulfadiazine) kullanilabilir. Topikal ajanlar giinde 1-2 kez kese iizerine siiriiliir ve orta derecede
kompresyon olusturacak sekilde kese sarilir. Bu teknikte defekti ortecek derinin gelismesi igin birkag hafta
gerekir. Son seriler, nonoperatif tedavi uygulanan bebeklerin silastik materyelden baca yapilanlara gore
baslangi¢c doneminde hastanede daha kisa siireli kaldiklar1 ve daha erken enteral beslemeye baglandiklarini
gostermistir.

Bir diger nonoperatif yaklagim keseye eksternal basing uygulamasidir. Bunun igin ¢esitli araclar gelisitirilmig
ve azar azar kese iceriginin reduksiyonu amacglanmistir. Herni defektini kapatmak i¢in deri graftini mobilize
etmek ilk kez Gross tarafindan tanimlanmig ve orta dereceli veya biiyiik omfaloselleri gegici olarak ortiilmesi
icin kullanilmistir. Bununla birlikte, bu teknik uygulandiginda, deri biiyiir ve abdominal duvar yapilari
biiyiimediginden biiyiik bir ventral herni ile sonuglanabilir.

Kiiciik ve orta derecede biiyiikliikte olan omfaloseller direk olarak ameliyatla kapatilir. Ameliyathanede

kese povidone-iodine ile yikanir. Kiigiik defektlerde fasya direk kapatilabilir, biiyiik olanlarda kese diseke
edilir, abdominal duvar manuel olarak gerilir. Umbilikal damarlar baglanir. Barsak rotasyon ve fiksasyon
anormallikleri genellikle vardir, ama intestinal atrezi belirgin olarak nadirdir. Herniye olan karacigerin
rediiksiyonu hepatik veya portal venlerin biikiilmesine dikkat edilerek yapilmalidir. Hepatik kapsiilde
istemeyerek olusan yaralanma hayat1 tehdit edici kanama ile sonug¢lanabilir. Postoperatif paralizi ve mekanik
ventilasyon abdominal kapatilmadan sonra genellikle gerekir, "abdominal duvarda yumusaklik" genellikle 24
saatten sonra olusur.

Primer kapatilma yapilamayan omfaloselin kapatilmasi i¢in standart cerrahi teknik gastrosizili hastalarda
oldugu gibi silastik silo kullanilarak evreli kapatilma yapiulmasidir. Silo iceriginin manuel rediiksiyonu yogun
bakimda steril kosullarda aralikli olarak yapilir. iki hafta icinde abdominal kapatilmanin saglanamamasi sonucu
enfeksiyon riski ve kesenin fasyadan artilma riski artar. Biiyiik omfalosellerin rediiksiyonundan sonra da
hepatik komplikasyonlar goriilebilir. Karaciger enzim diizeylerinde ani bir artig karacigerin akut vaskiiler
hasarlanmasin1 gosterebilir. Dopler US hepatik arteryel, venéz akimi ve portal akimi degerlendirmek icin
kullanilabilir.

Vissera abdominal bogluga rediikte edildikten sonra, bebek definitif kapatilma i¢in ameliyata alinir. Abdominal
duvar seliiliitiisini 6nlemek i¢in parenteral antibiyotikler postoperatif giinlerde devam edilir. Uzamis ileus

sik goriilmez ve enteral besleme definitif kapatilmamadan hemen sonra genellikle baslatilabilir. Gobek
olusturulabilir.

Kiiciik veya orta tip omfaloselli bebekler baska bir agir malformasyona sahip olmadik¢a miikemmel prognoza
sahiptir. Mortalite oran1 kromozomal sendromlu ve kardiak defektli bebeklerde oldukca artar. Son bir
calismada hastanede yatig siiresi ortalama 51.7 giin olarak bulunmugtur. Bir bagka seride en sik reoperasyon
nedeni olarak ventral herni onarimi bulunmustur. Gastro6zofageal reflii de bu grup hastalarda artan siklikta
goriiliir ve antirefliix cerrahisi gerekebilir.

SONUC

Abdominal duvar defektli, 6zellikle gastrosizisli, bebeklerin yasatilabilmeleri yenidogan yogun bakim birimleri
olmadan miimkiin goriillmemektedir. Yenidogan yogun bakim birimlerinde modern teknikler ve ¢esitli cerrahi
yaklagimlarin kullanilmasi, total parenteral besleme ve ventilator destegi bu bebeklerde gastrointestinal ve
solunum fonksiyonlarinin yeterli hale gelinceye kadar yardimc: olmaktadir. Bu bebekler giiniimiizde
kabuledilebilir diisiik morbidite ile miikemmel sagkalima sahiptirler.
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