Cukurova Medical Journal

| Olgu Sunumu / Case Report |

Spontan  Superior Mezenter Arter Rupturine Bagl
Intraabdominal Kanama

Intraabdominal Hemorrhage Due to Spontaneous Rupture of Superior
Mesenteric Artery

Onder Ozden', Ender Fakioglu®, Murat Alkan®, Hilmi Serdar iskit

*Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, ADANA
Cukurova Medical Journal 2014 39(2): 408-411.

OZET

Mezenterik damarlarin spontan olarak ruptiri ¢ocuklarda ¢ok nadir bir durumdur. Bu c¢alismada travma oykusu
olmaksizin akut karin ve hemorajik sok tablosu ile basvuran 14 yasinda ikiz esi bir erkek gocuk sunulmaktadir. Acil
laparotomide a. mezenterika superiorun riptire oldugu saptanmis, onarimi denendiyse de ileri derecede vaskiler
frajilite nedeni ile basarilamamistir. Tim orta barsakta nekroz gelistiginden, duodenumdan inen kolona kadar genis
rezeksiyon yapilmasi gerekmis, duodenal ve kolonik uglar kapatilmistir. Ameliyat sonrasinda abdominal kompartman
sendromu, duodenal fistul ve sepsis gelisen hastada U¢ hafta icerisinde hem kompartman sendromu, hem de fistul
kaybolmustur. ikiz esinde ve hastamizdaki atipik yiiz gériiniimi, ince cilt yapisi, kanamaya egilim bulgularinin esliginde,
yapilan histopatolojik incelemenin de desteg@i ile ameliyattan 4 hafta sonra Ehler Danlos Sendromu Tip IV tanisi
konulabilmigtir. Ameliyat sonrasi 3. ayda spontan gelisen femoral arteriovendz fistil konservatif tedavi edilebilmis,
ancak, hasta ince barsak nakli igin bekleme listesinde iken bes ay sonra kaybedilmistir. Abdominal apopleksi olgularinda
Ehler Danlos Sendromu akilda tutulmalidir. Bu olgulardaki vaskuler komplikasyonlarin onarimi tip Il kollajen
anormalligine bagli vaskuler frajilite nedeni ile mimkun olmayabilir.
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ABSTRACT

Spontaneous rupture of mesenteric vessel is an extremely rare entity in children. We describe a 14-year-old boy who
was presented with an acute abdomen and hemorrhagic shock without any history of trauma. Rupture of superior
mesenteric artery was found at laparotomy. An attempt of vascular repair was failed due to vascular fragility. As whole
midgut necrosis was developed, extended intestinal resection from 3th duodenal segment to descending colon and
closure of duodenal and colonic ends were performed. Abdominal compartment syndrome, duodenal fistula and sepsis
were encountered as major postoperative complications during his early postoperative period. Both abdominal
compartment syndrome and duodenal fistula ceased after three weeks. Diagnosis of Ehlers Danlos Syndrome Type IV
could be established according to his specific facial features, thin translucent skin, propensity to bleeding, rupture of
mesenteric vessel and histopathological findings. Total parenteral nutrition was applied for energy requirement . A
spontaneous femoral arteriovenous fistula was developed at the third month which was managed conservatively. He
died 5 months later, while waiting for intestinal transplant. Ehlers Danlos Type IV diagnosis without any identical
vascular lesion was also verified in his twin brother. Ehlers Danlos Syndrome Type IV should be kept in mind in cases of
abdominal apoplexy. Repair of vascular complications could be impossible due to abnormal type Il collagen leaded
vascular fragility.
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GiRiS

intraabdominal  apopleksi, diger adiyla
idiopatik spontan intraperitoneal kanama, herhangi
bir travma olmaksizin viseral damarlarin riptura ile
gerceklesen edilir’.
Erigkinlerde dahi olduk¢ca nadir olan bu Klinik
cocuk vyas
grubunda daha da nadirdir’. Bu hastaliklardan biri
olan Tip IV Ehler Danlos Sendromu (EDS) 1/ 100 —
250 bin siklikla gorulen ve vaskiiler tip EDS olarak
da isimlendirilir®. Olgularin  ¢ogu asemptomatik
oldugundan komplikasyonlar ortaya ¢iktiginda tani
konulabilmektedir. Klinigimizde takip ve tedavisi
yapillan 14 vyasinda Tip IV EDSna bagh
intraabdominal kanama olgusu c¢ok nadir
rastlanmasi nedeni ile sunulmaktadir.

kanama olarak tarif

duruma neden olan hastaliklar

OLGU SUNUMU

Karin agrisi ve kusma yakinmalari ile farkli bir
hastanede akut karin 6n tanisi
g6zlendikten sonra laparotomi yapilmis 14 yasinda
erkek hasta, genis retroperitoneal hematom
saptanarak karin gegici kapatilip klinigimize sevk
edilmisti. Basvuru anindaki fizik muayenesinde
atipik yuz, cilt ve kiguk eklem goériinimleri dikkat
cekici idi (Resim 1). Hasta soluk ve soguk, periferik
nabizlar alinamiyordu. Kalp tepe atimi 140/dk ve
takipnesi mevcuttu. Hasta ciddi hemorrajik sokta
oldugundan
kanamasi devam ettiginden abdominal BT veya
anjiyografi islemleri yapilamadan hasta acil
ameliyata alindi. Operasyonda karin i¢inde 600-
700 cc serbest kan ve barsaklarin duvarlarina
kadar yayillmis genis retroperitoneal
mevcuttu. Retroperitoneal eksplorasyonda suiperior
mezenterik arter (SMA)in sad yulzinde distal
branslarin ayrildigi hizayi da iceren genis ruptur
saptandi. Bunun yani sira aort 6n yluzde iki ayri
yerde daha aktif kanama mevcuttu. Tim

ile oniki saat

ve karindaki drenlerden masif

hematom
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barsaklarda 6dem ve iskemik degisiklikler baslamig
oldugundan o6ncelikle arterin onarilmasina calisildi
ancak arter cok frajil oldugundan sitir koymak
Farkli  yerden
arterizasyonun tekrar olusturulmasina karar verildi.
Ancak SMA baglanmaya caligilirken asin frajilite
nedeni ile aorttan ayrildigi hizadan koptu. Aort
duvarinda da frajilite nedeni ile ancak teflon
yastikciklar kullanilarak onarim yapilabildi..

Gerek aort duvarindaki frajilite gerek ise
mezenterik arterin distal branslarinin da fraijil
ile mezenterik arterizasyon
yapilamadi.  Yirmidért saat sonraki ikinci
eksplorasyonda duodenum 3. kisimdan transvers
kolonun ortasina kadar barsaklar nekroze idi.
Nekroz saptanan barsaklar ¢ikarldi, c¢ocugun
genel durumu nedeni ile barsak devamlihgi
saglanamadi uglar  kapatildi.  Barsak
rezeksiyonuna karsin abdominal kompartman
sendromu gelistiginden karinin primer kapatiimasi
olanakli olmadi ve karin agik birakildi. ikinci
ameliyatta mezenterik arterden alinan biyopsi
orneklerinin histopatolojik incelemelerinde
adventisyada iltihabi eksiida, fibrin, polimorf ntveli
I6kosit, imminohistokimyasal yontemle uygulanan
IgM ile vazovazorumlarda grandler IgM birikimi,
media tabakasinda dejenerasyon, anevrizmal
riptlr saptanarak bu bulgularin EDS tip IV ile
uyumlu oldugu bildirildi. EDS tip IV ile uyumlu
sekilde akrogenik ylUz goérinimi, hipermobil
parmak eklemleri ve ince cilt goérunimi, SMA
anevrizma ruptirid  ve histopatolojik inceleme
sonuglar egliginde ilk ameliyatdan 4 hafta sonra
EDS tip IV tanisi konulabildi. Abdominal
kompartman sendromu dlzelen ve karin yarisi
sekonder kapanan hastanin beslenme
gereksinimleri TPN ile karsilandi.

Ameliyattan bes ay sonra hasta ince barsak
nakli icin baska bir saglik kurulusuna sevk edildi ve
burada bekleme listesinde iken kaybedildigi
ogrenildi.

mimkin  olmadi. mezenter

olmasi nedenleri

ve



Ozden ve ark.

Resim 1. Hastanin atipik yuz, cilt ve kiigik eklem gérinimi

TARTISMA

EDS'nun 1997 yilinda yapillan son
siniflamasinda alti tipinden biri de vaskiler tip veya
tip IV EDS'dur®. EDS’nun bu tipinde hastalarin
¢ogu wuzun sire asemptomatik oldugundan
vaskiler veya i¢i bosluklu organ ripturleri ortaya

cilkmadan tani konulamamaktadir®®. Hastalarin
ancak %25’inde semptomlar ilk yirmi yasda,
%80’inde ise 40 yas Oncesinde ortaya

glkmaktadlrz. Vaskiler komplikasyonlarin cocuk
yas grubunda gorilmesi ise ¢ok daha nadirdir.
EDS’nun tanisi igin major kriterler aile hikayesi
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disinda komplikasyonlarinin (arter veya organ
riptiri) goézlenmesi oldugundan komplikasyon
gelismeden tani konulmasi ancak minér kriterler
(cilt, yGz, eklem bulgulari) ve aile hikayesi ile suphe
edilen olgularda COL3A1 geninde mutasyonun ve
fibroblast kiltirinde tip Il kollajen proteininin
azaldiginin goésterilmesi gerekmektedirs. Erken tani
komplikasyonlarin engellenmesini saglamamakla
birlikte, olusan komplikasyonlarin daha iyi sekilde

yonetilmesi ve zamaninda mudahaleyi
saglamaktadir.  Olgumuzda aile hikayesinin
olmamasi nedeni ile karin i¢i kanama ortaya
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cikana dek tani konulamamig, SMA anevrizma
rlptlrd ile basvurdugunda bir major (SMA riptir()
ve (¢ minér (tipik ylz, cilt ve eklem goruntileri)
tani kriterinin yani sira SMA biyopsi 6rneginin
histopatolojik  incelemesinde  saptanan tipik
bulgular ile tani alabilmistir.

Travma olmadan spontan
kanama oldukca nadir ve mortal bir durumdur®. En
sik sebebi anevrizma veya psedoanevrizmadir.
Vakalarin ~ %30'unda  herhangi bir neden
bulunamamaktadir’.  intraabdominal kanamada
yapilabilecek iyi radyolojik goériintiileme bilgisayarli
tomografidir. intraabdominal hemorajiyi arteriyal
kanamanin odagini gosterebilir. Tedavisinde, eger
hemodinamik olarak stabil bir hastaysa anjiografik
olarak embolizisyon d[]§ijn[]|ebi|ir7. Ancak, bizim
hastamizda oldugu gibi hemodinamisi stabil
olmayanlarda hemen laparatomi yapilmalidir.

Tip IV EDS’nun vaskiiler komplikasyonlari igin
ilk segenek olabildigince konservatif tedavi
olmalidir % Ozellikle goriintileme

intraabdominal

invazif

ydntemlerinden kaginiimasi onerilmektedir.
Konservatif izlemin organ kaybi tehdidi veya
hemodinamik instabilite nedeni ile olanakli

olmadigi durumlarda cerrahi girisim zorunlu olarak
yapilmakta, bu durumda da olabildidince riptire
arterin basitce baglanmasi dnerilmektedir s Ancak,
hayati organ kaybi s6z konusu oldugunda arterin
onarilmasinin denenmesi onerilmektedir.
Hastamizda barsagin (gte ikisinin kaybi
konusu oldugundan o&ncelikle SMA riptirindn
onarimi denenmis ancak basarili olunamamistir.
Aort duvarinda da lezyonlar oldugundan by-pass
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tarzinda arterizasyon da yapilamamis, SMAnIn
ciktigi yerdeki acgikhdin onarimi bile glglikle
yapilabilmigtir.

Abdomial apopleksi olgularinda tip IV Ehler
Danlos akilda
olgulardaki vaskuler komplikasyonlarin onarimi tip
Il kollajen anormalligine bagli vaskdler frajilite
nedeni ile mimkun olmayabilir.

Sendromu tutulmahdir.  Bu
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