OEIS COMPLEX: REPORT OF TWO CASES

Iki Olgu Nedeniyle OEIS Kompleksi
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Ozet
Amag:  OEIS kompleksi olgusunun prenatal tanisi  ve prognozu
gozden gegirilmigtir.
Calismanin Yapildigu Yer:  Dicle  Universitesi Tip  Fakiiltesi

Kadin  Hastaliklart ~ ve Dogum AD.

Olgu Sunumu: Gebeligin ikinci triinestirinde ultrasonografik
muayenede multipl fetal anomali belirlenen ve gebelikleri
sonlandirilan ~ iki  olgu  incelenmigtir. Bu  fetiislerde  om-

falosel (O), mesane ekstrofisi (E), imperfore aniis (I),

spinal defekt (S) saptandi. Her iki olgu da OEIS kom-

pleksi ile uyumlu  bulundu. OEIS kompleksi 200.000-

400.000 dogumda bir rastlanmakta ve sebebi  bilin-

memektedir.

Sonug: Ultrasouografule  omfalosel — tanisi  konulmus vakalarda

diger anomaliler de dikkatli bir sekilde taminmali ve fetal

karyotip arastirmasi yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: OEIS kompleksi
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OEIS kompleksi omfalosel, mesane ekstrofisi,
imperfore aniis ve spinal defektleri kapsayan anom-
aliler grubudur (1). Blastogenez sirasinda meydana
gelen bir defekt sonucu olustugu sdylense de, ne-
deni tani olarak bilinmemektedir (2). 200.000-
400.000 dogumda bir rastlanmaktadir. Diger ano-
malilerin birlikte olmasi ile mortalite orani artmak-
tadir (3). Bu vakalarda prematiirite ve intrauterin
gelisme geriligi siktir (4).
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Summary

Objective: It was reviewed the prenatal diagnosis and progno-
sis of OEIS complex.

Institution: Dicle University Medical Faculty, Department of
Obstetrics and Gynecology.

Case Report: Two cases ofprenatally diagnosed multipl fetal
anomalies by ultrasound in the second trimester and then
terminated were examined. Both fetuses had omphalocele
(O), extrophy of bladder (E), imperforate anus (I) and
spinal dejects (S). They represented the OEIS complex.
The OEIS complex affects I in 200.000 to 400.000 preg-
nancies and is of unknown cause.

Conclusion: An ultrasound diagnosis of OEIS complex should
be followed by a careful search for other anomalies and

by fetal karyotyping.

Key Words: OEIS complex
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Olgu 1

31 yasinda, gravida 5, para 3 olan olgu gebe-
liginin 25. haftasindaki antenatal kontrolde multipl
fetal anomali saptanmasi tizerine klinigimize
yatirildi. Yapilan ultrasonografisinde oligohidram-
nios ile birlikte genis bir karin 6n duvart defekti
(omfalosel), ektopia kordis, hidrosefali ve
meningoscli diisiindiiren sakral bdlgede genis kistik
kitle mevcuttu. Bobrekler multikistik idi. Yarik
damak, belirsiz dis genital organlar ve alt ekstre-
mitelerde anormal lokalizasyon goriildii. Yapilan
ol¢timlerde BPD ve FL 25 hafta ile uyumlu bulun-
du. Renkli Doppler incelemede kordonda bir arter,
bir ven izlendi. Hastanin kan grubu A Rh (+) idi ve
akrabalik iliskisi yoktu. Hastaya kordosentez uygu-
landi. Karyotip sonucunda 46 XX olarak belirlendi.
Onerilen gebelik terminasyonunu kabul eden ge-
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Sekil 3 ve 4. OEIS kompleksi (2. olgu).

beye indiiksiyon uygulandi ve 24 saat sonra 1000 g
agirliginda, 30 cm boyunda 10 APGAR'l1 bir fetiis
dogurtuldu. Yapilan incelemede fetiiste genis ab-
dominal defekt saptandi. Omfalosel ile birlikte ince
bagirsaklar, mide ve karaciger abdomen disinda idi.
Hidrosefali, yarik damak, ektopia kordis, genis
kistik meningosel, imperfore aniis, alt ekstremde -
lerdc anormal postiir saptandi (Sekil 1,2).

Olgu 2

25 yasinda, gravida 4, para 3, 25. gebelik haf-
tasindaki olgu olup klinigimize in utero mort fetal
olarak basvurdu ve yapilan ultrasonografik in-
celemede multipl fetal anomaliler saptandi. Fetiiste
omfalosel ile birlikte hidrosefali, genis spinal kist,
mesane ekstrofisi, alt ekstremitede anormal postiir
izlendi. Spontan eylem ile 1500 g agirliginda 25 cm
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boyunda 0/0 APGAR'li bir fetiis dogurtuldu.
Yapilan  incelemede  omfalosel ile  birlikte
karacigerin de abdomen disinda oldugu, hidrose-
fali, meningosel, mesane ekstrofisi, aniis imperalus,
sag ayakta oligodaktili, her iki alt ekstremitede dc-
formite saptandi (Sekil 3,4).

Tartisma

Viicut 6n duvar: defektleri toraks veya karinda
ortaya ¢ikan ve kalp, karin i¢i ve iirogenital organ-
lar1 kapsayan defektlerdir. Bu defektlerin viicut 6n
duvarinin goébek bolgesinde kapanmasindan sorum-
lu olan dort katlantidan (sefalik, kaudal ve iki adet
lateral) bir veya daha fazlasimin bu bolgeye iler-
lemeyi basaramamasi veya viicudun kalkinmasin-
daki bir yetersizlikten kaynaklandigi disiiniilmek-
tedir. Viicut 6n duvarit defektleri arasinda sias-
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trosizis, omfalosel, mesane ekstrofisi sayilabilir. En
stk goriilen gastrosizis ve omfaloseldir. Her ikisi de
abdominal organlarin fitiklagmasidir (1).

Omfalosel en sik goriilen konjenital abdominal
duvar defekti olup 4000-5000 dogumda bir goriiliir
(3). Omfaloseldc umbilikal halkadan fitiklagabilen
karaciger, ince ve kalin bagirsaklar, mide, dalak
veya mesanenin {lizeri periton ve amniyon zariyla
ortilidir (1). Genis defektlerde karaciger median
organ olup kese i¢inde yer alir (ekstrakorporal
karaciger). Kii¢iik defektlerde sadece bagirsak veya
mide abdominal kavite disinda yer alir. Bu malfor-
masyonlarda abdominal defektin c¢apindan ¢ok
diger anomalilerin varlig1 prognoz iizerinde etki-
lidir (3). Omfaloselin prenatal olarak saptanmasi
durumunda birlikte olabilecek diger anomaliler de
arastiritlmali  ve fetal karyotip saptanmalidir.
Abdominal defektin yeri ayirict tanida Onemlidir
(3). Sadece bagirsaklari iceren omfalosel vakalarin-
da, karacigerin katildigi olgulara oranla daha sik
karyotip anomalileri goriilmektedir. Karacigerin
fitiklasmis oldugu her iki olgumuzdan sadece
birinde yapilabilen karyotip tayininde kromozom
anomalisi saptanmadi.

Omfalosel ile birlikte %50 oraninda kardiak ve
%40 oraninda noral tiip defektleri gorilir (5,6).
Omfalosel degisik konjenital sendromlarla birlikte
bulunabilir: Beckwith-Wiedemann sendromu (om-
falosel, makroglosi, organomegali ve neonatal hi-
poglisemi), Cantrell pentalojisi (supraumbilical ab-
dominal defekt, sternal defekt, diafragmatik
perikardiumun defekti, anterior diaframm defekti
ve intrakardiyak anomali) ve OEIS (1,2).

Gastrogizis ise paraumbilikal bir defekt olup
tim abdominal katmanlart igerir. Defekt biiyiik
olup, umbilikusun sag lateralinde, normalde kay-
bolmasi1 gereken sag umbilikal venin erken re-
gresyonu ile zayiflamig bir bolgeden olur. Organlar
periton veya amniyon ile ortiilii degildir. Bu neden-
le amniyotik sivi ile temas halinde bulunan bagir-
saklar hasar gorebilir (1).

Bu iki antitenin ultrasonografi ile ayirt edilme-
si prognozu gostermesi agisindan Onemlidir.
Gastrogizisin izole olarak goriilmesi ve diger anom-
alilerle nadiren birlikte bulunmasina ragmen, om-
faloselli fetiisler kardiyak defektler, genitoiiriner
lezyonlar, noral tiip anomalileri, gastrointestinal
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anomaliler ve kromozomal andploidilerle birlikte
bulunma riski tagirlar (1).

Kloaka 3-4. haftalarda embriyonik diskin kau-
dal bolgesinin katlanmasiyla olusur. Kloakal ek-
stroft mezodermin orta hatta gé¢iliniin inhibe olmasi
ve kaudal katlantinm gelisimini siirdiirememesi
sonucu ortaya c¢ikan daha ciddi bir karin 6n duvari
defektidir. Defekt, ekstrofisi,
meningomiyelosel ile birlikte veya tek basina
spinal defektler, imperfore aniis ve siklikla om-
falosel ile karakterizedir. Goriilme sikligr disiik
olan bu anomalinin nedeni tam olarak bilinemez.
Vakalarin %50'sinde ndral tiip defekti, %87'sinde
omfalosel, %16'smda kardiovaskiiler sistem anom-
alileri, %10'unda gastrointestinal sistem anom-
alileri, %60'1nda renal sistem anomalileri goriiliir.
Beraberinde kisa kor distal kolon, imperfore aniis
ve nadiren kisa ince bagirsak, kolonik dublikasyon,
duodenal cep ve malrotasyon gibi anomaliler bu-
lunabilir (7).

mesane

Noral tiip defektleri 1000 dogumda 12 oranin-
da goriilen bir grup malformasyon olup genellikle
maternal serum aFP diizeylerinde artis ile birlikte-
dir. Noral tiip defektlerinde prognoz spinal defektin
seviyesi, hidrosefalusun ciddiyeti, posterior fossa
ile ilintili olup olmamasina goére degisir. OEIS
kompleksinin bir pargast olabilirler (6).

Ulkemizde bugiine kadar bir ikiz olgusunda
her iki fetiista de OEIS kompleksi goriildigi
bildirilmistir (8). Gebeligin 23. haftasinda saptanan
bu vaka ailenin istegi lizerine sonlandinlmistir.
OEIS kompleksi ile birlikte kardiak anomaliler,
santral sinir sistemi malformasyonlari, diafragma
hernisi iiriner sistem malfonnasyonlart ve poli-
hidramniyos bildirilmistir (5,6). Bizim
vakalarimizin her ikisi de gebeligin 25. haftasinda
saptanmis olup, spina bifida, alt ekstremde postiir
bozuklugu ve hidrosefali ek bulgular: ile karakter-
ize idi. Bir vakamizda bilateral polikistik bobrek ve
ektopia kordis saptandi. Vakalardan birinde gebelik
sonlandirilmis, digerinde ise spontan erken dogum
ger¢eklesmistir.  Ailelerin otopsiye izin ver-
memeleri nedeni ile makroskopik incelemenin
ilerisine gidilememistir.

Abdominal duvar defektleri amniyotik band
sendromunun ve ekstremite-viicut duvart kom-
pleksinin bir komponenti olabilirler. Amniyotik

T Klin Jinekol Ohsl 1997, 7



iKi OLGU NEDENIYLE OEIS KOMPLEKSI

band scndromu oldukga hafif ekstremde defor-
mitelerinden (parmaklarda lenfédem ya da ek-
stremitelcrde konstriksiyon halkasi) kompleks ve
siklikla 6liimciil anomalilere kadar (fasial yarik, ab-
dominal duvar defektleri, sekilsiz vertebral kolon
ya da kafa defektleri, ekstremde rediiksiyon anom-
alileri) degisik seyirli olabilir (9).

Omfalosel saptandiginda diger fetal anom-
alilerin de birlikte bulunabilecegi géz oniinde tutul-
mal1 ve detayli ultrasonografik inceleme ile birlikte
karyotip tayini yapilmalidir.
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