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OZET

Ince Barsak Atrezi ve Stenozu Olgularinda Yasamda Kahm Etkileyen Faktorler
ve Saglikla Iliskili Hayat Kalitesi

Amag: Ince barsak atrezi/stenozu nedeniyle takip edilen hastalarin morbidite ve
mortalite nedenlerini ve yasamda kalimi etkileyen faktorleri arastirmak, biiylime
gelismelerini incelemektir.

Hastalar ve Yontem: Ince barsak atrezisi/stenozu nedeniyle 2002-2012 yillart
arasinda klinigimize basvuran duodenal, proksimal jejunoileal, distal jejunoileal
atrezi/stenoz nedeniyle takip edilen 85 hasta ¢alismaya dahil edildi. Hastalarin cinsiyeti,
prenatal tanist olup olmadigi, tan1 konulma zamani, dogum haftasi, kilosu, anne yas,
anne-baba akrabalik diizeyi, klinik ozellikleri, eslik eden anomaliler, ameliyattaki
bulgular, ameliyat sonrasi kalig siiresi, total parenteral niitrisyon siiresi, oral beslenmeye
gecis siiresi, tam doz beslenme siiresi ile ilgili veriler kaydedilerek morbidite ve
mortaliteyi etkileyen faktorler ve biiylime gelisme parametreleri incelendi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 85 hastanin 44’1 kiz, 41’1 erkekti. Bu hastalarin
35’inde duodenal, 29’unda proksimal jeunoileal, 21’inde ise distal jejunoileal
atrezi/stenoz mevcuttu. % 58 oraninda prematiirite mevcut olup bu oran duodenal
atrezi/stenoz hastalarinda daha fazla idi. Ebeveynler arasinda akrabalik durumunda
distal jejunoileal/stenoz goriilme olasiligi daha yiiksekti. Hastalarin % 56’s1 prenatal
ultrasonografi ile tespit edildi.

Duodenal atrezi/stenozu olan hastalarda eslik eden konjenital anomali oran1 % 74,
jejunoileal atrezi/stenozu olan hastalarda % 42 idi. Duodenal atrezi/stenozu olan
hastalara en sik eslik eden anomali konjenital kalp hastaligi ve Down Sendromu idi.
Duodenal atrezilerde en sik kullanilan ameliyat yontemi duodenoduodenostomi,
jejunoileal atrezilerde ise rezeksiyon+primer anastomoz idi. Mortalite orant % 18, tim
gruplarda genel komplikasyon oran1 % 20 olup, en sik goriilen komplikasyon sepsisti.
Kaybedilen hastalarda en sik karsilasilan oliim nedeni sepsis olup bu hastalarda;
prematiirite, diisiik dogum agirligi ve ek konjenital anomali gériilme siklig1 artmigti.
Hastalar biiyiime gelisme agisindan incelendiginde duodenal atrezi/stenoz grubunda
viicut agirligi ve kilo persentillerinin normal degerlerde oldugu, jejunoileal atrezilerde
ise boy persentillerinin diisiik oldugu tespit edildi.

Sonug: ince barsak atrezisi/stenozu nedeniyle takip ve tedavisi yapilan hastalarin
mortalite sikhigmin literatiirdeki ile benzer oranlarda oldugu tespit edildi. Kaybedilen
hastalarda prematiirite, diisiik dogum agirligi ve eslik eden konjenital anomalilerin
siklik oranmin artmis oldugu bulunmus, mortalitenin primer olarak cerrahi
komplikasyona bagli olmadigi diisiiniilmiistiir. Ge¢ donem komplikasyonlarin oldukca
diisiik oranda goriilmesinin hastalarin uzun donem takiplerine diizenli olarak
gelmemesinden kaynaklandig1 diisiiniilmiistiir. Jejunoileal atrezi/stenozu olan hastalarda
boy persentilleri diisiik olup bu hastalarin ameliyat sonrasi donemde beslenme ve
biiyiime-gelisme agisindan yakin takip edilmesini 6neriyoruz.

Anahtar kelimeler: Duodenal atrezi, stenoz, jeunoileal atrezi, mortalite, yasam kalitesi

Vil



ABSTRACT

Factors Affecting Survival Of Life And Health Related Quality Of Life In Patients
With Small Bowel Atresia And Stenosis

Purpose: In this study we aimed to investigate the causes of morbidity and
mortality and the factors that influence survival in life and growth in patients followed
up with small bowel atresia/stenosis.

Patients and method: 85 patients included to this study that admitted to our
clinic with small bowel atresia/stenosis or followed up with duodenal, proximal
jejunoileal, distal jejunoileal atresia/stenosis between 2002-2012. Data on patients
gender, prenatal diagnosis, time of diagnosis, time of birth, birth weight, maternal age,
level of parental consanguinity, clinical features, associated anomalies, peroperative
findings, postoperative hospitalisation, duration of total parenteral nutrition, period to
enteral feeding, time of full dose oral feeding recorded and factors affecting morbidity
and mortality and growth parameters analysed.

Results: 85 patients were included in this study, 44 female and 41 were male. 35
of these patients were duodenal, 29 proximal jejunoileal, 21 distal jejunoileal
atresia/stenosis. 58% of the patients was premature and the rate of prematurity was
more at patients with duodenal atresia/stenosis. Kinship between parents was high in
patients with distal jejunoileal atresia/stenosis. 64% of the patients was diagnosed by
prenatal ultrasonographic study.

Additional congenital anomaly have seen at 74% of patients with duodenal
atresia/stenosis and 42% of jejunoileal atresia/stenosis. Most common additional
anomaly of patients with duodenal atresia/stenosis was congenital hearth disease and
Down Syndrome respectively. Duodenoduodenostomy was most common used method
of operation for duodenal atresia and resection and primary anastomosis for jejunoileal
atresias. Mortality rate was 18%. Overall complication rate was 20% in all groups and
most common complication was sepsis. Most common cause of death was sepsis and in
these patients rate of prematurity, low birth weight and additional congenital anomaly
was higher. Patients were examined in terms of growth and developement, in duodenal
atresia/stenosis group body weight and persantiles were normal, in jejunoileal atresia
group persantiles of length was lower.

Conclusion: In patients with small bowel atresia/stenosis rate of mortality was
similar according to rates in the literature. Prematurity, low birth weight and additional
congenital anomalies was higher in patients who died, so surgical complications did not
intended as a primer. Appearance of very low rates of late-term complications could be
related to the patient’s irregular long term follow up. In patients with jejunoileal
atresia/stenosis, persantiles of length were lower and we recommend close follow-up of
patients for diet and growth in postoperative period.

Key words: Duodenal atresia, stenosis, jeunoileal atresia, mortality, quality of life
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1. GIRIS ve AMAC

Barsagin bir segmentinin tamamen yoklugu veya barsak liimeninin tamamen
tikanmas1 anlamina gelen intestinal atrezi, yenidogan dénemindeki barsak tikanikliginin
en sik nedenlerinden birisidir.® Ince barsak atrezilerinin erkek ve kizlarda gdriilme
sikligi birbirine esittir. 2012 yilinda yapilan ‘Avrupa’da ince barsak atrezileri
epidemiyolojisi” baslikli ¢alismada ince barsak atrezileri prevalansinin 10000 dogumda
1,6, duodenal atrezinin 0,9, jejunoileal atrezinin 0,7 oldugu gdsterilmistir.? Atrezinin
yerlesim yerine gore; etiyolojileri, prenatal tanilari, klinik bulgulari, ameliyat
prosediirleri, ameliyat sonrasi komplikasyonlar1 ve sonuglart  degiskenlik
gostermektedir. Bu hastalarin mortalite oranlart 1950’lere kadar % 90’larda iken son
yillarda yenidogan yogun bakim {initelerindeki kosullarin, cerrahi tekniklerin,
yenidogan anestezisinin gelismesi ve total parenteral niitrisyonun etkili kullanimi
nedeniyle morbidite ve mortalite oram diismiistiir.® Literatiirde, duodenal ve jejunoileal
atrezilerde yasamda kalimi etkileyen faktorleri ve uzun donem takiplerinde saglikla
iliskili hayat kalitelerini irdeleyen arastirma yazilari oldukga az sayidadir.*”

Bu caligmada, hastalarin atrezi lokalizasyonlarina ve tiplerine gore prenatal
tanilarinin, ameliyat Oncesi ve sonrasi tedavilerinin, ameliyat tekniklerinin, hayatta
kalimi etkileyen faktorlerinin ve uzun dénem sonuglarinin irdelenmesi ve uzun dénem

takiplerinde saglikla iliskili hayat kalitelerinin arastirilmasi planlanmstir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Embriyoloji

Intrauterin yasamin 4. haftasinda primitif barsak diiz tiibiiler bir yap1 halindedir.
Primitif barsak; on barsak (pre-enteron), orta barsak (mezenteron) ve son barsak
(metenteron) olmak iizere {i¢ par¢aya ayrilmistir.

Embriyonun sefalik ve kaudal uglarindan 6n barsak ve son barsak gelisir. Bunlarin
yolk kesesi ile iligskisini saglayan kisma orta barsak denir ve dolasimi superior
mezenterik arter (SMA) tarafindan saglanir.

Orta barsak gelisimi sirasinda gegici bir siire umblikal kord i¢indeki ekstra
embriyonik bosluga cikar ve 10. haftaya kadar orada kalirlar. Umblikal kord igine
herniye olan barsaklar 10. haftadan itibaren geri donmeye baslarlar. Orta barsak boyca
uzarken SMA ekseni etrafinda saatin aksi yoniinde 270 derecelik a¢i ile doner.
Barsaklar karin i¢ine donerken duodenojejunal birlesim yeri SMA’nin arkasindan sola
gecer. Ince barsaklarin bilyiik boliimii orta hattin saginda, ¢ekum ve ¢ikan kolon ise
SMA’nin Oniinde yerlesir. Duodenojejunal halkanin en st bolimiinden proksimal
duodenum gelisir ve orta hattin saginda yer alir. SMA arkasina ge¢mis olan daha distal
segmentten duodenum 3. ve 4. kisimlar1 olusur ve aortanin solunda, karin arka duvarina
Treitz ligamenti ile tutunur. Son barsak da SMA’nin 6niinden saatin aksi yoniinde 270
derecelik doniisiinii tamamlayarak karin i¢ine doner ve karin arka duvarina genis bir
tabanla tutunur.

Duodenum, 4. gebelik haftasindan itibaren 6n barsagin kaudal, orta barsagin
kranial ucundan ve splanknik mezenkimden kaynaklanir. Mide rotasyonunu yaparken
duodenum da saga dogru donerek C harfi biciminde kivrilir ve retroperitoneal bir
yerlesim kazanir. Dordiincii ve besinci haftalar boyunca duodenum liimeni giderek
kiictiliir ve epitelyum hiicrelerinin ¢ogalmasina bagl gecici olarak tikanir. Epitelyum
hiicrelerinin dejenerasyonu sonucu olusan vakuoller solid yap1 i¢inde belirir ve bunlarin
birlesmesiyle de 8 ya da 10. haftanin sonunda duodenumun rekanalizasyonu saglanir.®
Rekanalizasyon sirasindaki hatalarin duodenal atrezi, stenoz ve mukozal perdelerin
(web) en onemli sebebi oldugu diisiiniiliir. Rekanalizasyonun hi¢ olmamasi atreziye,

kismi yetersizlik ile sonlanmas1 da stenoza neden olur.’



Pankreas dorsal ve ventral olmak iizere iki tomurcuk halinde gelisimine baslar.
Duodenum rotasyonu sonucunda bu iki pankreas taslagi birlesir. Ventral pankreasin ug
noktasinin duodenum duvarina yapigsmasi ve rotasyon sirasinda ayrilmamasi sonucu
aniiler pankreas meydana gelebilmektedir.

Jejunoileal atreziler i¢in embriyolojik olarak sik kabul goren teori ise intrauterin
donemde olusan vaskiiler kazalar nedeniyle bir barsak segmentinin nekroza giderek
rezorbe olmasi sonucu atrezi olusmasidir. Intrauterin donemde gelisen volvulus,
invajinasyon veya inflamatuar olaylar sonucunda da olabilecegi kabul gt')rrnektedir.7’8
Plasental vaskiiler anomalilerin sik olmasinin da atrezi gelisiminde rol oynadigi

diisiiniilmektedir.’

2.2. Anatomi

2.2.1. Duodenumun Cerrahi Anatomisi

2.2.1.1. Duodenum Komsuluklari

Birinci parc¢a: Duodenum pilordan safra kesesi boynuna dogru uzanir. Arkada
koledok kanali, portal ven, vena kava inferior ve gastroduodenal arter, dnde karacigerin
kuadrat lobu, tistte foramen epiploika ve altta pankreas basi ile komsudur. Proksimal
kism1 mobildir ve lizeri peritonla kaplidir. Duodenumun iist kenarina kii¢iik omentumun
hepatoduodenal pargasi, alt kenarina da biiylik omentum yapisiktir. Duodenum ilk
parcasinin distal kisminin ise sadece On yiizii peritonla kaphdir. Arkada duodenum
dogrudan koledok kanali, portal ven ve gastroduodenal arterle iliskidedir.

Ikinci parga: Safra kesesi boynundan L4 vertabra hizasina kadar uzanir.
Duodenumun ikinci kismi transvers kolon ve mezokolon tarafindan caprazlanir. On
tarafta karacigerin sag lobu, tranvers kolon ve jejunum ile komsudur. Orta kisminda
posteromedial bolgeye pankreatikobiliyer kanal agilir.

Uciincii parca: L3 veya L4’iin sagindan aortanin soluna dogru uzanr.
Inframezokolik kismi 6n tarafta peritonla ortiiliidiir. Oniinden superior mezenterik
damarlar geger.

Dordiincii parca: Aortanin sol tarafindan L2 vertebranin soluna ilerler ve
duodenojejunal bileskede son bulur. Duodenojejunal bileske dorsal mezenterik venin bir

kalintis1 olan Treitz ligamenti tarafindan asilmistir.



2.2.1.2. Damar Yapisi

2.2.1.2.1. Arterler

Duodenumun birinci pargasi supraduodenal arter ve ana hepatik arterin bir dal
olan gastroduodenal arterin posterior superior pankreatikoduodenal dali ile beslenir.
Duodenumun geri kalan ii¢ parcast anterior ve posterior arkuslarla beslenir. Bu

arkuslardan pankreatik ve duodenal dallar ¢ikar.

2.2.1.2.2. Venler
Duodenumun birinci pargasinin alt kismi1 ve pilorun venleri gastroepiploik venlere
dokiiliir. Birinci parganin {ist kisminin vendz drenaji ise subpilorik venler araciligiyla

portal vene veya posterior superior pankreatikoduodenal venlere dokiiliir.

2.2.1.2.3. Lenfatikler

Duodenum lenfatiklerden zengin bir organdir. Lenfatik kanallar mukozadaki
villuslarin i¢inden baslarlar. Lamina propriada pleksus yapip muskiilaris mukozayi
delerek submukozal pleksus olustururlar. Toplayici trunkuslar duodenumun anterior ve
posterior duvarindan kiicik kurvatura dogru ilerleyerek anterior ve posterior
pankreatikoduodenal lenfatiklere dokiiliirler. Anterior ekstramural toplayici kanallar
pankreasin Oniindeki lenf nodiillerine drene olurlar. Posterior kanallar pankreas basinin
posterior kismina ulagir. Bunlarin tamamu arter ve venleri izleyerek superior mezenterik

arterle iligkili lenf nodiillerinde sonlanirlar.

2.2.1.2.4. inervasyon

Duodenum duvari i¢inde iki adet noral pleksus mevcuttur. Bu pleksuslardan biri
submukozal Meissner pleksusu, digeri de myenterik Aeurbach pleksusudur. Bu
pleksuslardaki bazi néron govdeleri ve uzantilarinin postganglionik parasempatikler
olduklar1 disiiniiliir. Pleksuslardaki preganglionik parasempatik lifler vagus siniri
tarafindan tagimir. Postganglionik sempatik lifler ise ¢6liak ve superior mezenterik
ganglionlardaki, T6 ve TI12 arasindaki sempatik zincirdeki veya splanknik sinirler

boyunca dagilmis ganglionlardaki hiicre govdelerinden ¢ikar.



2.2.2. Jejunum ve lleumun Cerrahi Anatomisi

2.2.2.1. Jejunoileum Uzunlugu

Toloukian ve Smith, ¢ocuk otopsilerinde yaptiklari ¢alismada 19-27 gestasyonel
haftalik pretermlerde barsak uzunlugunun 142 + 22 cm, 35 haftanin {izerindeki

infantlarda ise 304 + 44 cm oldugunu géstermislerdir.™

2.2.2.2. Jejunum ve fleumun Ozellikleri

Tablo 1. Jejunum ve ileumun morfolojik ozellikleri

Jejunum fleum

Duvari daha kalindir. Duvari daha incedir.

Liimeni daha genistir. Liimeni daha dardir.

Sadece mezenterinde yag dokusu vardir. | Hem mezenter, hem de ileumun iizerinde
yag tabakasi vardir.

Plikalar belirgindir. Plikalar daha az belirgindir.
Tek sira arteriyel arkus mevcuttur. Avrteriyel arkuslar ¢okludur.
Peyer plaklari seyrektir. Bol miktarda Peyer plag: vardir.

2.2.2.3. Damar Yapilan

2.2.2.3.1. Arterler

Superior mezenterik arter aortadan ¢oliak trunkusun hemen altindan ayrilir.
Coliak arter, superior ve inferior mezenterik arterler embriyodaki vitellin arter
ciftlerinin kalintisidir. Mezenterik arkuslara primer arteriyel anastomozlar denilebilir.
Barsaklara paralel seyreden posterior inferior pankreatikoduodenal arterden baglayip
kolondaki marjinal artere kadar uzanan bir kanal mevcut olabilir. Arkuat arkuslardan
c¢ikan ¢ok sayida arter (vasa rekta) birbirleri ile ¢apraz baglantilar yapmadan dogrudan
ince barsak duvarmna girerler. Vasa rekta, serozanin altinda muskiilaris eksternay:
delmeden 6nce dallanir. Barsak yilizeyinde vasa rektanin dallarina ait belirgin kollateral
dolagim yoktur. Bu nedenle barsaklarin mezenterik yiizii daha ¢ok oksijenli kan alirken,

antimezenterik yiiz arteriyel kan dolasimin en zayif oldugu yerdir.

2.2.2.3.2. Venler
Barsak mukozasindaki her villusun tepesinden bir veya birden fazla kiigiik ven
cikar. Ince barsak bezlerinin ¢evresindeki vendz pleksuslardan gelen dallari da alan bu

venler submukozal pleksusa katilirlar. Submukozal pleksus muskiiler tabakadaki daha



biiyiik venlere dokiiliir. Bu venler de mezenterin i¢inde arterlerle yan yana seyrederek

daha biiyiik venlere ve superior mezenterik vene ulasirlar.

2.2.2.3.3. Lenfatikler

Lenfatik damarlar barsak mukozasindaki villuslardan baglarlar. Villuslarin
tabaninda, muskiiler mukoza, submukoza ve muskiilaris eksternada pleksuslar
olustururlar. Bu pleksuslarda toplanan lenf sivisi mezenter iginde arter ve venlerle
parelel seyreden daha biiyiik lenfatik damarlarla taginir. Lenf s1visi, mezenter yapraklari
arasindaki lenf nodiillerinden de gecer. Lenf damarlarindan devam eden drenaj
mezenter kokiinde yer alan mezenterik lenf nodiillerine gelir. Bunlardan ve ¢oliak
nodiillerden gelen efferent lenf damarlar1 barsagin lenfatik trunkusunda birlesirler. Bu
lenfatik trunkus, sol renal arterin altinda gecer ve sol lumbar lenfatik trunkusa veya

sisterna siliye dokiiliir.

2.2.2.3.4. Inervasyon
Jejunum ve ileum, otonom sinir sistemi tarafindan inerve edilir. Ince barsak
patolojilerine bagl gelisen agr1 9., 10. ve 11. torakal sinirler tarafinda taginir ve gébek

cevresinde hissedilir.

2.3. Ince Barsaklarin Histolojisi ve Fizyolojisi

2.3.1. Duodenumun Histolojisi

Duodenum duvari i¢ten disa dogru mukoza, submukoza, muskiilaris eksterna ve
eksternal seroza katmanlarindan olusur. Mukoza intestinal liimenin uzun eksenine dik
olarak yerlesen yarim ay seklinde katlantilar halinde yiikselir. Duodenal mukoza gevsek
bag dokusu igeren, ince bir diiz kas tabakasi ile muskiilaris mukozaya bagli olan lamina
propria lizerine oturmus silindirik epitelden olusur. Villuslar mukoza igine dogru
cikintilar olustururlar. Villuslarin epitel ylizeyi emilim 6zelligine sahiptir.

Yiizeyden liimene dogru yonlenen villuslar arasinda, lamina propriaya kadar
uzanan Liberkiihn kriptleri mevcuttur. Muskiilaris mukozanin altinda yer alan
submukozada kriptlere agilan Brunner bezleri denen tiibiiler bezler bulunur. Bu bezler

duodenumun son kisminda kaybolurlar. Brunner bezinin salgilar alkali karakterdedir.



Gastroduodenal bileskede, sirkiiler kaslarin devamliligi submukoza kaynakli bir
bag dokunun olusturdugu halka seklindeki bir septumla kesintiye ugrar. Bu halkanin
proksimalinde sirkiiler kaslar kalinlasarak midenin pilorik sfinkterini olusturur.
Halkanin distalinde ise sirkiiler kas yapisi incelerek duodenumu olusturur.

Koledok kanali ve pankreatik kanalin agildigi yerde Brunner bezleri yoktur.
Duodenojejunal bileskenin mukozal ortiisii arasinda da Brunner bezleri yoktur ve bu
histolojik 6zellik duodenojejunal bileskede bulunuldugunun isaretidir. Dis yilizdeki
isaret de Treitz ligamentidir.

Asict Treitz ligamenti, diyaframin sag krusundan baslaylp duodenojejunal
fleksuranin iist yiizeyine yapisan fibromuskiiler bir banttir. Pankreas ve splenik venin

arkasindan, sol renal venin oniinden geger.

2.3.2. Duodenumun Fizyolojik Ozellikleri
Duodenum noéral mekanizmalarla mide peristaltizmini diizenler. Ayn1 zamanda
gastrik igerikteki yaglara yanit verir. Duodenum dolu iken veya gastrik kimusta fazla

miktarda asit, protein veya yag varken midenin bosalmasini inhibe eder.

2.3.3. Jejunum ve fleumun Histolojisi

Barsak duvari, visseral peritondan olusan bir seroza, longitudinal ve sirkiiler
kaslar, bag doku igeren submukoza, diiz kas ve epitelden meydana gelmis bir
mukozadan olusur. Plika sirkiilarisler en ¢ok jejunumda bulunur. Villuslar, ileumda
kisalip kiintleserek ileocekal kapak¢iga dogru kaybolurlar. Muskiiler tabaka intestinal
motiliteden sorumludur. Aeurbach pleksusu ve myelinize olmayan sinir lifleri igerir.
Submukoza ise arter, ven ve Meissner pleksusunu olusturan noral elemanlardan

zengindir. Peyer plaklar1 ve lenf nodiilleri de submukozada yerlesir.

2.3.4. Jejunum ve Tleumun Fizyolojik Ozellikleri

Ince barsak yiizeyinde bulunan villus ve mikrovilluslar mukozal yiizeyin
genislemesini saglayarak emilim ve salgi islevlerini diizenler. Villuslar i¢inde emilim ile
gorevli hiicreler, Goblet hiicreleri ve Peneth hiicreleridir. ince barsak tarafindan emilen
maddeler; su, iyonlar ve besinlerdir. Ince barsaklar; zararli toksinlerin proteolitik

enzimlerle etkisiz hale getirilmesi, mukus tabakasi araciligiyla bakterilerin inhibisyonu,



peristaltik aktivite ile mikrop ve parazitlerin uzaklastirilmasi ve patolojik bakterilerin
barsaklara yerlesmesini Onlemek i¢in endojen bakterilerin yarigmasi gibi islemleri

diizenler.*®

2.4. Duodenal Atrezi/Stenozlar

2.4.1. Siniflama

Duodenal atrezi/stenozlar (DA/S) Gray ve Skandalakis tarafindan ii¢ tipe
ayrllmlstlr.lo

Tip I. Olgularin % 93’tinde gortlir. Disardan bakildiginda duodenum
biitiinliiliigii bozulmamistir fakat atrezinin distali ve proksimali arasinda g¢ap farki
vardir. Mukoza ve submukozadan olusan bir membran tarafindan gecis engellenmistir
(Sekil 1). Bu membrandz yap: i¢inde kismen gegise izin veren agiklik bulunabilir. Bu
aciklik Bill ve Pope tarafindan riizgar ¢orabi deformitesi (windsock deformity) olarak

tanlmlanmls‘ur.m'11

Sekil 1. Tip | duodenal atrezi/stenoz

Tip II: Duodenumun proksimal ve distal segmentleri fibroz bir bantla birbirinden

ayrilmustir, % 1 oraninda goriiliir (Sekil 2). 101



Sekil 2. Tip 11 duodenal atrezi

Tip 1l: Duodenumun distal ve proksimal segmentleri birbirinden ayriktir (Sekil

3), % 6 oraninda gérﬁlﬁr.lo‘ll

Sekil 3. Tip 111 duodenal atrezi

2.4.2. Eslik Eden Anomaliler

Duodenal atrezi/stenoz (DA/S) bulunan olgularin yaklasik olarak yarisinda diger
organ ve sistemlere ait ek konjenital anomaliler bulunmaktadir.’ Eslik edebilen ek
anomaliler; Down sendromu, aniiler pankreas, malrotasyon, konjenital kalp hastaliklari,
Ozofagus atrezisi, Meckel divertikiilii, anorektal malformasyonlar, ortopedik ve

genitoiiriner anomalilerdir.**"*®

2.4.3. Tam

2.4.3.1. Prenatal Tan

Duodenal diizeydeki tikanikliklarin prenatal donemde ultrasonografi (USG) veya
fetal manyetik rezonans goriintiileme ile tespit edilmesi miimkiindiir. Ikinci trimester

sonundan itibaren polihidramniosla beraber i¢i sivi dolu iki yapi goriilebilir.® Bu



olgularm % 30-65’inde maternal polihidramnios gbriilebilir." Prenatal USG’de
polihidramnios varligina ragmen fetusun normal goriilmesi duodenal tikaniklik

olmadig1 anlamina gelmez.”'19

DA/S’de goriillen double bubble seklindeki obstriiktif hadise fetal USG’de
rahatlikla goriilebilir. Bu goriiniim i¢i sivi dolu mide ve genis proksimal duodenuma
aittir. Pek ¢ok duodenal atrezi olgusu 7-8. aylarda tani alsa da 18. gebelik haftasindan

itibaren genis mide ve duodenumu USG ile goriintiileyebilmek miimkiindiir.

2.4.3.2. Dogum Sonras1 Tam

DA/S olgularinda klinik; membrandz acikligin olup olmamasina, bu agikligin
boyutuna ve obstriiksiyonun ampulla vateri ile iliskisine baglidir. Ampulla vaterinin
proksimalindeki tikanikliklarda safrasiz, distalindeki tikanikliklarda ise safrali kusma
goriiliir. Dogum sonras1 duodenal atrezi veya stenoz diisiiniilen hastaya ilk olarak ayakta
direk karin grafisi (ADKG) ¢ekilir ve bu hastalarda genellikle ¢ift hava seviyesi goriiliir
(Sekil 4). Tam duodenal obstriikksiyonu olan hastalara ¢ekilen ADKG’de ¢ift hava
(double bubble) goriintiisii ¢ogu zaman tani icin Yyeterlidir. Distalde intestinal gaz
olmamasi tam obstriiksiyon belirtisidir. Tan1 siipheli ise ADKG’de ¢ift hava goriintiisii
olmayan hastalarda, orogastrik tiipten hava verilerek ¢ekilen direk grafi taniya yardimei
olabilir.****® Hastalarin bir kismuinda epigastrik distansiyon olabilir. Tikaniklik yiiksek

seviyeli oldugundan bebekler mekonyumunu beklenen zamanda ¢ikarabilir.™

Sekil 4. Duodenal atrezili bir olgunun direk grafisinde double bubble goriintiisii
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Kismi obstriikksiyonlarin tanisi gecikebilir. Tanida siiphe varsa veya midgut
volvulus ile DA/S ayriminin yapilabilmesi igin iist gastrointestinal sistem kontrastli

calismasi gerekli olabilir.™

2.4.4. Tedavi

2.4.4.1. Ameliyat Oncesi Tedavi

Ameliyat 6ncesi donemde hastalarin sivi-elektrolit dengesi diizeltilmeli ve gerekli
idame tedavisi uygun sekilde yapilmalidir. Uygun kalibrasyonda bir nazogastrik sonda
ile mide dekompresyonu saglanmalidir. Viicut 1sis1 korunmali ve hipotermiden mutlaka
kaginilmalidir. Genis spektrumlu antibiyotiklere baslanmali, kan gazi, tam kan sayimi
ve serum elektrolitlerine bakilarak ek anomaliler yoniinden arastirmalar yapilmalidir.
Bebegin kan grubu tayini igin cross-match yapilmali ve en uygun sartlarda bebek

ameliyata alnmalidir.*®

2.4.4.2. Ameliyat

Sekil 5. Tip | duodenal atrezide ameliyat goriintiisii

Sag gobek iistii transvers kesiyle laparotomi yapildiktan sonra ¢ikan ve transvers
kolon orta hatta dogru devrilir. Coher manevrasiyla duodenum mobilize edilir.
Atrezinin oldugu lokalizasyonda dilate olmayan distal u¢ agilarak icerisine balonlu bir
kateter ilerletilip serum fizyolojik verilerek sivinin jejunuma gegip gecmedigi ve kateter
balonu sisirilip geri ¢ekilerek riizgar c¢orabi deformitesinin olup olmadigi kontrol

21,22

edilir. Duodenal atrezi/stenozlarin tedavisinde en yaygm kullanilan ydntem
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duodenojejunostomi veya duodenoduodenostomidir.?% Obstriiksiyon nedeniyle dilate
olan barsak segmenti yetersiz peristaltizme sahiptir. Bu nedenle tapering duodenoplasti
yapilmasi gerekebilir.25

Mukozal diyafram veya riizgar gorabi deformitesi gibi intrinsik lezyonlarin
varliginda duodenum 6n yiizden uzunlamasina agilarak web eksize edilir ve Heineke-
Mikulicz duodenoduodenostomi yapilabilir.?° Duodenoduodenostominin
gergeklestirilemeyecegi durumlarda, proksimal ve distal duodenal ug¢ arasindaki agiklik
birbirinden uzaksa duodenojejunostomi yapilabilir. Mukozal web ampulla vaterinin gok
yakininda oldugu i¢in ampulla vateriye zarar verilmemesine 6zen gésterilmelidir.25
Gastrojejunostomi marjinal iilser ve kanama insidansini artirdig i¢in kabul gdren bir
tedavi segenegi degildir.

Kimura’nin tarifledigi diamond shaped duodenoduodenostomi baska bir tedavi
secenegidir. Proksimaldeki genis atretik uca transvers, distaldeki duodenal ucun
antimezenterik kenarina longitiidinal bir kesi yapilir. Anastomoz bir insizyonun kosesi
ile diger insizyonun orta kismi birlestirilecek sekilde yaplhr.27

Aniiler pankreasta, pankreas dokusu duodenum duvarina siki bir sekilde yapisik
ve i¢inde pankreatik kanal oldugu i¢in duodenumdan ayrilmasina c¢alisiimamalidir. Bu
vakalarda tercih edilen yontem duodenoduodenostomi, duodenojejunostomi veya Roux-

en Y duodenojejunostomidir.**

2.4.4.3. Ameliyat Sonras1 Bakim

Ameliyattan sonra bebek monitorize edilip viicut 1sist korunmali, hipotermiye
girmesi engellenmelidir. Oragastrik dekompresyon ve antibiyotik tedavisine devam
edilmelidir. idrar miktar1, elektrolitleri, kan sekeri, bilirubin seviyesi takip edilmeli,
TPN ile parenteral beslenme yapilmalidir.™*

Ameliyat sonrasi donemde en sik karsilasilan problem, duodenumun genis ve
diskinetik olmasi nedeniyle transit zamaninin uzamis olmasidir. Gastroduodenal islevler
genellikle 5-7 giin arasinda baslar. Gastroduodenal islevler basladiktan sonra bebek
enteral yoldan az miktarda beslenmeye baslanabilir ve beslenmenin dozu yavas yavas

artirilir.
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2.4.5. Komplikasyonlar

Postoperatif donemde goriilen erken donem komplikasyonlar; anastomoz darligi,
anastomoz kagagi, yara yeri enfeksiyonudur. Genis olan duodenum proksimal ucunun
hareketlerinin ge¢ baslamasi nedeniyle beslenme intoleransi ve buna bagli kolestaz
goriilebilir."

Ge¢ komplikasyonlar arasinda; gastro6zofageal reflii, megaduodenum, peptik
iilser, adezif barsak obstriiksiyonu, koledok kisti, duodenal kor loop sendromu, gastrik

c¢ikis obstriiksiyonu gé’)riilebilir.28

2.5. Jejunoileal Atrezi/Stenozlar

2.5.1. Siniflama

Tip I: Disariddan bakildiginda barsak devamliligi varmig gibi goriiniir, ancak
barsak liimeninde geg¢isi engelleyen membrandz bir tikaniklik veya inkomplet web
mevcuttur (Sekil 6). Tikanikligin derecesine gore proksimal barsak genis goriiliir.

Barsak uzunlugu normaldir. Bu tip atreziler olgularm % 19’unu olusturur.*!

Sekil 6. Tip | jejunoileal atrezi

Tip I1: Mezenter defekti yoktur. Ancak, her iki atretik ug arasinda uzanan fibrotik
bir bant vardir (Sekil 7). Toplam ince barsak boyu genellikle normaldir. Olgularin

% 31’ini olusturur.™
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Sekil 7. Tip Il jejunocileal atrezi

Tip Il A: iki atretik ug birbirinden tamamen ayrik ve arada ‘V’ seklinde

mezenter defekti vardir, % 46 oraninda goriiliir (Sekil 8).'

- X A 7
N WIS/
v/ AR
| AN

Sekil 8. Tip 1A jejunoileal atrezi

Tip 11B: iki atretik uc arasinda mezenter defekti mevcuttur ve distal ug tek bir
damardan beslenip damar etrafinda sarmal olusturmustur (Sekil 9). Bu ¢ok nadir bir
formdur. Christmas tree, Apple-peel deformitesi veya Maypole deformitesi adlar1 da
verilmistir. Bu deformitede, Treitz ligamentine ¢ok yakin bir mesafede yer alan
proksimal jejunal atrezi vardir. Bu atrezi tipinin siiperior mezenterik arterin {ist
kesimlerinde meydana gelen tikaniklik sonucu ortaya ciktigi ifade edilir. Bu nedenle
arterin orta kolik dalindan sonraki kism1 ve distal ileumun mezenteri yoktur. Distaldeki
barsaklar ileokolik veya sag kolik arter arkuatlari etrafinda kivrilmig halde karmn
boslugunda yatmaktadir. Barsak uzunlugu 6nemli 6l¢iide kisadir, jejunoileal atrezilerin

% 11-32’sini olusturur. Morbidite ve mortalite % 60 civarmdadir.™*
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Sekil 9. Tip 111B jejunoileal atrezi

Tip 1V: Ipe dizilmis sosis gibi birden fazla sayida atrezi olmasidir (Sekil 10).
Etiyolojide multiple iskemik enfarktlarin veya intrauterin inflamasyonun yer aldigi

diistiniiliir, % 15-20 oraninda gt’m’iliir.ll

Sekil 10. Tip 1V jejunoileal atrezi

2.5.2. Eslik Eden Anomaliler

Jejunoileal atrezi/stenozlara (JIA/S) gastrointestinal sistem (GIS) ve iirogenital
sistem anomalileri, kistik fibrozis, nérolojik, kardiak, ortopedik anomaliler ve konjenital
diyafram hernisi eslik edebilir. Gastrointestinal sistem anomalileri i¢inde en sik
malrotasyon olmak tizere, Meckel divertikiilii, biliyer atrezi, situs inversus abdominalis,
ektopik pankreas, kolonik veya pilorik atrezi, safra kesesi anomalileri ve Hirschprung

hastalig1 géiriilebilir.7‘31'33
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2.5.3. Tam

2.5.3.1. Prenatal Tani

JIA/S olgularinda prenatal donemde yapilan USG ile % 25 olguya tan1 konabilir
ancak duodenal tikanikliklardaki kadar giivenilir degildir. Polihidramnios barsak atrezisi
yoniinden uyarict olmalidir. Sindirim sisteminin distalini ilgilendiren tikanikliklarda
polihidramnios daha az goriiliir. Bu nedenle atrezi yerlesimi Treitz ligamentinden distale
dogru gittikge polihidramnios goriilme ihtimali azalir. 18-20. gebelik haftalarindan
itibaren genislemis barsak anslar1 veya polihidramnios goriilmesi JIA/S agisindan

uyarict olmahdir. %

2.5.3.2. Dogum Sonras1 Tam

En belirgin bulgu safrali kusma ve karmn distansiyonudur. Distansiyon atrezinin
yerlesim yerine gore az ya da belirgin olabilir. Atrezi ne kadar distalde ise distansiyon o
kadar fazladir. Bebek mekonyum ¢ikaramaz (% 65-71). Yiiksek seviyeli atrezilerde,
atreziye neden olan olay ge¢ donemde ortaya cikmigsa bebek distalde kalan
mekonyumu ¢ikarabilir. Perforasyon gelistiyse karinda hassasiyet ve karin cildinde
eritem goriilebilir. Rektal tuse fizik muayenenin unutulmamasi gereken kismidir.
Tusede beyaz, miik6z bir materyal goriilebilir. Atrezilerde yasamin ilk giinlerinde
tikanikliga ait belirtiler goriiliir, ancak inkomplet darliklarda tami gecikebilir. Ileal
atrezilerde belirti ve bulgular jejunal atrezilere gore daha ge¢ gé‘)riilebilir.32

Fizik muayeneden sonra ADKG ¢ekilmelidir. ADKG’de atrezinin yerlesim yerine
gore birden fazla hava sivi seviyesi goriiliir. Genislemis barsak anslarinin goriilmesi ve
distalde gaz olmamasi tipik bulgudur (Sekil 11). Perforasyon varsa diyafram alt1 serbest
hava goriilebilir. Intrauterin perforasyonlarda kalsifikasyon da goriilebilir. Tan1 klinik

bulgu ve ADKG ile konur.*

16



Sekil 11. Jejunoileal atrezili bir hastamin ADKG’de goriilen ¢coklu hava sivi seviyeleri

Ayirict tanilar arasinda malrotasyon, midgut volvulus, internal herniasyon,
mekonyum ileusu, intestinal duplikasyon, sepsise bagli adinamik ileus, kolonik atrezi ve
hipotiroidizm yer alir.3*%

Ince barsak atrezileriyle beraber goriilen internal herniasyon, volvulus, barsak
duplikasyonu, mekonyum ileusu, omfalosel ve gastrosizis ek anomali olarak degil

atrezinin sebebi olarak degerlendirilmelidir.*™’

2.5.4. Tedavi

2.5.4.1. Ameliyat Oncesi Bakim

Oncelikle hastalarm sivi-elektrolit dengesi diizeltilmeli, uygun kalibrasyonda bir
nazogastrik sonda veya feeding kateter takilarak mide dekompresyonu yapilmalidir.
Bebegin viicut 1sisina dikkat edilmeli ve hipotermiden kaginilmalidir. Genis spektrumlu
antibiyotik baslanmalidir. Tam kan sayimi, serum elektrolitleri, kan gazi degerleri
gbzden gegirilmeli, kan grubu igin cross-match yapilmali, eslik eden anomaliler hizlica

arastlrllmahdm19

2.5.4.2. Ameliyat

Sag gobek istii transvers insizyonla laparotomi yapilir. Barsaklar eksplore
edilerek atrezinin lokalizasyonu ve malrotasyon olup olmamasi belirlenir. Perforasyon
mevcutsa perforasyon yeri ortaya konur ve karin i¢i ilik serum fizyolojikle yikanarak
debrisler temizlenir. Ek atrezi varligi agisindan liimen igine 1lik serum fizyolojik

verilerek barsak liimeninin acik olup olmadigr kontrol edilir. Atrezinin tipi,
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lokalizasyonu, iki ug arasindaki ¢ap farki belirlenip geride kalan barsak uzunlugu
Olciilerek ameliyat plani yapilir. Kisa barsak olusumunu engellemek amaciyla toplam
barsak uzunlugunu mutlaka 6lgmek gerekir.

Jejunoileal atrezilerde geride yeterli barsak segmenti kaliyorsa en uygun yontem
proksimaldeki dilate segmentin normal barsak c¢apina ulastigi yere kadar rezeke
edildikten sonra ug¢ uca anastomoz yapmaktir. Barsak uzunlugu normal olan olgularda
rezeksiyon rahatlikla yapilabilir ancak kisa barsagi olan bir bebekte rezeksiyon
yapilmadan baska ¢Ozlimler aramak gereklidir. Distal atrezilerde barsak uzunlugu
yeterli ise dilate segment rezeke edilebilir. Proksimal jejunal atrezilerde atretik segment
Treitz ligamentine ¢ok yakin oldugu icin rezeksiyon yerine tapering yapilabilir. Yine
dilate segmentin rezeksiyonu sonrasi distalde ¢ok kisa bir segment kaliyorsa tapering
veya plikasyon yapilabilir. Tapering ii¢ sekilde yapilir;

- Antimezenterik genis kismin ¢ikarilarak elle anastomoz yapilmasi,

- Antimezenterik genis kismin kesici kapatici stapler ile ¢ikarilmasi,

- Antimezenterik genis kismin seromuskiiler tabakasinin mukoza korunarak
cikarilmasi ve mukozanin liimen i¢ine kivrilarak seromuskiiler dikisler ile kapatilmasi
seklinde yapilir.

Rezeksiyon veya tapering yapilmasina ragmen distal ve proksimal uclar arasinda
cap farki varsa distaldeki barsak segmentinin antimezenterik kenari agilarak proksimalle
ayni geniglikte bir ag1z olusturulur ve anastomoz yapilir.

Anastomoz darlig1 veya disfonksiyonunu engellemek i¢in anastomoz tekniginde
tek kat yontemler tercih edilir. 5/0 veya 6/0 emilebilen siitiirler ile Czerny tipi veya tam
kat tekniklerle anastomoz yapilabilir. Birden fazla atrezi durumunda atretik
segmentlerin bir kismi ¢ikarilip bir veya birka¢ anastomoz ile barsak devamliligi
saglanir. Ancak barsak uzunlugu yeterli degilse rezeksiyon yapilmadan tek tek
anastomoz yapilir. Tespit edilen atreziler en az barsak kaybedilecek ve en az anastomoz
yapilacak sekilde gruplandirilmalidir. Atretik segment sayis1 ¢ok fazla ise sis kebap
yontemi kullanilabilir. Membrandz atreziler kalinca bir sondanin ilerletilmesiyle perfore
edilir. Anastomoz sonrasi mezenter defekti kapatilmali, mezenterik aksin diizglin

oldugundan emin olunmalidir.*
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Atrezinin komplike oldugu, primer anastomozun giivenli olmayacagi agir

peritonit durumunda veya barsak duvarinda ciddi degisiklikler oldugunda gecici
38-41

enterostomi yapilabilir.

Sekil 12. Tip I11B jejunoileal atrezi nedeniyle opere edilen bir hastanin ameliyat goriintiisii

2.5.4.3. Ameliyat Sonras1 Bakim

Ameliyattan sonra hastalar monitorize edilmeli, genis spektrumlu antibiyotik
tedavisine, orogastrik dekompresyona devam edilmelidir. Ameliyat sonrasi erken
donemde TPN baslanmasi bebegin niitrisyonel durumunun korunmasi ve yara
iyilesmesinin saglanmasi agisindan olduk¢a 6nemlidir. Bu hastalarda barsak islevleri
genellikle 10-12 giinden sonra baglar. Orogastrik tiipten drenaj azalinca ve hastanin
barsak fonksiyonlar1 diizelince orogastrik sonda cekilerek hasta diisiik dozdan yavas
yavas artirilarak enteral yolla beslenmeye baslanir ve birkag giin i¢inde tam doz
beslenmesi hedeflenir. Hasta ameliyat sonrasi 14. giinden sonra beslenemiyorsa

kontrastl {ist gastrointestinal sistem pasaj goriintiilemesi yap11abilir.32

2.5.5. Komplikasyonlar

Bu hastalarda goriilen en sik komplikasyon anastomoz veya barsak islev
bozuklugudur. Diger erken donem komplikasyonlari arasinda sepsis, yara Yyeri
enfeksiyonu, barsak nekrozu, anastomoz darlig1 ve anastomoz kagagi sayilir.

Ge¢ donem komplikasyonlar: ise adezif barsak obstriiksiyonu, insizyonel herni,
vitamin By, eksikligi, malabsorbsiyon, kisa barsak sendromudur.?® Kisa barsak

sendromu ince barsagin % 70’inden fazlasinin rezeksiyonu veya prematiir bebekte
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toplam ince barsak uzunlugunun 50 cm altinda, matiir bebekte 75 cm altinda

42

olmasidir™ Mortalite, cerrahi nedenlerden ¢ok pnomoni, sepsis gibi enfeksiyon

durumlarina baglhdir.
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3. HASTALAR ve YONTEM

Cukurova Universitesi Etik Kurulu’na basvurularak onay alindiktan sonra
calismaya dahil edilen hastalarin dosya bilgileri incelendi, yasayan hastalarin

ebeveynlerine ulasilarak boy ve viicut agirligs ile ilgili bilgiler alindu.

3.1. Calisma Tasarimi ve Hasta Secimi

Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Kliniginde Nisan 2002-
Aralik 2012 tarihleri arasinda ince barsak atrezi/stenozu nedeniyle ameliyat edilen
hastalar ameliyathane kayit defterinden tespit edildi.

Calismaya dahil edilen hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi.
Ebeveynlere telefon ile ulasilarak hastalar hakkinda boy ve viicut agirligi 6lgiimlerine

dair bilgiler alindi.

3.2. Klinik Bulgular

Calismaya dahil edilen hastalarin dosya bilgilerinden; cinsiyeti, prenatal tanisi
olup olmadigi, tan1 konulma zamani, dogum haftasi, kilosu, anne yasi, anne-baba
akrabalik durumu, klinik ozellikleri, eslik eden anomaliler, ameliyattaki bulgular,
ameliyat sonrasi hastanede kalis siiresi, total parenteral niitrisyon ve oral beslenmeye

gecis stiresi ile ilgili veriler kaydedildi.

3.3. Tanimlamalar

Yasamda kalimi etkileyen faktorler’

Hastalarda olabilecek morbidite ve mortalite nedenleri; sepsis, beslenememe, ek
anomaliler, prematiirite, kisa barsak sendromu, ¢oklu atrezi, nekrotizan enterokolit ile
ilgili veriler toplandi.

‘Saglikla iligkili hayat kalitesi’

Ebeveynlerine telefon ile ulasilabilen hastalarin; boy uzunlugunun (cm) ve viicut
agirhiklarmin (kg) sorgulanarak persentilleri hesaplandi. Saglikla iliskili hayat kalitesi
boy ve viicut agirlig1 iizerinden degerlendirilerek hastalarin biiylime ve gelisme geriligi

tespit edildi.
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‘Proksimal-distal jejunoileal atrezi’

Atrezi varliginda jejunum ve ileumun makroskopik ayrimi her zaman miimkiin
olmadigindan klasik kitaplarda jejunoileal atrezi baslhig1 altinda irdelenmektedir.
Calismamizda, jejunoileal (Treitz ligamentinden ¢ekuma kadar) segmentin orta noktasi
baglangic noktasi alindi; atrezi orta noktanin proksimalinde ise ‘proksimal jejunoileal
atrezi’ (PJIA/S), distal kesiminde ise ‘distal jejunoileal atrezi’ (DJIA/S) tanimlamasi
yapildi. Degerlendirmeler ameliyat notlarindan elde edildi. Coklu atreziler atrezinin
baslangi¢ yerine gore gruplandirildilar.

Hastalarin gebelik haftalari, dogum agirliklar1 ve anne yaslar1 kendi aralarinda
gruplandirilmislardir. Buna gore:

Gebelik haftasi: 28-34 hafta erken prematiir, 35-37 hafta prematiir, 38 hafta ve
lizeri matiir;

Dogum agirligi: 1500 gram alt1 ¢ok diisiik dogum agirligi, 1500-2500 gram arasi
diisiik dogum agirligi, 2500 gram iizeri normal dogum agirligi;

Anne yasi: 16-20 yas kii¢iik anne yasi, 21-30 yas normal anne yasi, 30 yas lizeri
ileri anne yas1 olarak degerlendirildi.

Atrezi/ stenoz tanimlamast:

Atrezi: Barsak liimeninin tam kapali olmasi

Stenoz: Barsak liimeninde kismi gegise izin veren web olmasi durumu seklinde
tanimlandi.

Biiylimenin degerlendirilmesinde kullanilan yontemler:

a. Persentiller: Biiyiime ayni1 yas ve cinsiyetteki ¢ocuklarin persentil egrileri ile
kiyaslanir. Tek bir ol¢ciimiin degerlendirilmesi ile sadece malniitrisyon vakalar
saptanabilir. Biiylime duraklamasi olan vakalar gbzden kacar.

b. Standart sapma skoru: Antropometrik Olgtimlerin referans ortanca degerden
sapmalari1 standart deviasyon skoru (SDS) veya bagka bir deyisle ‘z skor’ olarak
degerlendirilir. Sinir deger olarak + 2SD ve — 2SD alinmaktadir. Iki SD’nin alt1 biiyiime

geriligi olarak degerlendirilir.

3.4. Istatistiksel Degerlendirme

Bulgular, hastalara ait demografik 6zellikler icin aciklayici tablolar, siitun ve pasta

grafikleri olarak; sayisal degerler icin gbzlem sayilari, ortalama, standart degerler,
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minimum ve maksimum degerler olarak verildi. Gruplarin karsilastirilmasinda kategorik
veriler icin iligki analizlerine ki-kare testi, siirekli veriler i¢inse normal dagilima
uymayan verilerin ikili karsilagtirmalarinda Mann Whitney U testi ve {¢li grup
karsilastirmalarinda ise Kruskal Wallis H-Testi kullanildi. p degeri 0,05’ten az olan
degerler istatistiksel olarak anlamli kabul edildi. Istatistiksel analiz i¢in SPSS 11.0

programi kullanildi.
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4. BULGULAR

Nisan 2002-Aralik 2012 tarihleri arasinda 105 hasta ince barsak atrezi/stenozu
nedeniyle ameliyat edildi. Ancak, 20 hastanin dosya bilgilerine ulagilamamasi nedeniyle
85 hasta ¢alismaya dahil edildi.

Hastalarin 44’1 (% 51,7) kiz, 41°1 (% 48,3) erkekti ve 35’1 (% 41) duodenal, 29°u
(% 34) proksimal jejunoileal, 21’1 (% 25) ise distal jejunoileal atrezi/stenoz nedeniyle
takip edilen hastalard: (Sekil 13).

DA/S hastalarmin 23’tnde atrezi, 12’sinde duodenal web; JIA/S hastalarimin

27’sinde atrezi, 2’sinde parsiyel web mevcuttu.

sn=35
en=29
n=21

distal
jejunoileal
25%

Sekil 13. Duodenal, proksimal jejunoileal ve distal jejunoileal atrezili hastalarin oranlari

Atrezi lokalizasyonuna gore cinsiyet, basvuru yasi, gebelik haftasi, dogum kilosu,
anne yasi Ve anne-baba arasindaki akrabalik durumu gibi 6zellikler Tablo 2’de
goriilmektedir. Yapilan istatistiksel calismaya gore gruplar arasinda bu parametrelerde
anlaml fark saptanmazken, DJIA/S goriilme olasiliginin anne-baba arasinda akrabalik

durumu mevcutsa anlamli olarak artmig oldugu goériilmiistiir (p< 0,05).
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Tablo 2. Hastalarin demografik ozellikleri

Proksimal Distal
Duodenal = = -
jejunoileal  jejunoileal
(n=35)
(n=29) (n=21)
Cinsiyet (kiz/erkek) 16:19 15:14 13:8 0,50
Basvuru yasi (giin) 5,7+9.8 24+42 4,1+£6,2 0,87
Erken prematiir/ ge¢ prematiir/ matiir 6:16: 13 7:11:11 3711 0,71
Agirhik (<1500gr/ 1500-2500 gr>2500gr) 7:16:12 3:16:10 2:8:11 0,42
Anne yasi (16-20/ 21-30/ 30+) 1:18:16 4:19:6 2:10:9 0,25
AKkrabalik (var/yok) 6:29 7:22 11:10 0,01*

Hastalarin 48’ ine (% 56) prenatal donemde yapilan ultrasonografi (USG) ile tani
konmus olup gruplar arasinda prenatal tani koyma sikligi agisindan anlamli fark
saptanmamugstir (Tablo 3). Hastalarin prenatal USG ile tan1 konulma zamanlari arasinda

da anlamli bir fark olmadigi sonucu elde edilmistir (p>0,05).

Tablo 3. Prenatal USG ile tan1 konulan hastalarin tan1 konulma zaman ve oranlar:

Proksimal Distal
Duodenal - -
jejunoileal jejunoileal
(n=35)
(n=29) (n=21)
Tam konulan 23 (% 66) 16 (% 55) 9 (% 43)
Prenatal USG 0,24
Tam konulmayan 12 (% 34) 13 (% 45) 12 (% 57)
Prenatal USG
31+29 30,1 £2,2 30,2+1,2 0,53
zamam (hafta)
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DA/S’li hastalarda kardiyak anomali ve Down Sendromu gibi ek anomalilerin

goriilme sikligi, JIA/S tiplerine gore daha yiiksek oranda saptandi ve bu fark istatistiksel
olarak da anlamli idi (Tablo 4) (p<0,005).

Tablo 4. Eslik eden anomaliler

Proksimal Distal

Ek anomaliler puodenat jejunoileal jejunoileal Toplam

(n=35) (n=29) (n=21)
GIS anomalisi 21 (% 60) 9 (% 31) 3 (% 14) 33 (% 39) 0,55
Kardiyak anomali 14 (% 40) 6 (% 20) 5 (% 23) 25 (% 29) | 0,001*
Down Sendromu 11 (% 31) 0 (% 0) 0(%0) 11 (% 13) | 0,001*
Urogenital anomali 3(%8) 2(%7) 0 (% 0) 5 (% 6) 0,84
Ortopedik anomali 1(% 3) 0 (% 0) 0(%0) 1(%1) 0,2
Anomali yok 9 (% 26) 16 (% 55) 13 (% 61) 38 (% 45) 0,28

Atrezinin lokalizasyonuna gore GIS anomalileri arasinda; malrotasyon, ektopik

pankreas, diyafram hernisi, Meckel divertikiilii, gastrosizis, anal atrezi, 0zofagus
atrezisi, kolonik atrezi ve situs inversus abdominalis goriilmiistiir. Bu anomalilerin
hastalik gruplarina gore dagilimlari tablo 5°te verilmistir. Malrotasyon sikliginin

DIJIA/S grubunda olduke¢a az oldugu dikkati ¢cekmektedir.

Tablo 5. Eslik eden gastrointestinal sistem anomalileri

GIS anomalileri

Duodenal

Proksimal

Distal jejunoileal

jejunoileal

Malrotasyon 12 (% 34,3) 10 (% 34,4) 2 (%9,5)
Ektopik pankreas 0 (% 0) 1(% 3,4) 0 (% 0)
Aniiler pankreas 5(% 14,2) 0(%0) 0 (% 0)
Diyafram hernisi 0 (% 0) 1(% 3,4) 0 (% 0)
Meckel divertikiilii 3(%8,5) 0 (% 0) 0 (% 0)
Anal atrezi 2 (% 2,8) 0(%0) 0 (% 0)
Ozofagus atrezisi 3 (% 8,5) 0 (% 0) 0 (% 0)
Kolonik atrezi 1(%2,8) 1(% 3,4) 0 (% 0)
Situs inversus abdominalis 1(%2,8) 0 (0,0 1(%4,7)
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DA/S nedeniyle takip edilen hastalarin atrezi yerleri incelenmis olup 9’unda (%
25,5) duodenum 1. kitada, 17’sinde (% 49) 2. kitada, 9’unda (% 25,5) ise 3. kitada
yerlesmis oldugu gorildii. 14’4 (% 40) tip 1, 17°si (% 49) tip 11, 4’4 (% 11) ise tip 111

atrezi idi (Sekil 14). Tip | atrezilerin 12’sinde parsiyel web mevcuttu.

ETipl
HTip Il
Tip il

Sekil 14. DA/S tiplere gore dagilinm

Jejunoileal atrezi/stenoz nedeniyle takip edilen hastalarin 9’u (% 18) tip I, 10’u
(% 20) tip 11, 11’1 (% 22) tip 111 A (% 22), 8’i (% 16) tip 111 B, 12’si (% 24) ise tip IV
atreziye sahipti (Sekil 15).

mTipl
mTipll
Tip A
ETiplliB
mTiply

Sekil 15. Jejunoileal atrezilerin tiplere gore dagilim
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Atrezi yerlesim yerine gore hastalara uygulanan ameliyat teknikleri

gosterilmistir.

Tablo 6. Hastalara uygulanan ameliyat teknikleri

Ameliyat teknigi

Duodenal

(n=35)

Proksimal

jejunoileal

(n=29)

Distal

jejunoileal

(n=21)

tablo 6’da

Gecici stoma 0 (% 0) 1(%3) 6 (% 28) 7(%8)
Rezeksiyon + primer anastomoz 0 (% 0) 19 (% 65) 14 (% 66) 33 (% 40)
Tapering enteroplasti +primer 1 %3) 6 (% 21) 1 %5) 8 (% 9)
anastomoz

Web eksizyonu 12 (% 34) 2(%7) 0 (% 0) 14 (% 17)
Duodenojejunostomi 7 (% 20) 0 (% 0) 0 (% 0) 7 (% 8)
Duodenoduodenostomi 14 (% 40) 0 (% 0) 0(%0) 14 (% 16)
Roux-en Y gastrojejunostomi 1(%3) 0 (% 0) 0 (% 0) 1(%1)
Sis kebap yontemi 0 (% 0) 1(%3) 0(%0) 1(%1)

Ameliyat sonras1 en sik goriilen komplikasyon sepsis olup bunun diginda goriilen
komplikasyonlar; kolestaz, barsak tikanikligi, anastomoz kagagi, nekrotizan enterokolit
(NEK), anastomoz darligt ve Roux-en Y gastrojejunostomi yapilan bir hastada
anastomoz hattinda gelisen marjinal ilser idi (Tablo 7). En sik komplikasyon DA/S (%
23) nedeniyle opere edilen hastalarda goriiliirken, DJIA/S olgularinda komplikasyon

orani daha az idi.

Tablo 7. Hastalarda meydana gelen komplikasyonlar

Komplikasyon Duodenal Proksimal jejunoileal Distal jejunoileal
Sepsis 14 (% 16) 13 (% 15) 11 (% 13)
Kolestaz 3(%4) 3(%4) 1(%1)
Barsak tikanmikhigi 0 (% 0) 1(%1) 0(%0)
Anastomoz kacagi 0 (% 0) 0 (% 0) 1(% 1)
NEK 0(%0) 0(%0) 1(%1)
Anastomoz darhg 1(%1) 1% 1) 1(%1)
Yara enfeksiyonu 1(%1) 0(%0) 1(%1)
Marjinal iilser 1(%1) 0(%0) 0 (% 0)
Toplam 20 (% 23) 18 (% 21) 16 (% 18)
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Ikincil girisim olarak bir hastaya anastomoz kagag, ii¢ hastaya anastomoz darlig1
nedeniyle anastomoz revizyonu yapildi. Barsak tikanikligi gelisen bir hastaya
adezyolizis yapildi. Roux-en Y gastrojejunostomi yapilan bir hasta postoperatif 4. yilda
anastomoz hattinda marjinal iilsere baglh iist GIS kanamasi sikayetiyle bagvurdu. Proton
pompa inhibitorii ve Hj reseptdr blokor tedavileri baslanan hastanin bir yil sonraki
kontrol endoskopisinde marjinal ilserin iyilesmis oldugu goriildii.

Hastalarin ameliyat sonrasi donemde ilk beslenme zamani, tam doz beslenme
zamani, TPN alma zamani ve hastanede kalis siireleri Tablo 8’de birbiri ile
karsilagtiritlmis; PJIA/S nedeniyle takip edilen hastalarin ilk oral beslenme, tam doz
beslenmeye gecis siiresi, TPN siiresi ve post-operatif donemde taburcu olana kadar
gecen siire DJIA/S ve DA/S’li hastalardan istatistiksel olarak daha uzun bulunmustur
(p<0,05).

Tablo 8. Hastalarin ilk beslenme, tam doz beslenme, TPN siireleri ve taburcu olana kadar gegen
siire durumlarina ait istatistiksel veriler

Proksimal

Dzjnozd??g)al jejunoileal Distal(rj;ij 2ulr;oileal
- (=9 -
Ik beslenme (giin) 7,0+53 12,5+ 10,4 78+31 0,02*
Tam doz beslenme (giin) 16,5 + 20,4 22,6 +21,2 10,4 +3,7 0,02*
TPN siiresi (giin) 17,1 +20,7 28,3 +32,2 11,2+8,6 0,01*
Taburculuk siiresi (giin) 21,0 + 20,2 36,1 + 35,6 159+ 82 0,001*

Hastalarin 15’1 (% 18) ameliyat sonras1 donemde 185,4+96 giinliikkken kaybedildi.
Kaybedilen 15 hastanin 10°u PJIA/S, 5’i DA/S tanilariyla takip edilen hastalardi.
DJIA/S nedeniyle takip edilen hastalarda mortalite gériilmedi.

DA/S nedeniyle opere edilen ve kaybedilen 5 hastanin hepsinde diisiik dogum
agirhgl ve prematiirite mevcuttu. Mortalite nedenleri; Ui hastada sepsis, birinde
kardiyak anomali ve birinde renal yetmezlikti. Post-operatif erken donemde (3 giin-28
giin) kaybedilen 4 hastanin birinde gastrosizis, birinde diyafram hernisi, birinde
Ozofagus atrezisi ve anal atrezi mevcuttu. Bir hastada ise sag renal agenezi ve sol
hipoplastik bobrek nedeniyle renal yetmezlik gelisti. Ge¢ donemde kaybedilen DA/S’li
bir hasta (3 yas) konjenital kalp hastaligi nedeniyle ameliyat olan ve kronik akciger
hastaligi nedeniyle ventilator bagimli bir hastadir ve kardiyak anomali nedeniyle

kaybedilmistir.
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PJIA/S nedeniyle takip edilen ve kaybedilen hastalarin mortalite sebepleri ise 8
hastada sepsis 2 hastada ise renal yetmezlikti (Tablo 9).

Tablo 9. Hastalarin mortalite nedenleri

Proksimal

Mortalite nedeni Duodenal - Distal Jejunoileal Toplam
Jejunoileal

Sepsis 2 8 0 10

Pnémoni 1 0 0 1

Renal yetmezlik 1 2 0 3

Kardiyak anomali 1 0 0 1

Toplam 5 10 0 15 (% 18)

Kisa barsak gelisen 5 hastadan biri tip I11A JIA+ kolonik atrezi nedeniyle, ikisi tip
1B, ikisi tip 1V JIA nedeniyle opere edilen hastalardi. Kaybedilen ti¢ hastadan birisi 3,
digerleri 155 ve 42 giinliikken sepsis nedeniyle kaybedilmistir. Kisa barsak gelisen ve
yasamakta olan bir hastanin boyu 3 persentil altinda ancak kilosu 3 persentil tizerinde
olup hastada kisa barsak sendromu bulgulart mevcut degildir, 6zel bir beslenme
gereksinimi yoktur. Yasamakta olan diger hastaya ulasilamamustir.

Hastalar ameliyat sonrasi donemde ortalama 54,3+37,3 ay takip edildi ve 43
aileye telefonla wulasilarak bilgi alindi. Telefonla ulasilabilen 43 hastanin
ebeveynlerinden hastalarin boy ve kilo bilgileri alinip persentilleri ve standart sapma
skorlar1 (SDS) hesaplandi.

Boy persentilleri; DA/S’de % 82, PJIA/S’de % 37, DJIA’lerde % 50 oraninda 3
persentil tlizerinde idi (Tablo 10). Bu verilere gore JIA/S nedeniyle ameliyat edilen
hastalarin boy persentillerinin DA/S grubundaki hastalara gore diisiik oldugu saptandi
ve bu fark istatistiksel olarak da anlamli bulundu (p<0,05). PJIA/S, DJIA/S gruplari

arasinda boy persentilleri arasinda fark saptanmadi.

Tablo 10. Hastalarin boy persentillerine ait istatistiksel veriler
Boy persentilleri

Hasta grup <3p ~3p

Duodenal 3 (% 18) 14 (% 82)

Proksimal jejunoileal 10 (% 63) 6 (% 37) 0,03*
Distal jejunoileal 5 (% 50) 5 (% 50)
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Viicut agirligi persentilleri ise; DA/S’de % 82, PJIA/S’de % 56, DJIA/S’de % 50
oraninda 3 persentil tizerinde idi. DA/S olgularinda viicut agirlig1 persentilleri biiyiik bir
oranda yliksek olmasina ragmen diger gruplarla arasinda anlamli bir fark saptanmadi

(Tablo 11).

Tablo 11. Hastalarin viicut agirhg persentillerine ait istatistiksel veriler

Viicut agirhg persentilleri

Hasta grup <3p ~3p

Duodenal 3 (% 18) 14 (% 82)

Proksimal jejunoileal 7 (% 44) 9 (% 56) 0,15
Distal jejunoileal 5 (% 50) 5 (% 50)

Hastalarin boy olglimleri arasindaki SD skorlarina goére; DA/S grubunda boy
6lgtimlerinin JIA/S grubuna gore normale yakin sinirlarda oldugu, JIA/S grubunda SDS
degerlerinin daha diisiik oldugu ve bu farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu tespit

edildi (Tablo 12) (p<0,001).

Tablo 12. Hastalarin boylarina gére ortalama, minimum ve maksimum standart sapma skorlari

Ortalama Minimum Maksimum
Duodenal -0,04 -1,99
Proksimal jejunoileal -1,45 -3,61 1,00 0,001*
Distal jejunoileal -1,16 -3,86 0,29

Hasta gruplarinin viicut agirlign SDS’leri hesaplanmis, DA/S grubunda viicut
agirligi SDS degerlerinin ortalama SDS degerlerine daha yakin oldugu ancak PJIA/S ve
DJIA/S grubu ile arasinda istatistiksel olarak anlamli fark olmadigi goriilmistiir.

(p>0,05).

Tablo 13. Hastalarin viicut agirhklarina gore ortalama, minimum ve maksimum standart sapma

skorlar

Grup Ortalama Minimum Maksimum

Duodenal -1,04 -2,90 1,34

Proksimal jejunoileal -1,97 -3,93 2,10 0,148
Distal jejunoileal -1,95 -5,16 0,46
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5. TARTISMA

Yenidogan donemindeki barsak tikanikliklarinin en sik sebebi intestinal
atrezi/stenozlardir.” Diger sebepler arasinda; aniiler pankreas, malrotasyon, duplikasyon
kisti, mekonyum ileus, mekonyum tika¢ sendromu, kii¢iik sol kolon sendromu,
Hirschprung hastaligi, neoplazi ve travma gibi sebepler sayilabilir.*?

DA/S 7000 canli dogumda 1, JIA/S ise 1000-5000 canli dogumda 1 goriiliir.*®
Farkl serilerde farkli rakamlar verilmesine ragmen, ince barsak atrezisi prevalansinin
2012 yilinda yapilan bir ¢alismada 10000 dogumda 1,6, duodenal atrezinin 0,9,
jejunoileal atrezinin 0,7 oldugu belirlenmistir. Ancak cografik bolgeler arasinda
atrezilerin goriilme siklig1 degismektedir. Ornegin Barselona ve Malta’da JIA/S siklig
daha fazla iken Ingiltere ve Paris’te DA/S daha sik gén’ilmek‘[edir.2 Calismamizda
jejunoileal atrezi/stenoz olgularmin daha sik goriildiigii tespit edilmistir. Ulkemizde
epidemiyoloji ile ilgili yapilan c¢alisma bulunmadigindan verilerimizin ulusal
karsilastirilmast  yapilamamistir. Epidemiyolojik caligsmalarda kiz-erkek oraninin
birbirine esit oldugu bilinmektedir.* Hastalarimizda da kiz-erkek orani birbirine
yakindir (k/e=1,07).

DA/S tipleri arasinda en sik tip I goriilmektedir ve siklikla duodenumun ikinci
kisminda lokalizedir."®? Hastalarimizda literatiirden farkli olarak en sik tip II duodenal
atrezi mevcuttu ve atrezinin en sik goriildigii lokalizasyon % 49 oranla duodenumun
ikinci kitasi idi.

JIA/S’ler iginde en sik tip IIIA géﬁilmektedir.7’34

Calismamizda en sik tip IV
(% 24), en az tip IIB JIA (% 16) gorilmiistiir. Coklu atrezilerde en az 3, en ¢ok 14
atrezi saptanmustir.

Atrezi insidansini etkileyebilecek faktorleri arastirmak amaciyla anne yasi ve
atrezi arasinda iliski olup olmadigini inceleyen c¢aligmalar yapilmistir. Avrupada ince
barsak atrezisi epidemiyolojisine yonelik yapilan ¢alismada anne yasinin 20’den kiigiik
olmas1 durumunda JIA/S goriilme sikliginin arttigi, DA/S goriilme sikliginda degisiklik
olmadig1 belirtilmistir.2 Calismamizda ise anne yasi ile intestinal atrezi insidansi
arasinda herhangi bir korelasyon saptanmamustir.

Literatirde intestinal atrezili hastalarda anne-baba arasinda akrabalik durumunu

inceleyen caligmaya rastlanmamistir. Bu nedenle ebeveynler arasindaki akrabalik
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durumunun intestinal atrezi siklig1 {izerinde rol oynayip oynamadigini saptamak
amaciyla hastalarimizin ebeveynleri arasindaki akrabalik durumlarinin incelenmesini
uygun bulduk. Bulgularimiza gore duodenal ve proksimal jejunoileal atrezi/stenoz
olgularinda ebeveynler arasinda akrabalik olmasi atrezi sikligin1 degistirmezken,
ebeveynler arasinda akrabalik mevcutsa DJIA/S daha yiiksek oranda goriilmiistiir. Hasta
saymmiz kisitli oldugu i¢in daha genis serilerde yapilacak epidemiyolojik ¢aligsmalarin bu
birlikteligi daha net ortaya koyacagini diisiiniiyoruz.

Ince barsak atrezilerinde morbidite ve mortaliteyi etkileyen en dnemli faktorlerin;
diisiik dogum agirligi, prematiirite, sepsis ve eslik eden konjenital anomaliler oldugu
bilinmektedir. Yapilan aragtirmalarda DA/S ve prematiirite birlikteliginin diger ince
barsak atrezi tiplerine gore daha sik oldugu gériilmiistiir.**>® Karen ve arkadaslarinimn
152 duodenal, 118 jejunoileal atrezili hastadan olusan serilerinde DA/S’de prematiirite
oram % 51, JIA/S’de % 33 oranindadir.’® Dalla Vechia ve arkadaslarimin yaptig1 bir
bagska calismada ise DA/S-prematiirite birlikteligi % 46 iken JIA/S-prematiirite
birlikteligi % 44’tir."® Serimizde DA/S’de prematiirite oranmin yapilan diger
caligmalara gore daha yiiksek oldugu (% 62), tim atrezi gruplarinda hastalarin
yarisindan daha fazlasinin prematiir oldugu goriilmiistiir. DA/S grubunda prematiirite
oraninin daha yiiksek olmasi bu hastalarda polihidramniosun erken dogum ihtimalini
artirmasina baglanmstir.

Morbidite ve mortaliteyi etkileyen onemli faktdrlerden birisi de diisiik dogum
agirligidir.* Farkli serilerde ortalama dogum agirligi; DA/S’li hastalar igin 2400-2600
gram, JIA/S’li hastalar i¢in 2700-2800 gram arasinda oldugu bildirilmistir. Duodenal
tikanikliklarda diisiik dogum agirhign % 77, JIA/S hastalarinda % 32 oraninda
goriilmiistiir.? 4

dogum agirliklarindan daha diisiik oldugu goriilmiistiir.(DA/S: 2200 gram, JIA/S: 2300

Calismamizda ortalama dogum agirhiginin diger serilerdeki hastalarin

gram) Sadece DA/S olgularinda degil tiim atrezi tiplerinde hastalarin % 61’inin diisiik
dogum agirligina sahip oldugu, ancak bu oranin DA/S grubunda daha fazla oldugu
goriilmiistiir. Hastalarin diisiik dogum agirligi sikliginin fazla olmasi, hastalarimizda
prematiirite oraninin literatiirde belirtilen sikligin iizerinde olmasina baglanmstir.

Ince barsak atrezi/stenozunun prenatal tanisi; erken miidahale olanaginin
saglanmasi, ebeveynlerin bilgilendirilmesi ve hastanin dogum sonrasi donemde takip

edilecegi donanimli bir merkeze yonlendirilmesi agisindan son derece Onem tagir.*’
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Prenatal donemde yapilan USG ile maternal polihidramnios saptanmasi ve genislemis
barsak anslarinin goriilmesi intestinal atrezi olabilecegini diislindiiriir. DA/S olgularinda
18. gebelik haftasindan itibaren polihidramniosla birlikte i¢i sivi dolu iki yap1
(genislemis mide ve duodenum) goriilmesi tipiktir. Bu hastalar % 30-65 oraninda

prenatal USG ile tani alirlar.* %'

Jejunoileal tikanikliklarin ise prenatal donemde tespit
edilme olasiligr % 25 civarinda olup duodenal tikanikliklara gore daha diisiikk oranda
prenatal tani alirlar.>***®3%3! Serimizde prenatal tani alma sikliginin beklendigi gibi
DA/S grubunda daha fazla oldugu goriilmistiir (% 66). Hastalarimiza ortalama 31.
gebelik haftasinda yapilan USG ile tan1 konulmustur. Diger ¢aligmalarda 18. haftada
tan1 konulabilmesine ragmen calismamizda en erken 26. haftada tani konulabilmesinin
nedeninin gebelerin baska bir merkezde degerlendirilip siiphe duyuldugunda deneyimli
kadin hastaliklari ve dogum klinigine yonlendirilmesi ve USG kontrollerine ileri evre
gebelik donemlerinde bagsvurmus olmasindan kaynaklanmaktadir.

Basu ve arkadaglarinin yaptigi calismada prenatal tanisi olan hastalarin hastanede
kalis siiresi ve parenteral niitrisyon siiresinin postnatal tani alan hastalardan daha uzun
oldugu goriilmistiir.*” Tam ve Nicholls’iin yaptig1 bir ¢alismada da prenatal dsnemde
tan1 alan proksimal intestinal atrezili hastalarin enteral beslenmeye gegcis siiresinin
postnatal tani alan hastalardan daha uzun oldugu bildirilmistir.*® Bunun sebebinin
prenatal donemde tespit edilen atrezilerde distansiyonun ve genislemis barsak anslarinin
artmis olmasmin erken farkedilmesi ve bunun prognozu kotii etkileyebilecegi
yoniindeki diisiincelerdir.*’ Serimizde prenatal tani alan hastalarin ameliyat edilme
zamanlarinin prenatal tanisi olmayanlardan daha kisa oldugu, komplikasyon oranlarinin
daha diisiik oldugu goriilmiistiir. Fakat prenatal tanisi olan ve olmayan hastalarin
hastanede kalis siiresi, parenteral niitrisyon siiresi ve mortalite siklig1 arasinda fark
saptanmamugtir. Prenatal donemde tani alan hastalar genellikle hastanemizde takipli
hastalar olup bu hastalar postnatal dénemde daha erken gozlem altina alinmustir.
Prenatal tanis1 olmayanlar ise genellikle ge¢ tani alarak dis merkezden sevkedilen
bebeklerdir. Prenatal tani alan hastalarin ameliyat zamaninin daha erken olmasi ve
komplikasyon oranmnin daha az olmasmin bu hastalarin erken donemde takibe

alinmasindan kaynaklandig: diistiniilmektedir.

34



Ince barsak atrezilerinde morbidite ve mortaliteyi etkileyen en onemli
faktorlerden biri de eslik eden anomali Varllgldlr.44 DA/S’1i hastalarin yaklasik yarisinda
diger organ sistemlerine ait ek konjenital anomaliler bulunmaktadir.® Duodenal
atrezilerin  gebeligin erken doneminde organogenez asamasinda olustugu
diistiniilmektedir. Bu nedenle ek anomali goriilme ihtimali gebeligin daha geg
déneminde olusan jejunoileal atrezilerden daha fazladir.*® En sik eslik eden konjenital
anomaliler; Down Sendromu ve konjenital kalp hastaligidir. Diger anomaliler arasinda
GIS ve genitoiiriner sistem anomalileri ile ortopedik problemler yer almaktadir. GIS
anomalileri ig¢inde en sik aniiler pankreas, malrotasyon, O6zofagus atrezisi/
trakedzofageal fistiil, anorektal malformasyonlar, Meckel divertikiili, Hirschprung
hastaligr ile kolonik ve jejunoileal atrezi goriilebilir.****?#?*° Dalla Vechia ve
arkadaglarinin yaptigi ¢alismada kolonik atrezi ve jejunal duplikasyon Kistinin nadir de
olsa DA/S ile birlikte gbriilebilecegi rapor edilmistir.”® Serimizde DA/S’li hastalara
eslik eden konjenital anomali oraninin % 74 gibi biiyiik bir oranda oldugu ve bu
hastalarda hastalarda Down Sendromu ve konjenital kalp hastaligi gibi anomalilerin
eslik etme olasiliginin beklendigi gibi yliksek oranda oldugu goriilmiistiir.

Jejunoileal atrezilere eslik eden konjenital anomaliler; sik olarak GIS ve
tirogenital sistem anomalileri, nadir olarak da kistik fibrozis, ndrolojik, kardiyak ve
ortopedik problemlerdir. GIS anomalileri i¢inde malrotasyon, Meckel divertikiilii,
mekonyum ileus, biliyer atrezi, situs inversus abdominalis, ektopik pankreas, safra
kesesi anomalileri, pilorik atrezi ve kolonik atrezi ve Hirschprung hastaligi
bulunur.**®* JIA/S’lerin olusma mekanizmasini agiklayan embriyolojik teori; prenatal
donemde malrotasyon-volvulus, invajinasyon, internal herniasyon gibi nedenlerle
olusan vaskiiler hadiseler sonucu barsagin belli bir segmentinde gelisen nekroz ve o
segmentin uglarinin kapanarak atreziye gitmesidir.” JIA/S’lerde malrotasyon goriilme
oran1 % 10°dur.®**®*® Malrotasyon-intestinal atrezi birlikteliginin yiiksek olmasi bu
teoriyi desteklemektedir. Serimizde JIA/S grubunda en sik GIS anomalileri, bunlar
arasinda da en sik malrotasyon goriilmiistiir. Malrotasyon goriilme sikligi literatiirde
belirtilen oranlara gore belirgin olarak yiiksektir (% 24). Atrezi lokalizasyonu distale
dogru ilerledik¢e ek konjenital anomalilerin goriilme sikligimnin azaldigi, DJIA/S’lerde
malrotasyon sikliginin diger atrezi tiplerine gore daha az siklikta goriildiigii tespit

edilmistir. Bu bulgu, distal jejunoileal atrezilerin intrauterin donemde barsak
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rotasyonunun tamamlandigi 11-12. haftadan sonra olusan vaskiiler kazalar sonucu
olabilecegini diisiindiirmektedir.

DA/S’lerde en sik kullanilan ameliyat yontemi duodenoduodenostomi veya
duodenojejunostomidir.’*?® Parsiyel web varliginda Heineke Mikulicz duodenoplasti
veya diamond shaped duodenoplasti de kullanilan diger yéntemlerdendir.?*%

Duodenal atrezi nedeniyle takip ettigimiz hastalara siklikla uygulanan yontem
literatiirde belirtildigi gibi duodenoduodenostomi olmustur. Az kullanilan bir yéntem
olmasina ragmen Roux-en Y gastrojejunostomi yapilmasinin sebebi duodenum birinci
kitasinda tip I atrezisi bulunan bir hastada atretik olan duodenum proksimal ucunda
beslenme bozuklugu gelismesi nedeniyle duodenum birinci kisminin rezeke edilmesi ve
bu nedenle duodenoduodenostominin miimkiin olmamasi idi.

DAJ/S nedeniyle opere edilen hastalarda % 24-34 oraninda post-operatif erken
donem komplikasyonlar1 goriiliir. Bu komplikasyonlar; sepsis, anastomoz darligi,
anastomoz kagagi, beslenme intoleransi ve buna bagli gelisen kolestazdir. Ge¢ donem
komplikasyonlar1 goriilme sikligr % 22-25 arasinda olup bunlar; gastro6zofageal reflii,
megaduodenum, peptik llser, adezif barsak obstriiksiyonu, koledok kisti, duodenal kor
loop sendromu, gastrik ¢ikis obstriiksiyonudur.’®**? DA/S nedeniyle takip ettigimiz
hastalarda erken donem komplikasyonu goriilme sikligi literatiirde belirtilen oranlara
uygundur (%23). Erken donem komplikasyonlari arasinda sepsis one g¢ikmaktadir.
Bunun sebebinin hastalarin prematiirite ve diisiik dogum sikliginin artmis olmasina
bagli oldugu distiniilmiistir. Ge¢ donem komplikasyonu ise yalnizca bir hastada
gorilmiistir.

JIA/S’lerde kullanilan ameliyat yontemleri, dilate olan barsak segmentinin
rezeksiyonu ve primer anastomozdur. Bunun disinda tapering enteroplasti ile primer
anastomoz veya gecici enterostomi yapilabilir. Hastalarimizda da en sik kullanilan
yontem dilate olan barsak segmentinin rezeksiyonu ve primer anastomozdur. Gegici
enterostomi yapilmasi sik kullanilan bir yontem olmamasina ragmen hastalarimizda bu
yontemin kullanilma sebebi, bu hastalarda karin i¢inde yaygin peritonit bulgularinin
olmas1 ve primer anastomozun miimkiin olmamasadir.

JIA  nedeniyle takip edilen hastalarda post-operatif erken donem
komplikasyonlarin goriilme oran1 % 22-49 arasindadir. En sik goriilen post-operatif

erken donem komplikasyonlar anastomoz darlig1 ve anastomoz kagagidir. Thamar ve
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arkadaslarinin yaptig1 caligmada post-operatif erken donemde % 8 oraninda sepsis, % 7
anastomoz kacagi ve daha az oranlarda yara enfeksiyonu, barsak nekrozu, ince barsak
obstriiksiyonu ve anastomoz darligi goriilmiistiir. Ge¢ donem komplikasyonlar % 24
oraninda olup bunlar; adezif barsak tikanikligi, insizyonel herni ve B1, vitamini eksikligi

1829 Hannah ve arkadagslarinin yaptig1 calismada hastalarin % 10’unda kisa

gorilmiistiir.
barsak sendromu gelistigi bildirilmistir.* JJA/S nedeniyle takip edilen hastalarimizda da
tipki1 DA/S’de oldugu gibi en sik goriilen erken donem komplikasyon sepsistir. Geg
donemde komplikasyon goriilmemistir. Hem DA/S hem JIA/S nedeniyle takip ettigimiz
hastalarda ge¢ donem komplikasyonlarin olduk¢a az goriilmesinin sebebi; ailelerin
hastalar1 uzun dénem takiplere diizenli getirmemesi veya hastalarin baska bir merkezde
takip ediliyor olmasina bagli olarak ge¢ donem komplikasyonlarin saptanamamasi
olabilir.

Ameliyat sonrast donemde kisa barsak sendromu goriilme sikliginin degisik
calismalarda % 8-15 arasinda oldugu, kisa barsak sendromu gelisen hastalardaki

9% Hastalarimizda kisa barsak gelisme

mortalite oraninin % 29 oldugu belirtilmistir.
sebebi masif rezeksiyondan ¢ok barsak boyunun ameliyat oncesinde de az olmasina
baglidir. Barsak boyu kisa olan ve yasamakta olan tek hastamizda kisa barsak sendromu
bulgularinin goriilmemesinin sebebinin ameliyat sonrasi barsak uzunlugunun ¢ok kisa
olmamasina bagli oldugu diisiiniilmiistiir. Diizenli takibe getirilmeyen hastalarda kisa
barsak sendromu gelisip gelismedigi bilinmemektedir.

Kolestaz da operasyon sonrasi sik goriilen komplikasyonlardan biridir. Barsak
motilite bozukluguna bagli beslenme intoleranst durumunda veya kisa barsak
sendromunda uzun siire TPN kullanimina bagl gelisir. Kolestaz, direk biliriibinin 1
mg/dl stliinde ve total biliriibinin 5 mg/dl altinda olmas1 veya total biliriibin 5Smg/dl
tizerinde iken direk biliriibinin total bilirlibin degerinin % 20’sinden fazla olmasi
seklinde tanimlanur.”*

Literatiirde intestinal atrezi-biliyer atrezi birlikteliginin ¢ok nadir gortldigii ve
intestinal atrezili hastalarin enteral beslenme siiresinin gecikmis olup TPN siiresinin
uzamasindan kaynaklanan kolestazin ¢ok yaygin goriildiigii bilindiginden Kkolestaz
saptanan hastalarda segici arastirmalar yapilmasi gerektigi, gereksiz arastirmalardan

kagmilmasi gerektigi savunulmustur.>**°
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Serimizde hastalarin % 8’inde kolestaz gelismis olup, kolestaz gelisme sikligi
DA/S ve JIA/S gruplarinda aynm1 orandadir. Hepsi uzamig TPN kullanimina baglh
gelismistir ve iler1 arastirma yapilmaksizin tamaminin kendiliginden geriledigi
goriilmiistiir. Kolestaz oraninin literatiirde belirtilenden daha az olmasi1 hastalarda
biliriibin monitorizasyonunun yakin takip edilmesine baglidir. Hastalarimizin hig
birinde biliyer atrezi goriilmemistir. Bu nedenle kolestazin uzun dénem TPN
kullanimina bagli oldugu ve kolestaz saptanan her hastada biliyer atrezi yoniinden ileri
aragtirmalar yapmak ig¢in acele edilmemesi kanaatindeyiz. Hastalarimizda PJIA/S
grubunda TPN ile beslenme siiresi daha uzundur. Bu nedenle bu hastalarda kolestaz
sikligimin diger gruplara gore artmis olmasi beklenirdi ancak hem duodenal, hem
jejunoileal atrezi grubunda bu komplikasyon esit olarak goériilmiistiir. Bunun nedeni,
serimizde kolestazin oldukg¢a az goriilen bir komplikasyon olmasi nedeniyle gruplar
arasinda net karsilagtirma yapilamamasina bagli olabilir.

Ameliyat sonrasi barsak fonksiyonlarin erken donemde baslamadigi, buna bagh
olarak enteral beslenmenin ge¢ baslanabildigi bilinmektedir. Karen Walker ve
arkadaglariin yaptigi ¢alismada tam doz enteral beslenmeye gegis siiresinin DA/S’de
ortalama 10 giin, JIA/S’de 15 giin oldugu, ortalama hastanede kalig siirelerinin her iki
hastalik grubu icin sirayla 19 ve 26 giin olarak bildirilmistir.*® Thamar ve arkadaslarinin
yaptig1 calismada JIA/S’de oral beslenmeye gegis siiresi ortalama 7 giin, tam doz
beslenme stiresi 17 giin olarak bildirilmis. Ayn1 seride kisa barsak sendromu gelisen
hastalarda ise bu siirelerin ortalama 10 giin ve 88 gilin oldugu belirtilmistir.?
Calismamizda PJIA/S nedeniyle ameliyat edilen hastalarin tam doz beslenmeye gegis,
TPN ile beslenme ve taburcu olana kadar hastanede kalig siiresinin uzun olmasinin
sebebi c¢oklu atrezilerin genellikle proksimal jejunoileal atrezi sinifi i¢ine girmesi ve bu
hastalarda oral beslenmeye gecis, TPN kullanimi, hastanede kalis siirelerinin daha uzun
olmasi nedeniyle bu siirelerin ortalamay1 uzatmis olabilecegi diistiniilmiistiir.

1950°1i yillarda intestinal atrezi mortalite orant % 30 ila % 50 arasinda iken
zamanla yenidogan yogun bakim iinitelerinin, anestezi ekipmanlarinin ve olanaklarmin
artmasi, parenteral niitrisyonun etkin kullanimi mortalite oranini dl'isiirmiistiir.44’47
Teknik kosullar, parenteral niitrisyon, cerrahlarin deneyimleri ne kadar gelismis olursa

olsun bir kisim intestinal atrezili bebekler konjenital anomalileri nedeniyle
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kaybedilmekte veya uzun donem parenteral niitrisyon ile beslenerek hastanede yatmak
zorunda kalmaktadirlar.**

1971 yilinda Nixon ve Tawes jejunoileal atrezili 127 hastanin sonuglarini
izlediginde, daha distal atrezilerde prognozun daha iyi oldugunu bulmustur. Yiiksek
jejunal atrezide mortalite oran1 % 40 iken, orta jejunal atrezide % 18, terminal ileumda
bulunan atrezilerde % 0 oldugu tespit edilmistir. Bu donemde mortalite sebeplerinin
ameliyat komplikasyonu olan anastomoz kagagi veya disfonksiyonuna bagli oldugu
gérﬁlmﬁstﬁr.37 1998 de Della Vecchia ve arkadaslari mortalite oranlarin1 DA/S igin
% 14, JIA/S icin % 16 ve kolonik atrezi i¢in % 0 olarak bildirmislerdir."® Mortalite
oraninin cerrahlarin deneyiminin artmasi, yenidogan yogun bakim iinitelerindeki
donanimin artmasi, yenidogan anestezi sartlarinin uygun hale gelmesi ve TPN
kullaniminin etkin hale gelmesi nedeniyle 2008 yilinda % 7’ye diistiigli goriilmiistiir.
Gelismekte olan iilkelerde mortalite oran1 % 30’lardadir. Nepal’de yapilan bir ¢alismada
mortalite i¢in risk faktorlerinin gecikmis basvuru siiresi, bebegin ameliyata alinma
siiresinin uzamasi, atrezi tipi ve atrezi lokalizasyonu oldugu vurgulanmustir.>” Farkli
yayinlarda mortaliteyi etkileyen faktorlerin konjenital anomaliler ve diisik dogum
agirligr oldugu, atrezi lokalizasyonunun yasamda kalimla direk baglantisi olmadigi
sdylenmistir.**®

Serimizde tiim atrezi gruplari géz oniinde bulunduruldugunda mortalite oranlari
literatiirde belirtilen oranlarla uyumludur (%18). Diger serilere benzer sekilde
serimizde de DJIA/S grubunda mortalite goriilmemistir. Kaybedilen hastalardaki sepsis
sebebinin primer cerrahi komplikasyona bagli olmadigi ve sepsis nedenlerinin
prematiirite ve diisiik dogum agirligina bagli oldugu belirlendi. Mortalite ile sonuglanan
hastalarda ek konjenital anomali sikliginin oldukga yiiksek oranda olmasi nedeniyle asil
mortalite nedenlerinin eslik eden anomaliler, diisiik dogum agirligi ve prematiirite
oldugu diisiinmekteyiz. Literatiirdekinin aksine JIA/S grubunda mortalitenin daha fazla
goriilmesinin sebeplerinin enteral beslenmeye gegisin uzamis olmasina bagli olarak
TPN kullaniminin uzun siirmesi ve buna bagli gelisen sepsis olabilecegi diistintilmiistiir.
Prematiirite ve diisiik dogum agirligt oraninin beklenenden yiiksek goriilmesi de bu

hasta grubunda daha fazla mortalite goriilmesini agiklayan bir sebeptir.
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DJIA/S’lerde literatiirdekine benzer sekilde mortalite goriilmemesinin sebebinin;
bu hastalarin dogum agirliklarinin diger gruplara gore daha yiiksek olmasi ve eslik eden
anomali oraninin bu grupta daha az olmasi olabilir.

Literatiirde hastalarin uzun donem takibinde biiylime gelisme geriligini inceleyen
calismaya rastlanmamistir. Cocuklarda viicut agirligi akut donemdeki beslenme
durumunda hizli degisiklik gosterir. Boy uzunlugu ise kronik biiyiime gelisme geriligini
daha fazla yansitir. Bu nedenle DA/S grubunda boy uzunluguna ait persentil degerleri
ve standart sapma skorlarinin normale yakin olmasi bu hastalarda ciddi biiylime geriligi
gelismedigini gosterir. JIA/S grubunda ise boy uzunluguna ait persentil ve standart
sapma skorlarinin diisiik olmasi bu c¢ocuklarin uzun dénemde biiyiime-geligmelerinin
daha ¢ok etkilenmis oldugunu gostermektedir. JIA/S’lerde biiyiime-gelismenin DA/S
grubundaki hastalara gére daha fazla etkilenmis olmasi barsak boyunun kisa olmas,
veya adinamik segmentin rezeksiyonu nedeniyle emilim yiizeyinin azalmasina bagl
olabilir. Uzun dénem komplikasyonlarin JIA/S’lerde daha sik goriilmesi de biiyiime-
gelismeyi etkileyen bir baska faktor olabilir.

Sonug olarak intestinal atrezili hastalarda goriilen mortalite sebepleri cerrahi
komplikasyondan ¢ok bu hastalarda prematiirite ve diisiik dogum agirligi oraninin
yiiksek olmasi ve eslik eden konjenital anomali sikliginin artmis olmasina baglanmaistir.
Biiyiime gelisme parametreleri DA/S grubunda normale yakin olup bu hastalarda
bliylime geriligi sik goriilen bir sorun degildir. JIA/S’li hastalarin ise uzun donem
takibinde ozellikle boy uzunluguna ait parametrelerin normalden diisiik olmasi bu

hastalarin uzun dénemde biiyiime gelismelerinin daha ¢ok etkilenmis oldugunu gosterir.
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6. SONUC ve ONERILER

1. Duodenal atrezi insidansinin jejunoileal atrezi insidansindan daha yiiksek
oldugu bilinse de ¢calismamizda jejunoileal atrezili hastalarin sayis1 daha fazladir.

2. Kiz/erkek orani birbirine esittir.

3. En sik goriilen duodenal atrezi tipi tip I iken, ¢alismamizda en sik goriilen tip %
49 oranla tip 11 idi.

4. JIA tiplerinden en sik goriilen tip IIIA JIA iken, calismamizda en sik goriilen
tip IV JIA’dur.

5. Anne yaginin atrezi sikligi ile baglantisi olmadigi goriildi.

6. Literatiirde rastlanmayan bir bulgu olarak anne-baba arasinda akrabalik
mevcutsa DJIA/S’lerin daha sik goriildiigii saptanmustir.

7. Serimizde hem duodenal, hem jejunoileal atrezilerde prematiirite orani yiiksek
olup literatiirde belirtildigi gibi bu oran DA/S grubunda daha siktir.

8. Atrezilerin prenatal donemde tespit edilme oran1 DA/S grubunda JIA/S grubuna
gore daha yiiksek orandadir. Farkli calismalarda prenatal tani alan hastalarin parenteral
niitrisyon zamani ve hastanede kalis siiresinin daha uzun oldugu bildirilse de prenatal
tan1 alan hastalarimizda bu siirelerin daha kisa oldugu saptanmistir.

9. DA/S grubunda Down Sendromu ve konjenital kalp hastaligi goriilme sikliginin
yiiksek oranda oldugu saptandi. Bu nedenle DA/S saptanan hastalar 6zellikle kardiyak
anomali agisindan mutlaka degerlendirilmeli, Down Sendromu siiphesi olan hastalarda
kromozom analizi yapilmalidir.

10. JIA/S grubunda en sik ek anomali malrotasyon olup bu oran distal atrezilerde
azalmistir. Bu fark DJIA/S’lerin barsak rotasyonunun tamamlandigi 11-12. gebelik
haftasindan sonra gelismis olabilecegini diisiindiirmektedir.

11. DA/S’de en sik uygulanan ameliyat yontemi duodenoduodenostomi, JIA/S’de
rezeksiyon+primer anastomozdur.

12. Post-operatif déonemde en sik goriilen komplikasyon sepsis olup, bu konuda
gereken Onlemler alinmali, sepsis oraninin aza indirgenmesi ¢aligilmalidir.

13. TPN’ye bagl kolestazin literatiirde bildirilen oranlardan daha az siklikta (% 8)
goriildiigii tespit edilmistir. Serimizde bu oranin daha az olmasi yakin biliriibin takibi

nedeniyle kolestazin erken donemde saptanmasi ve parenteral niitrisyon ile beslenmeye
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biliriibin seviyesi diisene kadar ara verilmesidir. Bu nedenle total parenteral niitrisyon
ile beslenen hastalarin biliriibin degerlerinin yakin bir sekilde yapilmast ve kolestaz
gelisen hastalarda erken donemde 6nlemlerin alinmasini 6neriyoruz.

14. Kaybedilen hastalarda prematiirite, diisiik dogum agirligt ve ek konjenital
anomalilerin goriilme oraninin oldukga yiliksek olmasi, mortalitenin primer olarak
cerrahi bir sebebe bagli olmadigini diisiiniidiirmektedir.

15. Biiyiime geriliginin degerlendirilmesinde boy uzunlugu kriterleri géz onilinde
bulunduruldugunda uzun donemde biiylime-gelismenin JIA/S grubunda etkilenmis
oldugu goriilmiistiir. Ozellikle jejunoileal atrezilerde aileler uzun donem biiyiime-
gelisme geriligi konusunda uyarilarak hastalara yakin takip Onerilmeli, gerekirse ek

beslenme plan1 yapilmalidir.
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