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Ozet

Abstract

Konjenital pilor atrezisi (KPA) oldukga nadir bir durumdur.
izole olabilecedi gibi eslik eden anomaliler de bulunabilir. izole
vakalarda prognoz iyi olup eslik eden patolojiye bagl olarak fatal
de olabilmektedir. Etyolojisi bilinmemektedir. Ailesel vakalarin
literatirde bildirilmesi hastaligin genetik gegcisli olabilecedini de
disundurmistir. Bu olguda intrauterin tanisi olmayan hipernatremik
dehidratasyon klinigi ile geg tani almis bir KPA vakasi nadir gorilmesi
nedeni ile sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Hipernatremi, pilor atrezi, yenidogan

Congenital pyloric atresia (CPA) is an extremely rare condition.
It may be isolated or accompanied by other abnormalities. In isolated
cases, prognosis is good but congenital pyloric atresia can be fatal
depending on another anomali. The etiology is still unknown. Since
familial cases were reported in literature, it is suggested that this
disease might be inherited. In here, we reported a delayed diagnosed
congenital pyloric atresia case that presented with hypernatremic
dehydration.
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GIRIS

Konjenital pilor atrezisi (KPA) gastrointestinal sistemin nadir bir
konjenital malformasyonudur. Tim gastrointestinal sistem atrezilerinin
%7'ini olusturur. Epidermolizis billoza ve konjenital aplasia kutis gibi
genetik hastaliklarla veya gastrointestinal sistemin diger atrezileri ile
birlikte olabilecedi gibi izole de olabilir (1). Mortalite orani %20-56.3
arasinda degismektedir. Bu oran hastaligin tipine ve eglik eden diger
patolojilere baglidir (2). Bu galismada, intrauterin tanisi olmayan ve agir
hipernatremik dehidratasyon Klinigi ile gelen izole pilor atrezi olgusu
sunulmustur.

OLGU

Otuz yedi haftalik iken 1940 gr olarak spontan vajinal yol ile dogan
ve prenatal takibi olmayan kiz bebek postnatal 4. giiniinde kusma ve
beslenememe sikayetleri ile Necmettin Erbakan Universitesi, Meram Tip
Fakiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Klinigine bagvurdu.
Dogumdan sonraki ilk ginlerde de kusmasi oldugu 6grenilen hastanin
fizik muayenesinde genel durum kétt, vicut agirhdr 1730 gr (%10 kilo
kaybi), bas gevresi: 31 cm, boy: 44 cm, viicut 1sisi: 36°C (cilt) nabiz: 148/
dk, solunum sayisi 64/dk, fontanel gokuik, agiz mukozasi kuru, cilt turgor
tonus azalmig, yenidogan refleksleri zayif ve hipoaktifdi. Laboratuar
incelemesinde Beyaz kiiresi: 10500 mm?, Hb: 13 gr/dL, Htc: %39, Na:
158 mg/dL, K: 3.6 mg/dL, BUN: 75.4 mg/dL, kreatin: 0.5 mg/dL ve CRP:
53 mg/L idi. Hipernatremik dehidratasyon, sepsis 6n tanisi ile yatirilan
hastaya uygun sivi replasmani ve antibiyotik tedavisine baslandi. Emme
refleksi iyi olmamasi (izerine orogastrik sonda ile beslenme baslandi.
Ancak hastanin sepsis tablosunun kismen kontrol altina alinmasina
ragmen beslenmeyi tolere edemedidi ve safrasiz kusmalarinin devam
ettigi goruldu. Kgn gazi (pH: 7.48, pC0,:39,4, HCO,: 29,2) ve elektrolit
kontrolli yapildi. IV sivida idame K* olmasina ragmen K* seviyesi 3.2 mg/

dL idi. Hipopotasemi ve metabolik alkaloz gelisen hastaya ayakta direk
batin grafisi gekildi. Midenin ileri derece dilate oldugu ve mide distaline
gaz gegisinin olmadigi goruldi (Sekil 1). Pilor atrezisi dlistintlen hastanin
beslenmesi kesilip serbest drenaja alindi ve total parenteral beslenme
baslandi. Eslik eden patoloji agisindan yapilan kranial ultrasonografi ve
ekokardiografi bulgulari normaldi. Cocuk cerrahisi tarafindan konsulte
edilen hasta 6 giinlik iken opere edildi ve hastaya gastrojejunostomi
yapildi. Hastaya ameliyat sonrasi 6. guiniinde gaita ¢ikisi olmasi iizerine
minimal enteral beslenme bagslandi ve beslenme kademeli olarak
artirildi. Genel durumu diizelen ve tam enteral beslenmeye bagslayan
hasta postoperatif 20. giinde poliklinik kontrolii dnerilerek taburcu edildi.

TARTISMA

Konjenital pilor atrezisi gastrointestinal sistemin nadir gdrtilen bir
patolojisidir. Gastrointestinal atrezilerin yaklasik %1'ini olustururken tim
dogumlarda bu oran 1/100000'dir. ilk kez 1749'da Calder tarafindan
tanimlanmis olmasina ragmen, ilk basarili operasyon 1940 yilinda
Touroff tarafindan gerceklestirilmistir. Etyolojisi hala bilinmemektedir
ancak intrauterin 5-12. haftalar arasinda intestinal gelisim sirasinda
bir duraklama sonucu olugabilecegi diisiiniilmektedir (3,4). Ug tipi olup
pilor limeninin membran veya web ile tamamen tikanmasi ile ortaya
cikan tip 1 atrezi en sik gorilen formdur (%57), tip 2 atrezide ise atrezik
iki ug arasinda solid kordon bigiminde bir baglanti vardir (%34). Tip
3, nadir gorillip (%9) mide ile duedonum arasinda bir mesafe (gap)
bulunmaktadir (5). Konjenital pilor atrezisinin embriyopatogenezi hala
bilinmedigi icin bu anatomik farkliigin sebebi de agiklanamamistir.

KPA izole olabilecedi gibi %43.8-54.5 oraninda farkli anomaliler
de eslik eder (5). En yaygin anomali junctional epidermolizis biilloz
olup ayrica Down Sendromu, konjenital aplasia kutis ve diger intestinal
atreziler de saptanabilir (6). Bu anomalilerin varligi mortalitede artisa
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Tarakgi ve ark.

Sekil 1. Dilate mide, tek bir hava baloncugu, mide

neden olabilmekte ve ayrica KPA nin genetik gecisle iliskili olabilecegini
de dustindlrmektedir.

Antenatal tani oldukga zor olup vakalarin %50'den fazlasinda
intrauterin dénemde Ust gastrointestinal sistemde tikanikliktan dolayi
polihidroamnios ve double bubble gériintiisi olmaksizin tek dilate bir
mide vardir. Dogumdan sonra ilk glnlerde yenidodan iyi gérinebilir
ancak tekrarlayan safrasiz kusmalar, abdominal distansiyon, mide
bolgesinde peristaltik hareketler Klinik olarak gézlenebilir. Taninin
gecikmesi durumunda pulmoner aspirasyon, metabolik bozukluk,
safranin drene olamamasina bagl kolestatik sarilik ve hatta gastrik
perforasyon gelisebilir ki bu durumlar fatal olabilir (7). Hastamizin ise
intrauterin takibi bulunmadigindan postnatal ilk gunlerdeki kusmalar
aile tarafindan énemsenmeyip 4 giinliik iken, hipopotasemik metabolik
alkaloz ve hipernatremik dehidratasyon gibi ge¢ donem bulgulari ile
gelmistir. Pilor atrezisinin tanisi igin direk batin grafisinde mide dilate,
tek bir hava baloncugunun varligi ve mide distalinde hava gegisinin
olmadigi géralir. Atrezi tanisi konulduktan sonra gastroduedonostomi,
duedonoplasti veya gastrojejunostomi operasyonu hastaligin tipine gére
secilir. Hastamiza tip 3 tanisi konularak gastro-jejunustomi ameliyati
yapilmigtir.

KPA mortalite orani %20-56.3 arasinda degismektedir. Bu oran
hastaligin tipine ve eslik eden diger patolojilere bagl olarak daha
da artabilir. Ozellikle epidermolizis biilloza varliginda hastalik fetal
seyredebilmektedir (). izole vakalarda erken tani ve miidahale ile
prognoz ¢ok iyidir. Hastamiz izole KPA olmasina ragmen prenatal takip
ve tanisinin olmamasi ve klinik bulgularin gec fark edilmesi hastaligin
prognozu agirlastirmistir.
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