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Karin On Duvar1 Defektleri:
Tersiyer Bir Merkezde
21 Olgunun Degerlendirilmesi

Abdominal Wall Defects:
Evaluation of 21 Cases in a Tertiary Center

OZET Amag: Karin 6n duvari defektlerinin tanisinin erken dénemde konmasi, etkilenen fetiisiin
doguma hazirlanmas: agisindan 6nemlidir. Bu olgularda prenatal tani, yenidogan cerrahi miidahale
kosullarinin yeterli oldugu bir tersiyer merkezde doguma olanak saglayacaktir. Eslik eden diger
ciddi anomalilerin varliinda, aile gebelik terminasyonu fikrini segebilir. Gereg ve Yontemler: Bu
¢aligmada, Ocak 2005-Aralik 2010 tarihleri arasinda hastanemize refere edilen veya takip edilen
hastalar arasinda, prenatal dénemde tani konulan 21 karin 6n duvar: defekti olgusunu, eslik
eden malformasyonlar, kromozomal anomaliler ve gebelik sonuglar1 yoniinden inceledik.
Bulgular: Calisma siirecinde10 omfalosel, bes gastrosizis, dért limb body wall defect (LBWD),
bir mesane ekstrofisi ve bir Cantrell pentalojisi saptandi. Omfalosel olgularinin %30 (3/10)'unda
kromozomal anomali mevcuttu (iki olguda trizomi 21 ve bir olguda trizomi 18 saptandi). LBWD
olgularindan birinde Turner sendromu saptandi. Omfalosel saptanan 10 hastanin 3 (%30)iinde
kromozomal anomali (ikisinde trizomi 21 ve birinde trizomi 18), 3 (%30)’tinde ise ek sonografik
anomaliler (fallot tetralojisi, pulmoner atrezi, hafif ventrikiilomegali) saptandi. Izole dort omfalosel
vakasinin hi¢birinde anormal karyotip izlenmedi. Bes gastrosizis hastasinda ek anomali izlenmedi.
Bu hastalarin 8 [4 LBWD, bir omfalosel, iki gastrosizis, bir Cantrell pentalojisi (%38)]'ine 11-14.
gebelik haftalarinda, 13 (%62)’tine 17-22. gebelik haftalarinda tan1 konuldu. Sonug: 18-22. haftalarda
yapilan genetik sonogram, fetal anomalilerin saptanmasi i¢in standart olsa da, birinci trimester
ultrasonografik tarama ile karin 6n duvari defektlerinin erken tanist miimkiindiir. Ozellikle
omfalosel olgularinda eslik eden kardiyak anomaliler ve karyotip analizi 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Fitik, umbilikal; gastrosizis; ultrasonografi

ABSTRACT Objective: Early ultrasonographic detection of abdominal wall defects provides parents
with the possibility of preparing for the birth of a child, including a planned delivery in a tertiary
care center with appropriate neonatal surgical facilities. In the presence of other severe anomalies, the
parents may consider the option of termination of the pregnancy. Material and Methods: We report
data on 21 cases were identified and/or referred to our clinic between January 2005 and January 2010
of abdominal wall defects with routine prenatal ultrasound screening, associated fetal malformations
or syndromes, chromosomal aberrations, and pregnancy outcome. Results: Ten cases of exomphalos,
five cases of gastrochisis, four cases with limb body wall defect (LBWD), one case of bladder extro-
phy and one case of pentalogy of Cantrell were investigated in this period. Upon examination, 30%
(3/10) of the patients with exomphalos had chromosomal abnormality (two cases of trisomy 21 and
one case of trisomy 18). Additional structural abnormalities were detected in 30% of these patients.
These abnormalities included single cases of mild ventriculomegaly, pulmonary atresia and tetralogy
of fallot. One patient with limb body wall defect had Turner syndrome. 8 of these patients [4 cases
of LBWD, 2 cases of gastrochisis, single case of omphalocele and pentalogy of Cantrell (38%)] were
diagnosed at 11-14 weeks of gestation and 13 (62%) were diagnosed at 17-22 weeks of pregnancy.
Conclusion: Although genetic sonogram for fetal anomalies has become a standard procedure at 18-
22 weeks, first trimester ultrasonographic screening might help to identify anterior body wall defects.
Karyotype analysis and associated cardiac anomalies is especially important in exomphalos cases.
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onjenital karin 6n duvar: defektleri, yakla-
B stk 2500 dogumda bir goriilen yapisal ano-
malilerdir.! Bu anomaliler izole olabilecegi
gibi, tanimlanmig bir sendromun pargas: olabilir
veya beraberinde bir¢ok ek anomali goriilebilir.?
Etkilenen fetiislerde, defektin tipi ve eslik eden
anomalilerin varlig ile iligkili olarak belli oranda
anoploidi saptanmaktadir.® Bu olgularin tersiyer
merkezlerde detayh sonografik takibi 6nerilmek-
tedir. Son donemde olgularin énemli bir kismi bi-
rinci trimesterde taninabilmektedir.® Eslik eden
anomalilerin de erken saptanmasi ve bu bulgularin
1s181nda ebeveynlerin bilgilendirilmesi, ailenin ge-
beligin devami veya sonlandirilmasi kararin1 daha
kolay vermelerine olanak saglayacaktir.* Bu calig-
mada, klinigimizde takip edilen 21 karin 6n duvarn
defekti olgusunun klinik ve demografik verilerini
aragtirdik.

I GEREC VE YONTEMLER

Bu ¢aligmaya, Ocak 2005-Aralik 2010 tarihleri ara-
sinda hastanemiz perinatoloji klinigine bagvuran ve
karin 6n duvar defekti mevcut olan 21 olgu dahil
edildi. Hasta dosyalar1 tanidaki gebelik haftasi, ma-
ternal yas, obstetrik oykii, eslik eden sonografik
anomaliler, fetal karyotip, otopsi ve gebelik sonug-
lar1 yéniinden incelendi. Hastalarin tamamindan,
klinik bilgi ve resimlerinin bilimsel amaglar i¢in
kullanilabilecegi yoniinde onam alinda.

I BULGULAR

Ocak 2005-Aralik 2010 tarihleri arasinda hastane-
mizde 321 majoér anomali tespit edildi. Karin 6n du-
var1 defektleri bu anomalilerin %2,5’ini olugtur-
makta idi. Caligmada; toplam 21 hastanin 10
(%47,6)’unda omfalosel (Resim 1A, 2A), 5
(9%23,8)'inde gastrosizis (Resim 1B) ve 4 (%19)’tinde
“limb body wall defect (LBWD)” (Resim 2B), 1
(%4,8)'inde Cantrell pentalojisi (Resim 3) ve 1
(%4,8)’inde ise mesane ekstrofisi (Resim 4) sap-
tandi. Omfalosel saptanan 10 hastanin 3 (%30)’iinde
kromozomal anomali (ikisinde trizomi 21 ve bi-
rinde trizomi 18), 3 (%30)’tinde ise ek sonografik
anomaliler (fallot tetralojisi, pulmoner atrezi, hafif
ventrikiilomegali) saptands. Izole dért omfalosel va-
kasinin hicbirinde anormal karyotip izlenmedi. Beg
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RESIM 1: Prenatal dénemde sonografik olarak saptanan (A) Omfalosel ve (B)
Gastrosizis olgulari.

RESIM 2: (A) Omfalosel ve (B) LBWD. Post abortal makroskobik gorindm.
(Renkli hali igin Bkz. http://jinekoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3: Cantrell pentalojisi. Post abortal makroskobik gortintim.
(Renkli hali icin Bkz. http://jinekoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 4: Mesane ekstrofisi. Post abortal makroskobik gortintim.
(Renkli hali icin Bkz. http://jinekoloji.turkiyeklinikleri.com/)

gastrosizis hastasinda ek anomali izlenmedi. Dort

LBWD hastasinin 3’i 11-14. gebelik haftalarinda
tespit edilip termine edildi. Bir fetiis dikoryonik di-
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amniyotik gebelikte ikiz esi idi. Hayatla bagdasma-
yan bir anomali oldugundan selektif fetosit onerildi.
Ancak ailenin istememesi nedeni ile fetosit yapal-
madan ailenin de onami alinarak gebelige devam
edildi.

Bu hastalarin 8 [d6rt LBWD, bir omfalosel, iki
gastrosizis, bir Cantrell pentalojisi (%38)]’ine 11-
14. gebelik haftalarinda, 13 (%62)’tine 17-22. gebe-
lik haftalarinda tam konuldu.

I TARTISMA

Karin 6n duvar defektleri genel popiilasyonda 1/
2500 oraninda goriiliir. Ultrasonografi cihazlarinin
gelismesi ve kadin-dogum uzmanlarinin artan tec-
riibeleri dogrultusunda tani, 11-14. gebelik hafta-
larinda rahatlikla konabilmektedir. 11-14. gebelik
haftalarinda karin 6n duvar ile birlikte mide ve
mesanenin de izlenebilir olmasi son derece 6nem-
lidir. Fizyolojik midgut herniasyonunun 12 hafta-
dan sonra gozlenmedigi yaklasik iki dekaddir
bilinmektedir.” Buna karsin ancak son dénemde,
omfalosel ve gastrosizis olgularinin tamaminin bi-
rinci trimester de taninabildigi yayinlar yapilmis-
tr.3* Bu, hic¢ siiphesiz 11-14. hafta taramasinin
yayginlasmasina ve bu dénemde andploidi ile ilig-
kili olabilecek sonografik belirteclerin arastirilma-
sina baglidir. Bizim ¢aligmamizda 12 (%60) olgu
ikinci trimester de tani almigtir. Bunun nedeni,
hastalarin daha ilerleyen gebelik haftasinda kuru-
mumuza refere edilmesidir.

Onemli olan diger bir durum ise eslik eden
anomalilerin yakalanma haftasidir. Ozellikle om-
falosel hastalarinda eslik eden santral sinir sistemi
ve kardiyak anomaliler siklikla 18-22. gebelik haf-
talarinda yakalanabilmektedir. Dolayis1 ile anomali
erken haftalarda tespit edilse bile, eslik eden ano-
maliler i¢in ikinci trimesterde tekrar detayli olarak
ultrasonografik incelemenin yapilmasi esastir. 2001
yilinda yayinlanan EUROSCAN calismasinda ta-
nida gebelik haftas1 bizim ¢aligmamizin sonuglari
ile benzerdir. Bu ¢alismada izole olgular, sendro-
mik veya kromozomal nedenlerle iligkili omfalosel
veya gastrosizis i¢in ortalama tani haftas: 18 olarak
belirtilmistir.2

Omfalosel, Beckwith-Widemann sendromu
veya Cantrell pentalojisi gibi iyi tanimlanmig bir
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genetik sendromun bir pargasi olabilir veya fetal
kromozomal anomaliler ile birlikte goriilebilir.®”
Bu ¢alismada, tiim omfalosel olgularinin %30unda
trizomi saptanmigtir. Daha 6nceki ¢aligmalarda da
bizim ¢alismamiza benzer olarak %10-40 gibi oran-
lar bildirilmigtir.#* Caligmamizda izole 4 (%40) om-
falosel olgusunun tamaminin karyotipi normaldi.
Avrupa ve Amerika Birlesik Devletleri'nden ya-
yinlanan iki vaka kontrol ¢aligmasinda, izole om-
falosel oranlari sirasiyla %21 ve %50 olarak
bildirilmigtir.!®!! Ancak omfalosel izole bile olsa
yliksek oranda fetal kayiplarla sonlanabilecegi
akilda tutulmalidir. Brantberg ve ark., son do-
nemde yayinlanan 90 omfalosel olgusunu igeren
caligmalarinda, kromozomal anomali olasiliginin
omfalosele eslik eden diger sonografik anomaliler
saptandiginda arttifini bildirmislerdir.!? Aragtir-
macilar ayrica, izole omfalosel olgularinin kesin
olarak prenatal donemde taninamayacagini 6ne
stirmiis ve ek olarak uzun dénem prognozun has-
talarin yalnizca %10’undan iyi oldugunu belirt-
mislerdir. Bizim bulgularimiz da, benzer olarak
eslik eden anomali varliginin anéploidi riskini art-
tirdigini gostermektedir. Buna kargin, Papageorg-
hiou ve ark., bu riskin kendi serilerinde %19
civarinda oldugunu, eslik eden anomalilerin bu
orami arttirmadigini belirtmislerdir. Bu bulgular
EUROSCAN ¢aligma grubunun bildirdigi sonug-

larla da benzerdir.>!3

Fetal karyotipleme halen bir¢ok calismada
izole olgular da dahil olmak iizere rutin olarak kul-
lanilmakta ve terminasyonlarin bir kismini izole
olgular olugturmaktadir.!¢1213 Bizim ¢aligma-
mizda, omfalosele eslik eden sendromik veya non-
sendromik anomalileri olan olgularin tiimiinde
gebelik sonlandirildi. izole omfalosel olgularinin
ise hi¢birinde gebelik sonlandirilmadi.

[zole gastrosizis vakalarinda kromozom ince-
lemesi yapilmas: onerilmemektedir. Bir¢ok calig-
mada, intrauterin kayip riskinin %10 oldugu
belirtilmigtir.'*¢ Fetiisiin mortalite ve morbidite-
sini etkileyen en 6nemli parametreler ek bagirsak
anomalileridir.”® Ancak bu anomaliler her zaman
prenatal donemde saptanmayabilir. Abdomenin di-
sindaki bagirsaklarin dilate gériinmesi her zaman
bagirsak atrezilerini gostermez.
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Calismamiza dahil edilen hastalarin birinde
Cantrell pentalojisi, dérdiinde LBWD saptanmais-
tir. Cantrell pentalojisi, omfalosele eslik eden, ek-
topia kordis, diyafram defektleri, perikardiyal
defektler ve kardiyovaskiiler malformasyonlardan
olugur.!” Ektopia kordisli bir¢ok olguda nukal say-
damlik artis1 nedeni ile, tan1 erken haftalarda
konulabilmektedir. Bu olgularda prognoz, kardiyo-
vaskiiler malformasyonlarin giddeti ve eglik eden
kromozomal anomalilerin varligina bagh olarak ko-

tiillesmektedir.!”18

LBWD bir¢ok anomalinin eglik ettigi bir sen-
dromdur. Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Ancak bazi aragtirmacilar erken haftalarda gelisen
amniyon riiptiirii ve eslik eden vaskiiler hasarin has-
taliga yol actigin1 6ne siirmektedir.”” Bu olgularda
prognoz son derece kotiidiir. LBWD olgularinin
6nemli bir kismi, fetal morfolojisinin 6nemli 6l¢tide
bozulmas: dolayistyla erken haftalarda yapilan rutin
sonogramlarda saptanabilmektedir.”” LBWD genel-
likle kromozomal anomalilere eslik etmemesine rag-
men, bir hastada Turner sendromunun olmasi
ilgingtir. Bu anomalide genis karin 6n duvarina ek
olarak, erken dénemde santral sinir sistemi ve eks-

Erhan SIMSEK ve ark.

tremitelerin degerlendirilmesi tan1 da esastir.*?! Bu
iki nadir malformasyonda temel sorun, anormal fetal
morfolojinin saptanmasindan daha ¢ok, eslik eden
anomalilerin saptanmasi ve kétii prognoz nedeni ile
ailenin dogru bilgilendirilmesidir. Mesane ekstrofisi,
karin 6n duvarn defektleri i¢cinde mesane, kemik pel-
vis ve genital yapilarin etkilendigi bir bagka anomali
spektrumunu olusturmaktadir. Olgulara siklikla am-
bigius genitalya eslik etmektedir. Sonografik olarak
mesanenin goriintiilenememesi, alt abdominal kitle
ve umbilikal kordun karin 6n duvarina normalden
daha agagida insersiyonu bu olgular i¢in ayirt edici
bulgulardir.2

Sonug olarak, karin 6n duvari defektleri bir-
¢ok anomalinin eslik edebildigi heterojen bir grup
hastaliktir. Caligmamizda karin 6n duvar: defekt-
lerinin daha ¢ok gebeligin ikinci trimesterinde tan1
aldiklarini tespit ettik. Bunun nedeninin, iilkemizde
halen 18-22. gebelik haftasinin anomali taramasinda
tercih edilmesi oldugunu diisiinmekteyiz. 12. ge-
belik haftasindan sonra yapilacak sonografik de-
gerlendirme izole omfalosel dahil olmak tizere, bu
spektrumdaki anomalilerin 6nemli bir kisminin ta-
ninmasina olanak saglayacaktir.
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