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Ozet

Amag: Omfalosel-mesane ekstrofisi-imperfore aniis-spinal defekt
(OEIS) kompleksi saptanan bir olgunun sunulmasi

Calismanin Yapildig: Yer: Trakya Universitesi T1p Fakiiltesi
Kadin Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali, Edirne.

Materyel ve Metod: Bu caligmada, ikinci trimesterde ultra-
sononografide omfalosel, spina bifida tespit edilen, fakat
mesanesi izlenemeyen ve bu bulgulara otopsi sonrasi
mesane ekstrofisi ve imperfore aniis eklenmesi tizerine OEIS
kompleks tanisi konan bir vaka sunulmaktadir.

Sonug: OEIS Kompleksi, omfalosel, mesane ekstrofisi, imperfore
aniis ve spinal defekt kombinasyonu olan bir malformasyon-
dur. Oldukga nadir olan bu patoloji 200,000-400,000 gebe-
likte bir goriilmektedir.

Anahtar Kelimeler: OEIS kompleksi, Omfalosel,
Mesane ekstrofisi, Spinal defekt,
Prenatal tani
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Summary

Objective: The aim of this study is to present a case of omphalo-
cele- vesical extrophy -imperforate anus-spinal defect
(OEIS) complex.

Institution: University of Trakya, Faculty of Medicine,
Department of Obstetrics and Gynecology, Edirne.

Materials and Methods: Second trimester ultrasonographic stud-
ies showed omphalocele and spina bifida. Also, urinary blad-
der was not visible. Extrophy of the bladder and imperforate
anus were found in autopsy studies. According to ultra-
sonography and autopsy findings, the diagnosis of OEIS
complex was established.

Result: OEIS complex is a malformation comprising omphalo-
cele, extrophy of the bladder, imperforate anus and spinal de-
fect. This pathology is a rare malformation that occurs in 1
of 200,000 to 400,000 pregnancies.

Key Words: OEIS complex, Omphalocele, Bladder extrophy,
Spinal defect, Prenatal diagnosis
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OEIS kompleksi omfalosel, mesane ekstrofisi, imper-
fore aniis ve spinal anomalilerden olusan bir multisistem
malformasyonudur (1-3). Insidansi 1/200,000-400,000
arasindadir (1,3). Lee ve ark. (2) insidansin daha yiiksek
olabilecegini, zira bir¢ok olgunun sadece omfalosel olarak
eksik tan1 aldigini iddia etmislerdir.

Ik olarak Carey ve ark. (1) 1978 yilinda omfalosel,
kloakal ekstrofi, imperfore aniis ve spinal defekt kombi-
nasyonuna OEIS kompleksi adin1 vermislerdir.

Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, mono-
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genik, multifaktoryel veya ¢evresel etkenlerin sorumlu ola-
bilecegi belirtilmistir (3). Maternal diabetes mellitus ile
prenatal diazepam ve hidantoin kullanimi da suglanan
etkenler arasindadir (3,4).

Literatiirde yiizden fazla OEIS kompleksi olan vaka
bildirildigi halde, prenatal dénemde prospektif olarak tanisi
konulan olgu sayisi fazla degildir (5). Gebelikte yiiksek ma-
ternal serum alfa-feto protein (AFP) seviyelerinin bulunmasi
OEIS kompleksinin tanisin1 kolaylastirmaktadir. Prenatal
tanida maternal serum AFP diizeyi kadar ultrasonografinin
de 6nemi biiyiiktiir. Birinci trimesterde OEIS kompleksi ile
ilgili olabilecek sonografik bulgulara deginilmesine ragmen
tan1 genellikle 2. trimesterden itibaren konulabilmektedir

).

Ikinci trimesterde ultrasonografide omfalosel ve spina
bifida tespit edilen, mesanesi izlenemeyen ve bu bulgulara
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otopsi sonrast mesane ekstrofisi ve imperfore aniis eklen-
mesi iizerine OEIS kompleks tanisi konan bir vaka bu
¢aligmada sunulmaktadir.

Olgu
32 yasinda, gravida 3, para 1 olan hasta, ultrasono-
grafide omfalosel tespit edilmesi {izerine ileri deger-
lendirme igin hastanemize sevk edildi. Ozge¢misinde bir
ozellik yoktu. Maternal serum AFP diizeyi incelemesinin,
olgunun hekime ilk miiracaat tarihinin bu inceleme i¢in geg
olmasi nedeniyle yapilamamis oldugu 6grenildi.

Menstriiel yasa gore 23 haftalik gebeligi olan hastaya
ultrasonografik degerlendirme yapildi. Biparietal ¢ap ve
femur uzunlugu, menstriiel yas ile uyumlu bulunurken,
biiyilik olan omfalosel nedeniyle karin ¢evresi 6l¢iilemedi.
Batin 6n duvarinda membranla oOrtiilii kese igerisinde
barsak anslar1 ve karaciger izlenmekteydi (Sekil 1).
Amnion s1vist miktar1 ve her iki bobrek sonografik olarak
normal olmasina ragmen mesane gozlenemedi.
Ultrasonografik olarak fetusun cinsiyeti tespit edilemedi.
Fetal bagin ultrasonografik incelemesinde spina bifida i¢in
spesifik olan muz ve limon belirtileri saptandi. Spinal
kanalin incelenmesi sirasinda torakolomber ve sakral
spina bifida tespit edildi (Sekil 2). Prenatal olarak ilk plan-
da limb-body wall kompleksi ve buna eslik eden spina bi-
fida oldugu disiiniildii. Bulgular hasta ile tartisilarak
gebeligin sonlandirilmasina karar verildi. Vajinal miso-
prostol indiiksiyonu ile 750 gram agirliginda non-viabl fe-
tus dogurtuldu.

Postmortem x-ray bulgulari: Torakolomber ve sakral
vertebralarda multipl formasyon anomalisi ve kapanma de-
fekti goriildii (Sekil 3).

Otopsi bulgulari: Umblikal ve infraumblikal yer-
lesimli genis bir karin duvart defekti mevcut olup, bu de-
fekti kapatan membranin i¢inde karaciger ve ince barsaklar
bulunmaktaydi. Torakolomber ve sakral vertebralari igine
alan genis bir spina bifida oldugu gézlendi. Bébrekler nor-
mal olup, iireterler mesaneye acilmaktaydi. Mesane ek-

Sekil 1. Kalp seviyesinden yapilan transvers kesitte spina bifida (ok)
ve omfalosel kesesi goriilmektedir.
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Sekil 2. Abdominal transvers kesitte spinal kanal defekti (ok) goriin-
mektedir.

Sekil 3. AP grafide posterior elemanlarda kapanma defektleri ile alt
torakal vertebralarda formasyon anomalileri gozlenmektedir.

strofisi mevcuttu. Rektum kor bir ug seklinde sonlanmakta ve
imperfore aniis bulunmaktaydi. Dis genital organlar rudi-
menterdi. Gonad olarak intraabdominal yerlesimli testisler
izlendi. Toraks ve kalp dogal yapiya sahipti.
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OEIS kompleksi omfalosel, mesane ekstrofisi, imper-
fore aniis ve spinal defektten olusan ve oldukca nadir
goriilen bir malformasyondur. Bununla birlikte bu kom-
pleks prenatal donemde noral tiip defekti veya omfalosel
gibi eksik tanilar da almig olabilir (3,5).

Carey (1) mesane ekstrofisini OEIS kompleksinden
net bir sekilde ayirmaktadir. Buna ragmen baz1 yazarlar
mevcut olan anomalilerin epispadiastan, mesane ekstrofi-
sine ve kloakal ekstrofiye kadar degiskenlik gosterebile-
cegini savunmaktadirlar (3). Kutzner ve ark. (5) OEIS
kompleksin mesane ekstrofisini igerdigini sdylemektedirler.
Lee ve ark. (2) da mesane ekstrofisini kloakal ekstrofinin
klasik tanimi ig¢ine almaktadirlar. Bizim olgumuzda da
prenatal donemde ultrasonografi ile mesane gosterilemedi
ve otopside mesane ekstrofisi saptandi.

Embrional gelisimin yaklagik 29. giiniinde erken
kaudal mezodermin tek lokalize defekti su olaylar sirasina
neden olabilir: 1- kloakal septasyonun yetmezligi
kloakanin persistansina neden olur ve rudimenter barsak
ve imperfore aniisle sonuglanir. 2- kloakal membran defek-
ti kloakal ekstrofiye, omfalosele ve pubik ramusun fiizyon
yetmezligine sebep olur. 3- lumbosakral somitin anormal
vertebraya kadar yiikselmesi lumbosakral bolgede cilt ile
ortiilii kitle ile sonuglanir (2,5).

OEIS kompleksinin sekonder bulgulari, dar toraks,
kifoskolyotik omurga, pes ekinovarus, genitoiiriner anom-
aliler, vertebral segmentasyon defekti ve renal anomalil-
erdir.

OEIS kompleksi kardeslerde tekrarlayabilir (2). Bu
durum otozomal resesif gegis, multifaktoryel etkenler ve
cevresel faktorlerle ac¢iklanmaya calisilmaktadir (3).
Monozigotik ikizlerde dizigotik ikizlere gore daha yiiksek
insidanstadir, bu da genetik katkiyr diislindiirmektedir
(2,3).

Prenatal erken tanida maternal serum AFP diizeyi
o6nemlidir. Maternal serum AFP seviyesi noral tiip defekti,
gastrosizis, omfalosel, kistik higroma, fetal 6liim, ¢ogul
gebelik, konjenital nefrozis ve abnormal plasentasyonlar ile
fetal 6deme yol acan durumlarda ve fetal yasin gercek
hamilelik yasindan hatali olarak kii¢iik 6l¢tildiigli durum-
larda yiliksek bulunmaktadir (6). Bu nedenle prenatal tani-
da maternal serum AFP seviyesinin degeri fazla olmakla
birlikte 6zellikle ultrasonografi ile kombinasyonu dogru
prenatal teshise yonlendirecektir (7). Kloakal ekstrofinin
prenatal tanisi, defektin biiytlikliigiine de bagli olmakla
birlikte hastanin detayli sonografik degerlendirilmesine
baglidir. Prenatal tani ultrasonografi ile miimkiindiir, fakat
kesin tani1 zordur (2). Bruch ve ark. (8) 11 vakadan sadece
dordiiniin  prenatal ultrasonografi ile tanindigini
bildirmislerdir. Kloakal ekstrofi i¢in temel sonografik bul-
gular, genis orta hat infraumblikal anterior abdominal du-
var defekti, genis lumbosakral defekt ve mesanenin go-
zlenememesidir (9). Ultrasonografik bulgular OEIS kom-

pleksinin diger abdominal duvar defektlerinden (gas-
trosizis, amniotik bant sendromu, limb-body wall komplex)
ayirt edilmesi i¢in 6nemli bir tan1 araci olmasina ragmen
ultrasonografi ile ayirict tan1 zor olabilmektedir (2).
OEIS kompleksi 2. trimesterden itibaren sonografik olarak
tanmabilmektedir (5). Tkinci trimesterde tami, gebeligin
devamina veya terminasyonuna karar vermek i¢in uygun
zaman saglar (5). Bizim olgumuzda prenatal ultrasono-
grafik tan1 2. trimesterde konulmustur.

Kloakal ekstrofili infantin prognozu degiskendir ve
striiktiirel defektlerin ciddiyetine baglidir (5). Bu neden-
lerle kloakal ekstrofili gebeligin devami ya da terminasy-
onu karari, prenatal tanida belirlenen striiktiirel defektlerin
ciddiyetine gore verilmelidir. Noral tiip defektlerinde ise
prognoz spinal defektin seviyesine ve defektin biiyiik-
liigline baglidir. Bizim olgumuzda toraks vertebralarindan
baslayan (kalp seviyesinden itibaren) ve sakral bolgeye
kadar uzanan agir bir spina bifida mevcut idi. Ayrica pre-
natal donemde omfalosel tespit edilen olgularda diger sis-
tem (Ozellikle kardiak anomalilerin) ve kromozom anom-
alilerinin birlikte olabilecegi gz ardi edilmemelidir.

OEIS kompleksinin sonraki hamileliklerde tekrarlama
riski oldugu ve bir sonraki hamilelikte detayli prenatal in-
celemenin  gerekliligi  olgulara  vurgulanmalidir.
Nonsendromik noral tiip defektlerinin tekrarlama riski,
perikonsepsiyonel folik asit suplementasyonu ile anlamli
bir sekilde azalmakta veya tamamen ortadan kalkmakta
iken (10), bdyle bir perikonsepsiyonel suplemantasyonun
OEIS kompleksi i¢ginde yer alan spina bifidanin tekrarlama
riskine etkisi kesin olarak bilinmemekle birlikte, tavsiye
edilmektedir (3).
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