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OZET :

Girig ve Amag: Kloaka ekstrofisi veya OICS sendromu
gibi anomaliler ¢ok nadirdir ve yasam kalitesi
agisindan ¢ok agw anomalilerdir. Ultrasonla prenatal
donemde tanilama miimkiindiiv. Bu ¢calismanin
vapilmasmin amaci; uzman bir ekip tarafindan
‘prenatal degerlendirme ile OICS sendromu gibi ciddi
konjenital lezyonlarin dogru prenatal tanilamasi
yapilabileceginin dnemini gostemek ve vurgulamaktir:

Olgularin Sunumu: Ocak 2005 ve Eyliil 2006
arasinda 2 OICS sendromlu olgu klinigimizde opere
edildiler. Hasta ozellikleri, prenatal tanilama
zamanlari, ¢ocuk cerrahisi konsiiltasyonu olup
olmamasi, eslik eden diger patolojiler, medikal ve
cervahi tedaviler ve hastalarm son durumlart hastane
kayitlarindan retrospektif olarak incelendi, bulgular
tartisdi. Her iki olguda omfalosel, kloaka ekstrofisi
ve spina bifida ve meningomyelosel mevcut olup
ozel merkezlerde antenatal periodda mesane
ekstrofisi olarak takip edilmislerdi. Anomalilerle
ilgili branslarda prenatal konstiltasyon yapilmamusti.
Her iki hasta hastanemizde dogdu ve yasamlarinin
ikinci giiniinde ¢ocuk cerrahisi kliniginde opere
edildiler. Her ikisinin ameliyatinda hemiblader larin
barsaktan ayirilarak rekonstriiksiyonu, ince ve kalin
barsagin onarimi sonrasi distal u¢ kolostomi,
omfalosel onarimi ve karmm duvart onarimi yapild.
Birinci hasta postoperatif ilk saatler icinde exitus
oldu. Ikiz esi olan ikinci hasta postoperatif 19.giin
septik tabloda kaybedildi. Situs inversus totalis
saptanan ikiz esi ise 8 giinliik iken ¢ekumdan NEC
perforasyonu nedeniyle opere edildi, ¢ekostomili
olarak taburcu edild.

Sonug: Ciddi cerrahi anomalilerde prenatal tanilama
vapildigi zaman, dnce patoloji ile ilgili branslarda
gerekli konsiiltasyonlar yapilmali; ebeveynler
dogumdan sonraki donemde bebeklerindeki beklenen
olasi kétii sonuglar hakkinda bilgilendirilmelidir.
Bu gibi ciddi malformasyonlarin antenatal donemde
bilinmesi, 25. gebelik haftasindan once erken
donemde elektif olarak ebeveynlere gebelik
ferminasyonu §ansini verir.

Anahtar Kelimeler: Prenatal tani, Kloaka ekstrofisi,
OICS sendromu, OEILS sendromu.

SUMMARY:
Misdiagnosis of fetal OICS syndromes in prenataly

Background and Aim: Cloacal abnormalities
including cloacal extrophies or OICS syndrome are
very rare and very severe pathologies in regards of’
life qualities. It can be diagnose in prenatally by
ultrasound. The aim of this study is to show ana
emphassis the importance of the true prenatal
diagnosis in a comprehensive perinatal approach to
congenital severe lesions like OICS’ syndrome
as a team include of gyneocologists ana
pediatricians and pediatric surgeons.

Cases Reports: Between October 2005 and September
2006, two cases with OICS syndrome were born in
our hospital. Patient demografics, time of prenatal
diagnosis, consultate any pediatric surgeon, medical
and surgical treatments, associated pathologies,
outcomes were analised from patient records
retrospectively. Results were discussed. Although both
fetuses had got omphalocele, cloacal extrophies ana
meningomyolecele, and both of them followed up as
an extrophia vesicalis all antenatal periods in private
practise. There was no any concultation to pediatric
surgery at pregnancy. Two babies were burn in our
hospital and operated on second day of his lifes.
Separation of the vesicalis, repair of the hemivesicalis,
repair of intestinum, end-kolostomi, repair of’
omphalocele and abdominal wall closure were done.
One patient died postoperative first day. The other
patient died postoperative 19th days old. Secona
patient was a twin. His couple had situs inversus
totalis and he also operated on 8th day due to NEC
perforation of the caecum. This twin is good now.

Conclusion: When prenatal diagnosis was made in
severe sugical anomalies, concultations of the relatea
branches ( pediatrics, pediatric surgery, neurosurgery...)
must be done as the first; than the parent must be
informed about the poor outcome of their child with
severe malformations before the birth. Antenatal
knowledge of like these severe abnormalities give a
chanse to parents an termination opportunity as an
electively in early pregnancy before the 25th gestasyonel
weeks.

Key Words: Prenatal diagnosis, Extrophia of
cloaca, OICS's syndrome, OEIS’ s syndrome.
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GIRIS VE AMAC

Hayvanlarda kalic1 olarak devam etmesine
ragmen insan embriyonik yasaminda 4-7.
haftalar arasinda goriilen iiriner, genital ve
gastrointestinal traktusun tek bir orifis halinde
perineye acilmasina kloaka denilir. Nadiren
insan embriyosunda bu durumun devam
etmesiyle olusan patolojiye kloaka anomalisi
veya persistent cloaca denilir (1,2). Kloaka
anomalisinde yer alan ii¢ sistem mukozal
yapilarinin karin duvarina agilmasiyla karsimiza
cikan patolojiye koaka ekstrofisi denilir. Kloaka
ekstrofisinde tipki bir fil kafasini andiran tarzda
gastrointestinal sistem karmduvarindan sarkmis
olup ve bu yapinin her iki yaninada tirogenital
sistem pubik bolgeye dogru acilmis olup bu
mukozalar yapilarin iist tarafinda hipogastrik
yerlesimli omfalosel mevcuttur (2,3,4,5,6).

OICS Sendromu ise Omfalosel, Imperfore
anus, Cloaca ekstrofisi ve Spina bifidanin bas
harfleriyle isimlendirilen spina bifida ile beraber
kloaka ekstrofisinin birlikte oldugu yenidoganin
en agir cerrahi anomalilerinden biridir. Alt
midline anomalisi veya OEIS Complex olarak
da adlandirilan bu anomalili bebeklerin dogum
sonrasi yasam sansi az olup yasayan olgularda
ise pek¢ok sistem tutulumu mevcut oldugu i¢in
morbiditesi yliksek ve hayat kalitesi diistiktiir
(2,4,5,6). Kloaka ekstrofisi ve eslik ettigi diger
sendromlarin prenatal donemde tanilanmasi
miimkiindiir (4,5,7,8). Prognozlari birbirinden
farkli oldugu i¢in kloakal membranla ilgili
gelisimsel tim patolojilerde ayirict tani
yapilmas1 prenatal donemde onemlidir. Bu
calismamizda, zamaninda ve dogru prenatal
tanilama yanisira ve anomali ile ilgili branslarda
konsiiltasyonlarin zaman kaybedilmeden
yapilmasinin 6neminin vurgulanmasi
amaglanmstir.

OLGULARIN SUNUMU

Ocak 2005 ve Eylil 2006 arasinda
hastanemizde dogan ve ¢ocuk cerrahisi
kliniginde opere edilen iki OICS sendromlu
olgunun 6zellikleri, prenatal tanilama zamanlari,
cocuk cerrahisi konsiiltasyonlari olup olmadigi,
eslik eden diger patolojiler, medikal ve cerrahi
tedavilerin sonuclari, hastalarin son durumlari
hastane kayitlarindan geriye doniik olarak
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incelendi, bulgular degerlendirildi.
Ozel merkezlerde antenatal periodda mesane
ekstrofisi on tanisiyla takip edilen her iki
olgunun anneleri hastanemize dogum yapmak
amaciyla basvurmuslardi. Degisik merkezlerde
takip edilen her iki olguda dogum oncesi
donemde prenatal tanilama yapilmis olmasina
ragmen ilk tanilamadan itibaren ¢ocuk cerrahisi
konsiiltasyonu yapilmamaisti. Prenatal tanilama
zamanlar1 birinci olguda 25. haftadan 6nce
ikinci olguda 25. haftadan sonra yapilmisti.
Her iki olgunun dogum sonrasi yapilan ilk
muayenelerinde fotograflarindan da goriilecegi
gibi fil kafasini andirir tarzda ileumun prolabe
oldugu, perineal bolgede skrotuma benzer dis
genitalya yapilarinin ¢ok ayrik oldugu, iclerinde
gonada benzer yapilarin palpe edildigi, fallusun
izlenmedigi, pubis kollarinin ayrik oldugu,
aniisiin kapali oldugu ve anal karaltinin
olmadig1, raphenin izlenmedigi, intergluteal
sulkusun silindigi, lumbosakral bolgede spina
bifidast oldugu saptandi (Resim 1 ve 2).
Resim 1: OICS sendromlu birinci olguda skrotuma

benzer dis genitalyanin ¢ok ayrik oldugu ve spina
bifidanin gluteal sulkusu sildigi izlenmektedir.

Fos w

Resim 2: OICS’l1 kinci olguda skrotuma benzer dis
genitalyanin birbirinden ¢ok ayrik olarak her iki yanda
oldugu ileumun ve kolonun disariya prolabe oldugu
izlenmektedir.
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Dogum sonrasi ilk muayenelerinde genel
durum ve canliliklar1 iyi olan her iki olguda
kardiovaskiiler sistem muayenelerinde bir
patoloji saptanmadi. Kloaka ekstrofisi yanisira
spina bifidalar1 oldugu i¢in OICS sendromu
tanis1 alan her iki olgu cocuk cerrahisi klinigi
yenidogan yogun bakim iinitesinde yatirilarak
gerekli s1vi elektrolit replasman tedavileri acil
olarak baslandu. ikinci olgu ayn1 zamanda ikiz
esi olup ikizinde prenatal dosnemde bir patoloji
saptanmamis ancak hafif sonunum sikintis1 ve
kardiak tufiiriimii olmasi nedeniyle dogum
sonrasi erken donemden itibaren yenidogan
yogun bakim iinitesine yatirilmisti.

Hazirhiklar1 takiben yasamlariin ikinci
giinlinde her iki olgu opere edildiler. Ameliyatta
(fil kafas1 gortiiniimiiniin kulaklarini olusturan)
hemiblader’leri barsaktan ayirilarak orta hatta
anastomozla tek mesane seklinde mesane
rekonstriiksiyonu yapilds, ince ve kalin barsagin
ekstrofiye kismi yaklasik 3 cm X 20 cm
boyutunda olup liimen olusturacak tarzda
onarimi tamamlanarak yaklasik 20 cm’likl
barsak kazanilmis oldu, pelviste kor sonlanan
sonbarsagin en ug¢ kismi distal u¢ kolostomi
seklinde karin duvarina agizlastirildi, duplike
appendikslere dokunulmadi, omfalosel onarim1
ve karin duvari onarimi yapildi.

Resim 3: Mesane ekstrofili bir olguda sadece mesane
mukozasinin karin duvarinda izlendigi ve dolayistyla fil
hortumu gibi ileumun prolabe olmadigi, dis genitalyanin
fizik muayene ile rahatlikla ayirt edilebildigi, skrotumun
bifid olmadigi, erkek olgularda epispadiak penisin
rahatlikla izlendigi goriilmektedir.

Ayni seansta spina bifida onarimi ve pelvik
osteotomi ile simfiz pubis yaklastirma islemi
de yapilan birinci olgunun ameliyat1 yaklasik
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6 saat surdii, extiibe edilmeden mekanik
ventilasyona baglandi ancak postoperatif ilk
saatler icinde exitus oldu. Ameliyat1 yaklasik
iki saat siiren ikinci olguda spina bifida onarimu,
simfiz pubis yaklastirma islemi, osteotomi
yapilmadi. Ekstiibe olarak ameliyattan ¢ikan
ve postoperatif yedinci giin agizdan beslenmeye
gecilen ve anne yanina verilen ikinci olgu genel
durumunun aniden bozulmas: ile ti¢ giinliik
entiibasyon donemi sonunda postoperatif 19.giin
septik tabloda kaybedildi. Ayn1 donemde
yenidogan yogun bakim iinitesinde yatmakta
olan hastanin ikiz esinde situs inversus totalis
saptandi, 8 giinlik iken ¢ekumdan gelisen
nekrotizan enterokolit perforasyonu nedeniyle
klinigimizde opere edildi ve saglikli olarak
taburcu edildi.

TARTISMA

OICS sendromu kloaka ekstrofisi ile
beraber spina bifidanin bir arada oldugu ¢ok
nadir goriilen (1/100.000) agir bir konjenital
bir anomalidir. Monozigotik ikizlerde artmis
insidanslar bildirilmektedir. Kromozom
anomalisi saptanmasi genetik gecis agisindan
diistindiirticiidiir. Urogenital, gastrointestinal
ve santral sinir sistemini ilgilendiren yasamla
bagdasmasi miimkiin ancak yasayan olgularda
cok ciddi sorunlar1 da beraberinde getiren bir
anomalidir. Bu olgularda kloaka ekstrofisi
nedeniyle karisik cinsiyet goriinimii oldugu
icin cinsiyet a¢isindan ¢ogunlukla kromozom
analizi de yapilmasi gereklidir (8,9,10). Ekstrofi
epispadias kompleks (EEC) olarak da
adlandirilan kloakal membranla iliskili bu
bolgenin tim patolojileri en basitten en agir
anomaliye kadar ¢ok cesitlidir. Anomali
yelpazesinde epispadias, mesane ekstrofisi,
kloaka ekstrofisi, kloaka ekstrofisinin spina
bifida ile beraber oldugu OICS sendromu gibi
pekcok anomaliler, isimlendirme yapilamayacak
kadar karigik yapili anomaliler yer almaktadir.
Bazen perinede higbir orifisyal agikligin
olmadig1 cloacal dysgenesis veya cloacal
sequences olarak da adlandirilan anomalilerin
de literatiirde farkli isimlendirmelerle yer aldigy,
hatta bu olgularin da bazen kloaka ekstrofisi
olarak adlandirildig1 goriilmektedir (1,2,4,5).
Etiopatogenez bilinmemekle beraber
embriyonik gelisim esnasinda kloakal
membranin hi¢ gelismemis olmasi veya
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tirogenital septum ile kloakal membranin
karsilasma donemde 5. haftada mezodermal
yetersizlik sonucu kloakal membranin riiptiire
olmasi ile bu bolgeden kaynaklanan bir takim
anomalilerin gelisebilecegi yoniinde goriisler
mevcuttur (2,4,5,7,8). Tavuk embriyolarinda
deneysel caligsmalarla kloaka ekstrofisi
modelleri olusturulmus olup bu konudaki
calismalar halen devam etmektedir (2).

OICS sendromu prenatal olarak US ile
tanilanabilir (4,7,8). 16. gebelik haftasindan
itibaren prenatal US’deki hipogastrik yerlesimli
omfaloselle beraber 6n karin defektinin olmasi,
ciltle kapli noral tiip defektinin bulunmasi,
mesanenin izlenmemesi, pubislerin ayrik olmasi
ve orta kisitmdan fil hortumu seklinde karin
duvarindan disariya dogru prolabe olan ileumun
izlenmesi, skrotal yapilar olan olgularda fallusun
izlenmemesi durumunda ilk olarak OICS
sendromu diistiniilmelidir. Anal atreziyi ultrason
ile gostermek miimkiin olmamaktadir. Bazen
karm i¢i diger organ anomalileri de beraberinde
izlenebilir. Fetal ultrasonografide OICS
sendromunun major tani kriterleri mesanenin
izlenememesi, hipogastrik bolgede karin duvari
defekti ve omfalosel olmasi, ciltle kapl noral tiip
defektinin izlenmesi; minor tani kriterleri ise club
foot seklinde alt ekstremite malformasyonu, renal
anomaliler, asit, ayrik pubik kollar, dar gogiis
kafesi, kifoskolyoz, hidrosefali ve tek umbilikal
arter izlenmesidir (8). Ayrica bu olgularda prolabe
ileumun olmasi1 mesane ekstrofisinden ayirici tani
acisindan 6nemlidir. Bu olgularda artmig nuchal
translusensinin, artmis intratorasik, vaskiiler veya
hemodinamik baskiya baglanmaktadir (8,11).

OICS sendromu prenatal tanilamada en
siklikla kloaka ektrofisi ve mesane ekstrofisi
ile karisabilir. Mesane ekstrofisi olgulariyla
kloaka ekstrofisi olgularini prenatal olarak
ayirmak herzaman mimkiin degildir. Mesane
ekstrofisinde patoloji sadece lirogenital sistemde
olup diger sistemlerde ek patoloji orani
dusuktir, genellikle skrotum veya labium
majuslar OICS veya kloaka ekstrofisindeki
kadar ayrik degildir. Ayrica mesane
ekstrofilerinde epispadias veya bifid klitoris
olsa da bebegin kiz yada erkek cinsiyet oldugu
fizik muayene ile kolaylikla saptanabilir; kloaka
ekstrofisindeki gibi aniis kapali degildir, ileum
prolabe degildir, genellikle noral tiip defekti
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izlenmez. Mesane ekstrofilerinde cinsiyet
acisindan kromozom analizi yapmaga gerek
yoktur, eksternal genitalya goriinimi ile
cinsiyet kolaylikla saptanabilir. Resim 3’ de
bir mesane extrofili erkek olgu goriilmektedir.
Ayrica dogum sonrast donemde opere
edilmeseler dahi mesane ekstrofileri
yasayabilmektedirler (7,8).

Kloaka ekstrofisinde spina bifida olmadigi
icin OICS sendromuna gore nispeten daha hafif
anomali imis gibi goriilmekle beraber mortalite
ve morbidite a¢isindan aralarinda pek fark
yoktur. Her iki patolojide de mortalite ve
morbiditeyi belirleyici en 6nemli faktor
tirogenital ve gastrointestinal yapilarin
mukozalarinin karisik halde olmalar1 ve kisa
barsak nedeniyle gelisen sivi elektrolit
dengesizligidir. Etyopatolojilerin gergek
nedenleri bilinmemekle beraber bu olgularda
ciddi elektrolit imbalansinin olmas1 ve
genitalyanin karigik goriinimii zeminde ayrica
konjenital adrenal hiperplazi olup olmadigi
sorusunu da akla getirmektedir. Olgularimizda
su tuz kayb1 sendromu yada konjenital adrenal
hiperplazisi agisindan herhangi bir test materyali
alinmamuistir. Ayrica literatiir incelememizde
bu olgularda bu yonde yapilmis bir ¢alisma
izlenmemistir. Nadir goriilen bir anomali olmasi
acisindan tanisal anlamda bu yonde tetkikler
ve degerlendirmenin de yapilmasi yoniinde
kadin dogum ve ¢ocuk cerrahisi ekibinin
bilgilendirilmesi 6nemlidir.

Prenatal tanilamada kloaka ekstrofisi ile
OICS sendromu, vertebral defekt ve spina
bifidanin olup olmamasina gore birbirinden ayirt
edilebilir. Literatiirde de kloaka ekstrofisi ile
mesane ekstrofisinin prenatal donemde her
zaman kolaylikla birbirinden ay1rt edilemedigi,
tanida yanilsamalar oldugu bildirilmektedir
(3,7,8). 15 olguluk bir OICS serisinde sadece 8
olguda dogru prenatal tanilama yapilabildigi,
bu gibi olgularda ger¢ek taninin ancak dogum
sonrast ilk muayene ile konulabildigi
bildirilmektedir. Bizim her iki olgumuzda da
mesane ekstrofisi olarak prenatal tanilama
yapilmis ve gercek tanilama ise dogum sonrasi
cocuk cerrahisi muayenesi sonrasi olmustur.
Her iki olgumuzda da prenatal tan1 yapilmis
olmasia ragmen ¢ocuk cerahisi konsiiltasyonu
yapilmamis olmas:t olgularin eksik
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degerlendirilmesine ve dolayisiyla olgularin
yanlis tanilanmasina neden olmustur. Cocuk
cerrahisi konsiiltasyonu yapildiginda belki yine
yanlis tanilama yapilabilirdi; ancak mesane
ekstrofisi ve onun en ¢ok karisabilecegi kloakal
patolojiler acisindan da bilgilendirme yapilacagi
icin dogum sonrasi farkli bir tan1 konulsa dahi
ailenin dogum sonrasi agir anomaliyi
kabullenmesi bebeklerini kaybetme olasiliklarmi
bilmeleri acisindan hazir olmasi saglanmis
olacakti. Kloakal ekstrofisi ve OICS sendromu,
25. gebelik haftasindan 6nce tanilandiginda
aileye morbidite ve mortalite acisindan detayli
bilgi verilerek terminasyon sansi sunulmasi
gereken en agir cerrahi patolojilerden biridir
(4,7,8). T1bbi ekibin ve ailenin OICS sendromu
ve prognozu hakkinda detayli bilgilenmis olmast;
aileye terminasyon sansinin verilmesini veya
zamanlama agisindan terminasyon sanst yitirilmis
ya da ailenin gebelige devam karar1 almis olmasi
durumunda ise dogum sonrasi erken 6nlemler
almacak bir merkezde dogumun gergeklesmesini
saglayacaktir. Ayrica tani konulur konulmaz
gerekli konsiiltasyon ve bilgilendirmelerin
yapilmasi, termine edilmemis olgularda doguma
kadar ailenin boyle agir bir anomalili bebegi
kabullenebilmesi agisindan faydali olacaktir,
ayrica psikolojik destek verilerek dogum aninda
agir bir patoloji siipriziyle karsilasmaya hazir
olmalart saglanacaktir (3,6,7,8).

Sonu¢ olarak, OICS sendromu gibi
mortalite ve morbiditesi ¢cok yiiksek olan ciddi
malformasyonlarin antenatal donemde
tanilandiginda gerekli konsiiltasyonlar
zamaninda yapilmak kaydiyla
muayenehanelerde veya 6zel hastanelerde de
rahatlikla takip edilebilir, ancak dogumlari
cocuk cerrahisi a¢isindan miidahale edilebilecek
ve yenidogan yogun bakim sartlarit olan
hastanelerde gergeklestirilmelidir.
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