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Vaka Takdimi

Gastrosizis: kardes oykiisii olan bir vaka takdimi
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Gastroschisis in successive siblings: a case report. Cocuk Saghig: ve Hastaliklar1
Dergisi 2018; 61: 67-69.

Gastroschisis is a rare congenital anomaly. In this disease, the abdominal organs
are found to be outside due to abdominal anterior wall defect. Environmental,
familial, genetic and multifactorial factors are being accused in the pathogenesis
of the disease. The exact cause of the disease is unknown yet. In this article,
a newborn patient with gastroschisis born from nonconsangineous parents,
who had a history of gastroschisis in his family is presented.
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OZET: Gastrosizis seyrek goriilen bir konjenital anomalidir. Bu hastalikta,
karin 6n duvar defekti nedeniyle abdominal organlar disaridadir. Hastalik
etiopatogenezinde, c¢evresel, ailesel, genetik ve multifaktoriyel etkenler
su¢lanmaktadir. Heniiz hastaligin tam olarak nedeni bilinmemektedir. Bu yazida,
annesinin bir 6nceki gebeligi gastrosizis nedeni ile sonlandirilmis olan, anne
ve babas1 arasinda akrabalik bulunmayan bir gastrosizis vakas1 sunulmustur.

Anahtar kelimeler: gastrosizis, yenidogan.

Gastrosizis seyrek goriilen bir konjenital karin
duvar defektidir. Goriilme siklig1 1-7/10000 arasinda
degismektedir. Gastrosizis tanili bebeklerde bebeklik
déneminde mortalite ve komplikasyon riski artmistir
ve bu nedenle dogumdan hemen sonra ameliyat
gereklidir.12 Son yillarda artan goériilme siklig:
ve gen¢ anne yast ile birlikte hastalifin goriilme
olasiliginin artmasi nedeniyle gelismekte olan
iilkelerde kayda deger bir mortalite nedeni olarak
karsimiza ¢ikmaktadir.!-3 Epidemiyolojik ¢alismalarda,
Amerikan toplumlarinda goriilme sikliginin, Avrupa
ve Asya 1rklarindan daha fazla oldugu gosterilmistir.
Patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Ancak
cevresel, genetik ve multifaktoriyel nedenlere bagh
olabilecegi diisiintilmektedir.#5-7 Ayrica hastaligin
aile bireylerinden birinde goriilmesi durumunda
diger aile bireylerinde goriilme riskinin %2.4-4.7
arasinda oldugu bildirilmistir.7-19 Bu yazida daha
Once gastrosizisli kardes 6ykiisii olan bir gastrosizis
vakas1 sunulmaktadir.

Vaka Takdimi

Yirmibes yasindaki annenin ikinci gebeliginden
birinci yasayan olarak 36 haftalik gebeligin ardindan

sezaryen dogum ile 2470 g agirliginda dogan erkek
bebegin birinci, besinci ve onuncu dakika Apgar
skoru sekiz, dokuz ve on idi. Fizik muayenesinde;
bagirsak segmentlerinin ve midenin karin 6n
duvarindaki defektten disar1 ¢ikmis halde oldugu
goriildi (Sekil 1). Ag¢ikta bulunan organlar steril
1sitilmis serum fizyolojik ile 1slatilmis gazli bez ile
ortiildii, nazogastrik sonda takildi, hasta yenidogan
yogun bakim iinitesine yatirildi. Prenatal dykiide
annenin ailesel Akdeniz atesi nedeniyle gebeligin
dordiincti ayindan itibaren kolsisin (gtinde iki kez
0.5 mg), gebeligin tg¢lincli haftasindan besinci
ayimna kadar folik asit (glinde 5 mg), daha sonra
multivitamin kullandigi, gebeligin 12. haftasinda
yapilan ayrintili ultrasonografi incelemesinde bebekte
gastrosizis saptandigl; amniyosentez yapildigi,
bebegin kromozom analizinin normal saptandigi,
annenin daha 6nceki gebeliginde baska bir hastanede
izlendigi, 16. haftada fetusta gastrosizis saptanmasi
tizerine tibbi terminasyon uygulandigi 6grenildi
(Sekil 2).

Hastaya damar ici yoldan total parenteral beslenme
(TPB), antibiyotik (ampisilin ve gentamisin) tedavisi
baslandi. Hasta, stabilizasyon sonrasi dogumdan
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Sekil 1. Hastanin dogumdan hemen sonraki gériiniimii

sonra dordiincli saatte ameliyata alindi. Karin
defekti orta hat boyunca iiste ve alta dogru bir cm
insizyonla genisletilerek karin ici organlar incelendi.
Intestinal atrezi ve malrotasyon diisiindiirecek
bulgu saptanmamast {izere karin i¢i organlar yerine
konuldu. Primer onarim saglanamayacagindan Gora-
tex® yama ile karin duvari defekti onarimi yapildi
(Sekil 3). Cerrahi sonras: iki giin entiibe izlenen
hasta daha sonra mekanik ventilatérden ayrildi.
Postoperatif dénemde enteral beslenmedi; TPB ve
antibiyotik tedavisine devam edildi. Nazogastrik
sonda ile abdominal basing izlemi yapildi. Bagirsak
peristaltizmi baslayincaya kadar enteral beslenmemesi
planlandi. Daha sonra taburcu edilen hastanin
izlemine devam ediliyor.

Tartisma

Gastrosizis gelisiminin nedeni halen net olarak
anlasilamamustir. Bu konuda ortaya atilan goriisler sag
umbilikal venin erken atrofisi, annede alkol kullanimu,
ve genetik faktorler tizerinedir. Alkol kullanan
annelerde alkoliin plesentay1 gegerek umbilikal
damarlarda spazma yol agtig1 diisiiniilmektedir. Bu
teoriyi destekler nitelikte annede alkol kullanimi
bulunan ve bebekte gastrosizis goriilen olgu
sunumlar1 bulunmaktadir.!! Ailesel gastrosizis ile
ilgili yapilan calismalara bakildiginda bir ¢alismada

Sekil 2. Aile agac
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babalar1 ayri, anneleri ortak olan kardeslerin ikisinde
de gastrosizis goriilmesi, anne yoluyla kalitilan bir
genetik model olabilecegini akla getirmektedir.® Bagka
bir ¢alismada da monozigotik ikizlerin ikisinde de
gastrosizis oldugu goriilmiistiir, bu da gastrosizisin
kalitimsal bir yonii oldugunu distindiirmektedir.!!
Bir ¢alismada, gastrosizis ya da omfalosel tanili
bebeklerin yakinlarindaki dogustan defektler regresif
lojistik model kullanilarak analiz edilmis ve sonuglar
hastaligin otozomal resesif gecis gosterebilecegini
diislindiirm{istiir.*

Aile oykiisiinde gastrosizisli bireylerin oldugu 24
hastalik bir seride, 12 vakanin (%50) birinci derece
akrabasinda, 12 vakanin da ikinci derece ya da
uzak akrabasinda gastrosizisli birey oldugu tespit
edilmistir. Hastalarin altisinda gastrosizisli kardes
oykiisii oldugu ve kardeste goriilme olasiliginin
%4.3 oldugu saptanmistir.!? Sundugumuz hastanin
annesinin ilk gebeliginde fetusta gastrosizis Sykiisii
vard1. Bu nedenle 16. haftada gebeligin sonlandirildigy,
fetustan alinan kan 6rneginden yapilan kromozom
analizinin normal sonuglandig1 6grenildi.

Cinsiyet dagilimu ile ilgili olarak erkek/kiz oraninin
aile hikayesi olanlarda 1.70, aile 6ykiisii olmayanlarda
ise 1.34 oldugu saptanmis ve istatistiksel olarak
anlamli bir fark bulunmadig: bildirilmistir.12

Aile &ykiisii olanlarda anne yas1 ortalama 22 ve baba
yast ortalama 26; aile dykiisii olmayanlarda ise anne
yasi ortalama 20 ve baba yasi ortalama 23 olarak
tespit edilmistir.? Sundugumuz vakanin annesinin
yast 25, babasinin yasi 42 idi.

Bu vakanin annesinin daha 6nceki gebeliginde
bir ay kolsisin kullanimi 6ykiisti vardi. Anne bu
gebeliginde de toplamda bes ay olmak iizere
gebeligin ilk do6rt haftasinda ve son dort ayinda
kolsisin kullandig1 6grenildi. Kolsisin akut ve
kronik gut hastalig, ailesel Akdeniz atesi ve Behget
hastalig1 tedavisinde kullanilmaktadir. Etkisini hiicre
mitozunda 6nemli rol oynayan mikrotiibillerin
alt birimi olan tubuline baglanarak ve mikrotiibiil

Sekil 3. Hastanin ameliyat sonrasi gériiniimii
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polimerizasyonunu inhibe ederek gosterir. Gebelikte
kolsisin kullanimi olan annelerin fetiislerinde
poliploidi goriildigt bildirilmistir.1314 Ancak
son yillarda yapilan ¢alismalar gebelikte kolsisin
kullanimina devam edilebilecegi ancak gebeligin 4-5.
aylarinda amniosentez yapilmasi 6nerilmektedir. 14
Literatiirde gebelikte kolsisin kullanimi ile fetusta
gastrosizis veya baska bir karin 6n duvar defekti
arasinda bir iliski olabilecegi yoniinde kanit veya
vaka raporu bulunmamaktadir.

Gastrosizis antenatal izlemde ultrasonografi ile
saptanabilen ve dogum sonrasinda cerrahi olarak
tedavi edilebilen bir hastaliktir. Gastrosizis tanisiyla
cerrahi operasyon uygulanan hastalar énemli
bir saglik sorunlari olmadan normal saghkli bir
yasam siirebilmektedirler. Aile bireylerinde, 6nceki
cocuklarda gastrosizis olmasi, ailenin sonraki
gebeliklerinden dogan bebeklerde gastrosizis
goriilmesi olasiligini artirdigl icin ailelere genetik
danigsmanlik verirken bu riski anlatmak gereklidir.
Gastrosizis nedeni ile onarim yapilan hastalarin
aileleri daha sonra gebelik planladiklarinda iyi
bir prenatal izlem altinda olmalari, dogumun
yeterli saglik personeli ve donanim olanaklarina
sahip olan biiyiik bir hastanede yapilmasi gerektigi
anlatilmalidir. Ayrica kolsisin kullaniminin karin 6n
duvar defektleri ile iliskisinin oldugu yoniinde bir
kanit bulunmamakla birlikte, sundugumuz vakanin
her iki gebeliginde de organogenez doneminde
kolsisin kullanimi ve gastrosizisli bebek oykiisii
olmasi nedeniyle kolsisinin kullanan anne adaylarinin
bu agidan dikkatli izlenmesi gereklidir.
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