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OZET

Hacettepe Universitesi Tip Fakultesi'nde prenatal tan
amaciyla multidisipliner bir yaklasim i¢inde ele alinan
210 vakadan 30'unda postmortem inceleme yapilmistir.
Bu vakalardan birinde omfalosel saptanmistir. Yirmibirin-
ci haftada ultrasonografik olarak tanisi konulan ve ailenin
isteqi Uzerine terapétik abortus uygulanan bu vaka, ¢alig-
mamizin materyalini olusturmaktadir.

Calismamizda, literatdr bilgisi 111 altinda, omfalosel
etyopatogenezi, eslik edebilen diger anomaliler, vaka-
mizda saptadigimiz makroskopik ve mikroskopik bulgu-
lar tartisilmig; prenatal omfalosel tanisi konulan bir vaka-
da, multidisipliner yaklasimin nasil olmasi gerektigi Uze-
rinde durulmustur.

Anahtar Kelimeler: Omfalosel, eksomfalos, prenatal
tani.

GIRIS

Embryolojik yasamin 6. haftasinda umblikustaki bir
defektten herie olan barsaklar ekstrakorporeal gelisimle-
rini tamamlayarak 10. haftada tekrar intraabdominal kavi-
teye doénerler. Daha sonra sefalik, kaudal ve iki lateral
abdominal yapragin umblikal kord tabaninda fuzyonu ile
karin duvarindaki defekt kapanir.? Bu fizyolojik olayda
bir duraklama olursa fetusta kalici bir herniasyon ortaya
cikar ve buna OMFALOSEL (Exomphalos) denir."? Bu
duraklamanin nedeni kesin olarak bilinmemekle birlikte
Tablo 1'de ozetlendigi gibi ekzojen ve endojen faktorler
Uzerinde durulmaktadir.®® Bazi vakalarda kese iginde di-
ger intraabdominal, hatta intratorasik organlar da buluna-
bilir.

Omfalosel izole olabilecegi gibi gesitli malformasyon
ve sendromlara da eslik edebilir. (Tablo 2, 3)'2¢1"

Literattirde farkl gorusler olmasina karsin, omfalosel
insidans! yaklasik 5000 canl dogumda bir olarak kabul
edilmektedir, 2891113

Son yillarda gelisen ultrasonografi teknikleri ve amni-
otik mayi veya anne kaninda yuksek bulunan AFP deger-
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SUMMARY

At the University of Hacettepe Facuity of Medicine,
210 cases were evaluated prenatally in a multidicipli-
nary approach and in 30 of these cases postmortern
examination was performed. There was one case of
omphalocele which was diagnosed by ultrasonog-
raphy at the 21. week’s gestation and was aborted
therapeutically with the agreement of the family. _

Reported is the macroscopic and microscopic fea-
tures of the case, review of the etiopathogenesis and
associated malformations of the omphalocele; diss-
cussed is the multidiciplinary approach and manage-
ment of the antenatally diagnosed omphalocele.

Key Words: Omphalocele, exomphalos prenatal
d:agnoms -

Tablo 1: OMFALOSEL ETYOLOJISINDEKI HiPOTEZLER. -

1- Maternal infeksiyon (izole vakalar lf;ln)
2- Hipoksi
3- Folik asit eksikligi
4- Salisilat toksisitesi
5- X'e bagh kaltim (Ailevi vakalar «;m}
6- Kromozom anomalileri*

* Tablo 2'de agiklanmaktadir.

Tablo2: OMFALOSELDE GﬁRULEBILEN KROMOZOM
' - ABERASYONLARI -

Trizomi 18
Trizomi 13
Trizomi 21
69 XXY
47 XXY

46 XX (del 8) (q 13 q21.2)

leri ile omfalosel tanisi 12. haftadan sonra glvenle konu-
labilmektedir.5™

Prenatal tani, malformasyonlu bebeklere yaklagimi
belirlemek agisindan énemlidir. Ginimuizde, omfalosel
ve benzeri bazi malformasyonlar cerrahi yéntemlerle ba-
sari ile tedavi edilebilmektedir.” Bununla birlikte ézellikle
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Resim 2: Postmortem X-Ray.

agir vakalar, gerek aileler gerekse ulke igin ekonomik ve
sosyal bir sorun olmaktadir.

Yirmibirinci haftada prenatal olarak tanisi konulan,
postmortem olarak incelenen ve omfalosel diginda bagka
bir anomalisi olmayan vakayl sunmamizdaki amag, bu tip
vakalarda multidisipliner yaklasimi ve terapétik abortus
endikasyonlarini tartismaktir.

VAKA TAKDIimi
Esi ile akraba olmayan, ikinci cocuguna hamile 33

Tablo 3: OMFALOSEL ILE BIRLIKTE GORULEBILEN GESITLI
MALFORMASYONLAR VE SENDROMLAR

Beckwith-Wiedeman sendromu
Cantrell pentalojisi
Fallot tetralojisi

Sendromlar

Sistemlere gore Kardiak PDA
ASP
VSD
Pulmoner stenoz
Dekstrokardi

Gls Atreziler
Meckel divertikiilt

UGS Atnali bobrek
Ureter dublikasyonu
Mesane ekstrofisi
Veziko-iireteral reflu
Hipospadias perinealis

Bronkomalazi
Hipoplazik akciger

Solunum

Holoprozensefali
Mikroftalmus

Serebral atrofi

Korpus kallosum hipoplazisi

Diger Yarik damak-dudak
Polihidramnioz
Kifoskolyoz
Kistik higroma

Norolojik

Uzun kemiklerde anormal biyiimeler

yasinda bir annede, gebeligin 21. haftasinda ultrasonog-
rafik olarak polihidramnioz ve fetusta omfalosel saptan-
migtir (Resim 1). Hastaya 230 cc ekstraamniotik rivanol
verilerek terapotik abortus uygulanmistir.

Postmortem fizik muayenede fetusun agirhg 900 gr,
boyu 29 cm (Gestasyonel yas ile uyumlu), bas gevresi 20
cm, gbgus cevresi 18,5 cm olarak dlgtlmusg, plasentanin
400 gr agirhginda oldugu gézlenmistir. Burun kokl basik,
kulaklar dustk, sternumu kisa olan ve goz altinda gizgisi
bulunan fetusun, gébek kordonunun karin duvarina genis
bir sekilde agizlastigi ve intestinal segmentlerin kordon
icinde yer aldigi dikkati cekmigtir.

Postmortem viicut X-ray'inde sol toraksin saga oranla
hafif hipoplazisi diginda bir bulgu saptanmamistir (Resim
2).

Postmortem kromozom galigmasinda Ureme olma-
misgtir. Anne kromozomlari normal (46XX) bulunmustur.

Postmortem morfolojik incelemede, ayrica karin du-
varindaki bir defekten gébek kordonu igine hernie olan
jejunum, ileum ve kolonun amnion zari ve periton ile &rtd-
|0 oldugu gérilmis, meydana gelen bu omfalosel kese-
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* Prenatal Omfalosel Tanisi Alan Vakalara Yaklasim

Tablo 4: OMFALOSELIN KLINIK VARYASYONLARI

Tip | Intakt kese ile goriilen omfalosel
A. Yalniz barsak iceren -
B. Ek olarak diger intraabdominal yapilari igeren

Tip I Riiptiire kese ile goriilen omfalosel
A Dogumda riiptiire olan
B. Prenatal donemde riiptiire olan _
Tip Il Major anomalilerle birlikte olan omfalosel
Tip IV Gastroschisis =

Tablo 5: PRENATAL OMFALOSEL TANISI ALAN VAKALARA

Martin L.W., Surg Clin N Am, 65 (5): 1235-1245, 1985.

sinin gap! 6 cm olarak olgUimuUstir. Normal pozisyonun-
da olan diger organlarda gross anomali gbézlenmemistir.
Mikroskopik olarak tim organlar fetusun yasi ile uyumlu
bulunmus, plasenta ve gobek kordonunda dizenli yapi
izlenmistir.

TARTISMA

Omfalosel vakalarinin %60-80'ine, diger malformas-
yon veya kromozom aberasyonlarreslik eder.?892 Bu ne-
denle, prenatal omfalosel tanisi alan vakalarda, eksper-
lesmis bir uzman tarafindan, eslik edebilecek diger ano-
malilerin ultrasonografik olarak arastirimasi ve kromozom
analizlerinin yapilmasi son derece énemlidir.

Nyberg ve arkadaslarn 1989 yilinda, omfalosel kesesi
iginde yer alan organlar ile kromozom anomalileri arasin-
daki iliskiyi arastirmis ve ekstrakorporeal karacigerin sik-
likla normal karyotip, intrakorporeal karacigerin ise kro-
mozom aberasyonlar ile birlikte oldugunu ileri stirmusler-
dir." Benacerraf ve arkadaslari 1990 yilinda yaptiklar bir
calisma ile bu gérist desteklemigler, 22 vakallk serilerin-
de anormal karyotipe sahip 4 vakada karacigeri normal
pozisyonunda gozlerken, karyotip anomalisi gésterme-
yen 18 vakanin 16'sinda ekstrakorporeal karaciger sap-
tamislardir.’?

Prognozu olumsuz yénde etkileyen en énemli faktor,
omfalosele eslik eden majoér anomalilerin varligidir.®'! Di-
ger prognostik faktorler ise, prematirite, omfalosel kese-
si iginde bulunan organlar, karin duvarindaki defektin bu-
yukldgud, annenin yasi ve neonatal bakimdir.8891.13 Yap)-
lan ¢alismalar sezaryen ile normal dogum arasinda prog-
nostik bir fark olmadigini géstermistir 2131

Dért tipi olan omfaloselin (Tablo 4), tedavi yéntemleri
su sekilde 6zetlenebilir.’

1- Non-operatif tedavi

2- Defektin primer onarimi

3- Yalnizca derinin kapatilarak fasiadaki defektin ona-
nminin daha sonraya birakimasi

4- “Silastic prosthesis” ile asamali onarim

YAKLASIM
AFP [ Rutin USG
YiikseKigi \I l_ Omfalosel?
[ Detayli USG |
[
OMFALOSEL
1
I
Ekokardiografi

Amniosentez veya Kordosentez
| I Karaciger, dalak, kalp
= - herniasyonu veya
Major anomali (+) Major anomali (-) major anomali (+)

| }
Gebelik ~ Gebelk
sonlandinilabilir* - sonlandinlabilir*

Gebelik takibi

Vaginal dogum

‘ Cerrahi reperasyon |

* Prognostik faktorler yoniinden bilgilendirilerek, karar aileye

SERMER M. et al, Am J Obstet Cynecol 156: 308-312, 1987.

Sonug olarak, “Ultrasonografi ile omfalosel tanisi alan
her vakaya terapotik abortus yapilmali mi?" sorusu akla
gelmektedir (Tablo 5)

Oneriler:

* Prenatal omfalosel tanisi alan her vaka kese iginde
yer alan organlar ve diger malformasyonlar yoninden
eksper bir radyolog tarafindan incelenmelidir.

* Her vakada AFP en az iki defa 2 hafta ara ile bakil-
malidir.

* Her vakada kromozom analizi yapiimalidir.

* Ailede benzer vakalarin (Beckwith-Wiedeman
sendromu, ailevi omfalosel vb) olup olmadig arastirima-
hdr, .

* Diger prognostik faktorler degerlendirilmelidir.

* Prenatal olarak izole omfalosel tanisi alan vakalar-
da, dogumun, pediatrik cerrahi ile birlikte ¢alisan, gelig-
mis neonataloji bélUmu olan bir merkezde yapilmasi sag-
lanmalidir.

Ankara Patoloji Biilteni - Cilt:10 (2), 49-52, 1993

51



~ Dr.P. Anikan - Dr. Y. Saglican - Dr. S. Balci - Dr. D. Aktas - Dr. B.Onol

KAYNAKLAR

Martin LW, Torres AM. Omphalocele and gastroschisis. Surg
Clin N Am. 1985; 65:1235-44.

Pagliano M, Mossetti M, Ragno P. Echographic diagnosis of
omphalocele in the first trimester of pregnancy. J Clin ultra-
sound, 1990; 18:658-60.

Balcl S, Atasu M, Higsénmez A. A case of omphalocele with
absence of the thumb and indactly. The Turk J Pediatrics,
1974, 16:37-41.

Carmi R, Meizner |, Katz M. Familial congenital diaphragma-
tic defect and associated midline anomalies. Am J Med Ce-
netics, 1990; 36:313-15.

Paulozzi Lj, Milham S. Seasonality of omphalocele in Was-
hington State. Teratology, 1986; 33:133-34.

Carpenter MW, Curci MR, Dibbins AW, Haddow JE. Perinatal
management of ventral wall defects. Obstet Cynecol, 1984,
64:646-51.

Cilbert WM, Nicolaides KH. Fetal omphalocele: Associated
malformations and choromosomal defects. Obstet Cynecol,
1987, 70:633-35.

Kohn MR, Shi ECP. Gastroschisis and exomphals. Aust N Z
Surg, 1990; 60:199-202.

Sermer M, Benzie RJ, Pitson L, Carr M, Skidmore M. Prenatal
Diagnosis and management of congenital defects of the an-
terior abdominal wall. Am j Obstet Cynecol, 1987; 156: 308-

12

10 Sipes SL, Weiner CP, Sipes Il DR, Grant SS, Williamson RA.
Gastroschisis and omphalocele. Obstet Gynecol, 1990;
76:195-99.

11 Tucci M, Bard H. The associated anomalies that determine
prognosis in congenital omphaloceles. Am J Obstet Gyne-
col, 1990; 163:1646-49.

12 Benacerraf BR, Saltzman DH, Estroff JA, Frigoletto FD. Ab-
normal karyotype of fetuses with omphalocele. Obstet Gyne-
col, 1990; 75:317-19.

13 Moretti M, Khoury A, Rodriquez J, Lobe T, Shaver D, Sibai B.
The affect of mode of delivery on the perinatal outcome in fe-
tuses with abdominal wall defects. Am J Obstet Gynecol,
1990; 163:833-38.

14 Cy DR, Mack LA, Schoenecker SA, Patten RM, Shepard TH,
Shuman WP, et al. Bowel migration in the normal fetus: US
detection. Rediology, 1986; 161:119-21.

15 Nyberg D, Fitzsimmons J, Mack L. Chromosomal abnormali-
es in fetuses with omphalocele. J Ultrasound Med, 1989;
8:299-308.

16 Kirk EP,Wah RM. Obstetric management of the fetus with
omphalocele or gastroschisis. Am J Obstet Gynecol, 1983,
146:512-18.

D s e S et

52

Ankara Patoloji Biilteni + Cilt:10 (2), 49-52, 1993



