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Cikar catismasi bulunmamaktadir.




Gastrointestinal sistemi olusturan yapilar nelerdir?

Gastrointestinal sistemde yenidogan doneminde gorulen dogumsal anomaliler
nelerdir?

Hastalar hangi klinik bulgular ile bagvururlar?

Hastalarin yonetiminde ne yapilmahdir?



Yenidogan donemindeki gastrointestinal sistemin yaygin dogumsal anomalilerini
listelemek

Bu anomalilere yonelik tani yontemlerini listelemek

Dogumsal gastrointestinal sistem anomalisi olan hastalarin yonetimini
belirlemek

Temel cerrahi yaklasimi tanimlamak



Ozefagus Atrezisi O

2,44/10000 canli dogum

%50 olguda ek anomali
Konjenital kalp hastaliklari
Uriner sistem
Vertebra ve radius anomalileri
Duodenal atrezi

Anorektal malformasyon



Ozefagus Atrezisi O

VATER

Vertebra, Anorektal, Trakeaezofageal fisttl, Renal/Radial

VACTERL

Vertebra, Anorektal, Cardiac, Trakeoezofageal fistll, Renal/Radial, Limb

Major kardiovaskuler anomal

Cerrahi onarim veya medikal yolla tedavi gerektiren, siyanoz ile seyreden konjenital
kalp hastaliklari

Kalp yetmezligi nedeni ile medikal veya cerrahi onarim gerektiren, siyanoz ile
seyretmeyen konjenital kalp hastaliklari



Ozefagus Atrezisi O

Prenatal/Postnatal
Polihidroamnios

Distal trakeo6zofageal fistul!!!




Ozefagus Atrezisi O

Nazogastrik sondanin ilerletilememesi

iki burun deligi!!

H fistil




— TOF
j ]
/\ SAAB

_|—PO

— DO

0

Ozefagus Atrezisi

\ "

——-TOF

SAAB

— DO

@

%4

SOA

[

— 1 TOF

k SAAB

— DO

J

%1

— ,PO

—- TOF

T('.')F
—— SAAB




Waterstone siniflamasi

Spitz siniflamasi

Ozefagus Atrezisi

Survival
Waterstone | (%)
Birthweight >2,500 g A 100
otherwise healthy
Birthweight 2,000-2,500 g B 85
or higher mild pneumonia or
with moderate cardiac
anomalies
Birthweight <2,000 g or C 65
higher, severe pneumonia, or
severe associated cardiac
anomalies
Survival
Spitz | (%)
Birthweight >1,500 g otherwise I 97
healthy
Birthweight <1,500 g or major 11 59
cardiac anomaly
Birthweight <1,500 g, major 11 22

cardiac anomaly




Ozefagus Atrezisi

Beslenmemeli

Replogle




Ozefagus Atrezisi O

Yanlig tani
Beslenmeyi takiben gelisen
Oksuruk
morarma
agizda tukruk birikimi

aspirasyon pnémonisi



Ozefagus Atrezisi O

Ekokardiografi

Arkus aorta

Batin ve pelvis ultrasonografisi




Ozefagus Atrezisi O

Primer onarim
Miyotomi ile uzatma
Ozofagostomi — Gastrostomi

Transpozisyon



Intestinal Atrezi O

Duodenal atrezi

Yenidoganin en sik intestinal atrezisi
1/5000-10000

%50

Prematurite

Trizomi 21

Kardiyak anomaliler



Intestinal Atrezi

Duodenal stenoz @ ‘ mg Q g
Anuler pankreas ; _ ; -. @ b
(e) G) (9)

Duodenal atrezi

Duodenal web

Fig. 3 Various types of duodenal obstruction. (a) Blind  (g) “Wind-sock™ web. (h) Annular pancreas. (As appeared
ends separated by a gap. (b) Two ends in apposition. (¢)  inFig. 49.10, page 474 of the textbook “Newborn Surgery”
Ends joined by a fibrous cord. (d) Duodenal stenosis. (¢)  3rd ed. by Puri P, Sweed 2011)

Complete duodenal membrane. (f) Perforated diaphragm.




Intestinal Atrezi

Tipl - mukozal membran, intakt kas tabakasi
Tip2 - fibroz kord
Tip3 = tam kopukluk




Intestinal Atrezi O

Down sendromu - %28,2
Aniler pankreas - %23,1
Konjenital kalp hastaligi - %22,6
Malrotasyon - %19,7
Ozefagus atrezisi > %8,5
GenitoUriner > %8,0
Anorektal - %4.4
Intestinal atrezi > %3,5



Intestinal Atrezi O

Polihidroamnios
Double-bubble

Safrali kusma




Intestinal Atrezi O

ADBG
USG

Kontrasth GIS incelemeleri




Intestinal Atrezi

Duodenal atrezi

Duodenoduodenostomi (elmas seklinde)




Intestinal Atrezi O

Jejunoileal atrezi

Ince barsaklarda limenin tikal
1/3000 - 1/5000 canli dogum

%95 tam atrezi, %5 web/stenoz

Jejunum = lleum



Intestinal Atrezi

Tip | Tip Il Tip 1l Tip IV Tip V
intraluminal membran Fibroz bant Mezo defekti Elma kabugdu Multiple atrezi

%20 %35 %35 %4 %6




Intestinal Atrezi O

Etiyoloji
Solid kord evresinde vaskuler zedelenme

Invaginasyon

volvulus

umbilikal ring

konjenital mezo defektine barsaklarin herniasyonu
Epitelial tikac (kistik fibrozis!)

Enfeksiyon (multiple atrezi)



Intestinal Atrezi O

polihidramnios

safrall kusma

abdominal distansiyon

sarilik

mekonyum c¢ikaramama
duodenal %30
jejunal %20



Intestinal Atrezi O

Prenatal USG dilate barsak anslari
Yenidogan ADBG

az sayida hava sivi seviyesi proksimal jejunal atrezi
cok sayida hava sivi seviyesi lleal atrezi
peritoneal kalsifikasyon mekonyum peritonit

Intraluminal kalsifikasyon antenatal volvulus

\ 20 20 20 2\ Z

cok genis hava sivi seviyesi mekonyum Kkisti

GIS Kontrast incelemeleri



Intestinal Atrezi O

Eslik eden anomaliler
Malrotasyon %9
Mekonyum peritoniti %12

Mekonyum ileusu %9-10



Intestinal Atrezi O

Ayirici tani
Malrotasyon
Mekonyum ileusu
Mekonyum tikacl sendromu
Barsak duplikasyon
Internal herni
Kolonik atrezi
Total kolonik aganglionozis
Kisa sol kolon sendromu

Adinamik ileus (sepsis)



Intestinal Atrezi O

Preoperatif Hazirliklar

Nazogastrik dekompresyon ve sivi replasmani

Uygun sivi, elektrolit ve antibiyotik tedavisi




Intestinal Atrezi O

Tedavi
Cerrahi

Atrezi bolgesinin rezeksiyonu ve her iki ucun karsilikli olarak anastomozu
Barsak stomasi kisa surede kapatmak amaciyla yapilabilir.

Kisa barsak sendromul!!
Jejunal atrezi

Kistik fibrozis

Sagkalim
jejunal atrezi %60
lleal atrezi %80



Intestinal Atrezi O

Kolonik atrezi
Nadir
Vaskuler koken?

Kloakal ekstrofi, vesikointestinal fistul ve batin duvari defektleri



Intestinal Atrezi O

Distal obstruksiyon

Gec semptom

Mekonyum ¢ikaramama
Beslenmeyi tolere etmeme
Batin distansiyonu

Kusma (0nce gidavi, daha sonra safrali ve fekaloid)



Intestinal Atrezi O

Hirschsprung hastaligi

Mekonyum plug sendromu




Intestinal Atrezi O

Duz grafide

distal genis hava sivi seviyesi
GIS kontrast inceleme

tani koydurucu

atrezi seviyesi
Geg tani - perforasyon

Kolostomi, ge¢ anastamoz



Intestinal Atrezi O

Rektal atrezi
Nadir
Anal atrezi!!
Rektal muayene
Kontrastl grafi

Kolostomi - PSARP



Anorektal Malformasyonlar O

En sik gorulen dogumsal anomalilerden biri

Yeni doganda cerrahi tedavi gerektiren sindirim sistemi anomalilerin %4
1:1500 - 5000 canli dogum

E:K1.4:1-1.6:1 oldugu bildiriimektedir.

Eslik eden anomali orani sik

Hayat boyu uriner, fekal ve seksuel sorunlar



Anorektal Malformasyonlar O

Embriyoloji
3. GH embriyo yassi sekilde ve iki tabaka
Mezoderm gelisir

En proksimal ve distal uclarda embriyo mezoderm araya girmeksizin yalnizca ektoderm
ve endoderm icermektedir.

Proksimal: bukkofaringeal membran - agiz

Distal: kloakal membran - anus



Anorektal Malformasyonlar O

Embriyoloji
Ddrdinctd GH embriyo hem vertikal hem de horizontal yonde bukulerek silindirik bir
yaplya donusur.

Sonrasinda yolk sac embriyo icine cekilir ve foregut, midgut ve hindguttan olusan
Ilkel barsak olusur.

Allantois adi verilen kucuk bir divertiktl, body stalk icine dogru baydr.



Anorektal Malformasyonlar O

Embriyoloji

Daha sonra mezodermal bUuklim olan trorektal septum (Tourneux buklimu) allantois
ve hindgut arasinda gelisir ve kloakal membran tzerine yaklasir.

Kloakanin iki lateral kivrimi (Rathke buklimu) ile birlesir ve boylece hindgut, dnde
turogenital sinls ve arkada anorektal kanal olarak ikiye boltndr.



Anorektal Malformasyonlar O

Embriyoloji

Urorektal septum kloakal membran ile birlesir ve kloakal membrani 6nde Urogenital ve
arkada anal membrana ayiran perine gelisir.

7-8. haftalarda anal membran perfore olarak rektum ve anal kanal olugur.

Eger anal membran perfore olmazsa imperfore antis meydana gelir.



Anorektal Malformasyonlar O

Perineal Fistul

Anus taslagi, kloakal membranin dorsal kisminda bulunur.

Bu bdlgenin degisik derecede yapilanmasi sonucu meydana gelen fistil anterior
pozisyona yerlesir.



Anorektal Malformasyonlar O

Rekto-Uretral fistil

Klasik anorektal malformasyonlarin bir parcasi olan rekto-
uretral fistll, dorsal kloakanin yeterli bir parcasinin olusmamasi
sonucu sonbagirsak (hindgut), bulber veya prostatik fistllin
gelisecegi sinus Urogenitalis’e (proksimal tretra) bitigik kalir.

llging olarak, bu yapi, geleneksel tanimlamaya gore
gercek bir kloakay! simgeler, cinkt erkeklerde Uretra gercek bir U
sinds Urogenitalistir. AL




Anorektal Malformasyonlar O

Rekto-Vestibular fistul

Vajina Uretra ve fistul arasinda yeterli bir alan olusur.

Embriyolojik agidan bakildiginda perineal fistile benzer.




Anorektal Malformasyonlar O

Kloaka

Kizlardaki kloaka, erkeklerdeki bulbar veya prostatik fistulli ARM'nin karsihgidir.

Kloaka yonunde hatali gelisimin mekanizmalari, ARM'nin diger sekilleri ile ozdestir, ve
kloakal membran cok kisadir.



Anorektal Malformasyonlar O

Anal Kanal

Anal kanal embriyolojik olarak anal valv (linea pectinate) ve anal orifis arasinda uzanan
proctodeumun bir parcgasi olarak tanimlanir.

Cerrahin tanimlamasi ise uyanik donemde yapilan parmak muayenesi ile tayin edilen
fonksiyonel anal kanal temeline dayanir.

Anorektal halkadan veya kasilma ddneminde puborektal adalenin kranial ucundan
orifise uzanan mesafedir.

Matur yenidoganda anus 12Fr (4mm) dilatatorin girmesine izin verir.



Anorektal Malformasyonlar O

Anal sfinkter

Anal kanal istemli ve istemsiz kaslar

Internal sfinkterin diiz kaslari anal kanaln distal 2/3’Une karisir ve barsak ic
sirktler adalesinin kalinlasmis seklidir.

Eksternal sfinkter, internal sfinkterin disinda anal kanalin distal yarisini saran
cizgili ve istemli adaledir.

Puborektalisi iceren levator ani kompleksi kanalin kranial yarisinda sling and sleeve
seklinde ig gordr.



Anorektal Malformasyonlar ()

Siniflandirma

Rektal kor ucun normal konumdaki anulse
uzakligina gore

Invertogram

Kontrast hava — 24 saat

Bu grafi Uzerinde pubisten koksikse cizilen ve
pubo-coccygeal (P-C hat) hat adi verilen cizgiye
goOre degerlendirme yapilir.

Rektal pos cizginin Uzerinde ise, yani anuse uzak
ise yuksek tip, ¢izginin altinda ise yani anlise yakin
ise alcak tip ve cizgi Uzerinde ise intermedier (ara
tip) tip adi verilir.

Wingspread siniflandirmasi

Pena siniflandirmasi




Erkek

Anorektal Malformasyonlar

Kiz

YUksek tip (Supralevator)

Rektoprostatik fistdl
FistGlsUz
Rektal atrezi
intermedier Tip

RektoUretral fistUl
FistUlsUz
Alcak tip (Infraelevator)

AnakUtanoz fistUl
Anal stenoz
Nadir malformasyonlar

YUksek tip (Supralevator)

Erkek

Kiz

Rektovaijinal fistUl
FistGlsUz
Rektal atrezi
intermedier Tip

RektovestibuUler fistUl
FistUlsUz
Alcak tip (Infraelevator)

AnakUtanoz fistdl
Anal stenoz
Nadir malformasyonlar

Kloaka

Perianal fistUl
Anal stenoz

Anal membran
Bucket handle (kova sapi)
malformasyonu

RektouUretral bulbar fistUl
RektoUretral prostatik fistUl
Rektovezikal fistUl
FistGlsUz
Rektal atrezi
Rektal stenoz

Perianal fistUl

VestibUler fistUl
Vajinal fistdl
FistOlsUz
Rektal atrezi
Rektal stenoz
Persistan kloaka



Anorektal Malformasyonlar O

Fizik muayene
Inspeksiyon

Grafi



Anorektal Malformasyonlar O

Perineal fistul
Her iki cinste de anus anterior yerlesimlidir.
Tum defektlerin en basit seklidir.
Rektum adale kompleksinin icine yerlesmistir.
Yenidogan donemde kolostomisiz anoplasti ile tedavi edilebilirler.

%100 barsak kontrollne sahip olurlar.



Anorektal Malformasyonlar O

Rektal atrezi
Her iki cinste de tiim olgularin %1'ini olusturur.
Bu hastalar anorektal malformasyonlar icerisinde normal anal kanala sahip tek gruptur.
Normal anal sfinkter mekanizmasina sahiptirler.
Rektal kor ug dilate, anal kanal ise kucuk ve dardir, yaklasik 1-2cm derinligindedir.
MembransOz ya da fibr6z bir doku iki yapiyi birbirinden ayirir.
PSARP

%100’unde normal barsak kontrolii elde edilir.



Anorektal Malformasyonlar O

Fistulstz atrezi
Tum serinin %5’ini olusturur.
Her iki cinsi de etkiler.
Rektum perineal deride yaklasik 2cm yukarida yerlesim gosterir.
%50 olgu Down sendromu
%50 olgu korpus kallozum yoklugu, Apert sendromu vb norolojik rahatsizliklar
Bu grup hastalar iyi bir sakrum ve sfinktere sahiptirler.
Eslik eden anomali orani %38'dir.

Bu hastalarin %80-90’1 normal barsak kontroltine sahip olurlar.



Anorektal Malformasyonlar O

Rekto-vezikal fistul
Bu tip anomali tum erkek grubunun %10’unu olusturur.
Rektum mesaneye fistilize olur (cogunlukla mesane boynuna).
%80’inde ilave Urolojik defekt bulunur.
Adale kompleksi iyi gelismedigi icin prognoz iyi degildir.
Bu grubun yalnizca %30’u istemli barsak hareketlerine sahip olur.

Onarim esnasinda hem laparotomi hem de posterior yaklasima ihtiya¢ duyulur..



Anorektal Malformasyonlar O

Rekto-Uretral fistul
Erkeklerde gorulen en sik anomali grubudur.
Proksimal: prostatik fistul
trolojik defekt orani %60
barsak kontrol orani %50
Distal: bulber fistul
trolojik defekt orani %50

barsak kontrol orani %80



Anorektal Malformasyonlar O

Rekto-vestibuler fistul
Kizlarda gortlen en sik anomali tipidir.
Rektum himenin diginda ve vajinanin arka duvarina acilir.
Bu hastalarin %90’indan fazlasi 3 yasinda istemli barsak hareketi kazanir.
%60’Inda degisik derecede konstipasyon gelisir.
Eslik eden Urolojik defekt orani %401ir.



Anorektal Malformasyonlar O

Persistent kloaka
Kloaka kendine 6zgi bir gruptur.
Bu tip defektli dogan kiz bebeklerde tek bir perineal orifis mevcuttur.
Rektum, vajina ve Uretra ortak bir kanala acilirlar.
Ortak kanal uzunlugu 6nemli bir prognostik faktorddr.
<3cm PSARP
uc yasina kadar istemli barsak hareketlerini kazanir
%20’si temiz aralikli mesane kateterizasyonuna ihtiyac¢ duyar
>3cm  laparotomi

TAK %70



Anorektal Malformasyonlar O

Ek anomaliler
Sakral regresyon
VATER
VACTERL

Curarino



Anorektal Malformasyonlar O

Tedavi
Buji dilastasyon
Cerrahi
PSARP
PSARVUP

Kolostomi



Ashcraft's Pediatric Surgery, Authors George W. Holcomb IIl, J. Patrick Murphy; Saunders 2014.
Congenital Bronchopulmonary malformations.

Pediatric Surgery 7th edition, 2-Volume Set: by Arnold G. Coran MD (Author), N. Scott Adzick MD (Author),
Thomas M. Krummel MD (Author), Jean-Martin Laberge (Author), Robert Shamberger (Author) Robert
Shamberger (Author), Anthony Caldamone MD (Author); Mosby 2012.



