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GASTROSIZIS VE TIP-1 SAFRA ATREZISI ILISKISI
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GIRIS: Gastrosizis, ek anomalilerle birlikte olabilen konjenital bir
karmm duvari defektidir. Ancak, karaciger ve safra yollar ile iliskili
anomaliler ¢ok nadiren bildirilmistir. Bu raporda, direkt
hiperbilirubinemi, akolik diski ve kolestaz ile karakterize, gastrosizis

ile iligkili tip 1 biliyer atrezili bir yenidogan olgusunu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU: 34 hf prematiir hasta, gobek deliginin saginda 3,5
cm capinda bir karin duvari defekti mevcuttu. Primer cerrahi onarim,
dogumdan 12 saat sonra gergeklestirildi ve yama ile desteklenen fasyal
kapama saglandi. Eksplorasyonda malrotasyon anomalisi mevcuttu
ancak bagirsak atrezisi yoktu. Ayrica, sol testisin intraabdominal
pozisyonda oldugu goriildii. PO-15.gilinde ikinci cerrahi miidahale ile

karin duvar1 tamamen kapatildi.

Erken neonatal donemde hastada normal renkte mekonyum ¢ikisi
goriiliirken 2.haftadan itibaren akolik gaita izlenmeye baslandi.
Hastada direkt hiperbilirubinemi, sarilik ve karaciger enzimlerinde
yiikselme goriildii. Ultrasonografi, intrahepatik ve ekstrahepatik safra
koklerinin genislemesi disinda Onemli bir patolojik bulgu ortaya
koymadi. Metabolik bozukluklar, TORCH patojenleri ve hepatit
belirtecleri i¢in tarama negatif sonuglandi. Hastanin total parenteral
beslenmeye bagimliligi goz oniline alindiginda, kolestaz baglangigta
olast bir etiyoloji olarak diisiiniildii. Ursodeoksikolik asit tedavisi
uygulandi. Ancak, hepatik enzim seviyelerinde veya bilirubin
konsantrasyonlarinda anlamli  bir 1iyilesme gozlenmedi. PTK,
ekstrahepatik safra kanalinda belirgin genisleme ve kontrast maddenin
distal ortak safra kanalindan duodenuma gecisinin olmadigin1 gosterdi
[Resim-1]. Sol hepatik kanal yoluyla safra sistemine bir drenaj kateteri
yerlestirilmesinin ardindan hem sarilik hem de serum bilirubin

seviyelerinde bir azalma gozlendi. Ancak, akolik gaita devam etti.
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Resim-1: PTK geniglemis safra kanallarim géstermektedir.

Cerrahi eksplorasyonda koledok ve safra kesesi genislemisti.
Genislemis koledok kanalinin distal ucu ile duodenum arasinda
devamlilik olmadigini dogrulandi [Resim-2]. Safra kesesi, sistik kanal
ve atretik koledok kanali ¢ikarilarak Roux-en-Y hepatikojejunostomi
uygulandi. Histopatolojik inceleme, koledok kanalinin genislemis
distal kismindaki epitel dokusunun silindigini ve safra kesesi i¢inde
mukozal hipertrofi oldugunu gosterdi. Ameliyat sonrast ddonemde hem
akolik digki hem de sarilik diizeldi. Hasta ii¢ aylikken sorunsuz bir

sekilde taburcu edildi.

amelivat gérintiisii

SONUC: Bu olgu, gastrosizis ve tip-1 biliyer atrezinin birlikteliginin
nadir bir 6rnegidir. Teknik zorluklara ragmen, safra refliisiinii 6nlemek
icin hepatikojejunostomi tercih edilen cerrahi yaklasim olmalidir. Bu
olgu, konjenital anomalilerin varliginda bile, persistan direkt
hiperbilirubinemi ve akolik gaita gelisen yenidoganlarda biliyer

atrezinin diisliniilmesi gerektigini vurgulamaktadir.



