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Coklu fetal anomali (OEIS kompleksi)
Multiple fetal anomaly (OEIS complex)

Demirtas G S Turan V Demirtag O Akercan F

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dali, izmir, Tlrkiye

Ozet

OEIS kompleksi (omfalosel, mesane ekstrofisi, anlis imperforatus ve spina bifida) etiyolojisi net bilinmeyen anomaliler
bitiiniidir. ilk kez 1978 yilinda Carey ve arkadaglar tarafindan tanimlanmistir. Bu durum kloaka ekstrofisi olarak da
adlandinlir ve 200.000-400.000 dogumda bir gordlir. Birgok olguda sporadik olarak olugsa da, genetik anomaliler
nedeniyle de olusabilmektedir. Burada sundugumuz olgu, 30 yasinda 16-17 hafta gravida 3 parite 0, dis merkezden
¢oklu fetal anomali tanisi ile klinigimize basvurmustur. Klinigimizde yapilan ayrintili ultrasonografisinde, haftasi ile
uyumlu bir fetus ve fetal batin 6n duvarinda yaklagik olarak 23 mm boyutunda, igerisinde karacigerin izlendigi
omfalosel hali, omfalosel kesesinin Ust kisminda kordon kisti, fetal ayaklarda bilateral pes ekinovarus ve torakal
vertebral bolgede angulasyon izlendi. Mesane goérintilenemedi. Olgunun QF polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) ve
koryon Vvillus biopsisinin kultir sonuglar 46 XY normal olarak saptandi. Hastaya terminasyon secenegi 6nerildi ve
gebelik termine edildi. Olgumuz OEIS kompleksinin tim anomalilerini bulundurmamaktadir ancak bazi bulgularini
icermesi nedeniyle OEIS kompleksi igerisinde degerlendirilmistir.

Anahtar Soézciikler: Omfalosel, goklu anomaliler.

Summary

OEIS complex (omphalocele, exstrophy, imperforate anus, spinal defects) is a combination of anomalies with
unknown etiology. It was first described by Carey and colleagues in 1978. The condition is also known as exstrophy
of the cloaca (EC) and seen in about 1/200.000 to 400.000 pregnancies.

The case we present here was 30 year old women with a fetus at 16-17 weeks of gestation, gravida 3, parity 0. The
woman was informed of the diagnosis of multiple fetal anomaly. Detailed ultrasonography revealed 23 mm size
omphalocele which included the liver and above the omphalosel sac there was a cord cyst, bilateral pes equinovarus
and thoracal vertebral angulation was also present. The bladder could not be visualised. QF PCR (Polymeraz chain
reaction) and chorion villus biopsy revealed 46 XY normal karyotype. The option of termination was offered to family
and pregnancy was terminated. Our case did not include all the components of the OEIS complex but it can be
evaluated as OEIS complex because it included some of the structural deformities seen in the OEIS complex. We
considered our case to be within the parameters of the OEIS complex.
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Girig Omfalosel karin 6n duvarina ait en sik rastlanan
anomalilerden biri olup gastrosizis ile ayirimi prognoz
acisindan o6nemlidir. Gastrogizis genellikle izole bir
anomali olup intestinal malrotasyon ve sekonder

OEIS kompleksi veya kloaka ekstrofisi az rastlanan bir
malformasyon olup etiyolojisi bilinmemektedir. ik kez
1978 vyilinda Carey ve arkadasglar tarafindan
tanimlanmistir (1). Bu durum 200.000-400.000 dogumda gastrointestinal lezyonlar disinda diger anomaliler ile
bir gérilmekte olup gogu sporadik olarak olusur. Ancak birlikteligi nadirdir. Omfaloselde ise gastrosizisin aksine
bircogunda genetik temel rapor edilmistir (2). kalp, Grogenital, ndral ark, gastrointestinal ve kromozom
anomalileri sik gorulur. Omfalosel tanisi konuldugunda
_ diger sistemler anomaliler agisindan dikkatle incelenmeli
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(omfalosel, makroglossi, organomegali, yenidogan
hipoglisemisi), Cantrell pentalojisi (orta hat-umblikus
Ustl karin duvar defekti, sternum defekti, diafragmatik
perikard eksikligi ve kalp anomalisi) ve kloaka
ekstrofisidir. Bizim sundugumuz olgu ise omfalosel ile
birlikte literatiirde daha ¢ok OEIS kompleksi (omfalosel,
mesane ekstrofisi, anus imperforatus ve spina bifida)
icinde degerlendirilmistir.

Olgu Sunumu

Burada sundugumuz olgu, 30 yasinda 16-17 hafta
gravida 3 parite 0, dis merkezden c¢oklu fetal anomali
tanisi  ile  klinigimize  bagvurmustur.  Hastanin
Oykislinde bir missed abortus ve bir blighted ovum
nedeniyle yapilmig aspirasyon kiretaji mevcuttur.
Klinigimizde yapilan ayrintih  ultrasonografisinde
BPD:31mm (16 hafta, 0 giin), HC:115mm (15 hafta, 5
glin), FL:18.9 mm (15 hafta, 4 giin) ile uyumlu olup,
fetal batinda yaklagik olarak 23 mm boyutunda
icerisinde karacigerin izlendigi omfalosel hali ve
omfalosel kesesinin Ust kisminda kordon Kisti
saptanmistir. Mesane net olarak izlenememekle
birlikte fetal ayaklarda bilateral pes ekinovarus ve
torakal vertebral boélgede deformasyon izlendi.
Umbilikal arterler normal idi. Daha 6nceden nukal
translisensi 6lcimu normal olan ve koryon villus
biyopsisi yapilan hastanin QF PCR ile saptanan
sonuglari ve rutin kdltir sonuglar ile tim karyotip
normal  olarak  belirlendi. Hastanin  genetik
incelemesinde aile agacinda bir 6zellik saptanma-
mistir. Hasta etik kurulda degerlendirildi ve hastanin
istegi dogrultusunda gebeligin sonlandiriimasi karari
alindi. Hasta misoprostol ile provake edildi. Abortus
sonrasi fetusta omfalosel ile birlikte, ambiquus
genitale, pes ekinovarus ve umbilikal kordon Kisti
izlendi. Fetus incelenmek Uzere patolojiye gdnderildi.
Patoloji sonucu; her iki ayak biledi ice donuk,
umbilikusta bir kese igerisinde buyluk ¢ogunlugunu
karacigerin olusturdugu organlar fitiklasmis olarak
izlenmis olup, batin ve gégus bosluklari incelendiginde
tim organlar olagan olarak saptanmistir. ic ve dig
genital organlar net ayirt edilememigtir ve torakal
bolgede skolyotik degisiklikler tanimlanmistir.

Tartisma

OEIS kompleksi veya kloaka ekstrofisi az rastlanan bir
malformasyon olup, etiyolojisi bilinmemektedir.

Literatirde Pradeep ve arkadaslarinin yayinladiklari iki
olgudan birinde ciddi bir defektten bahsedilmekte olup,
olguda tek umbilikal arter saptandigi belirtiimektedir.
Tanimlanan ikinci olgunun ise OEIS kompleksinin daha
hafif 6zelliklerine sahip oldugu belirtilmistir (3). Kloaka
ekstrofisine sahip olgularin literatiirde %37.5'inde tek
umbilikal arter oldugu belirtilmistir (4). Bizim olgumuzda

188

ise yapilan ultrasonografisinde iki adet umbilikal arter
saptanmistir.

OEIS kompleksinin etiyolojisi belirsiz olmakla birlikte
trizomi 18 ve 47 XXX karyotiplerinin birer pargasi olarak
da tanimlanmigtir (5). Bizim olgumuzun karyotipi normal
olarak gelmistir.

Sekil-1. A: Umblikal kist.

Sekil-3. C: Omfalosel. D: Torakal vertebral defekt.
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Sekil-5. Fetus. E: Omfalosel ve umblikal kist, F: Ambiguus
genitale.

Keppler ve arkadaslarinin OEIS kompleksinin bulundugu
15 olgu sunumu serisinde OEIS kompleksinin tim
bilesenlerinin prenatal olarak tanimlanmasinin zor
oldugu ancak postnatal inceleme ile anomalilerin tam
olarak taninabilecegini ortaya koymuslardir (6). Ozellikle
postmortem MR siklikla kullanilan bir yéntem olup,
anomalilerin net ortaya konulmasi acgisindan Onemli
bilgiler vermektedir.

Omfaloseller pek ¢ok konjenital sendromun bir pargasi

olabilirler. Bunlardan o6nemli olan bazilari; Beckwith-
Wiederman sendromu (omfalosel, makroglossi,
organomegali, yenidogan hipoglisemisi), Cantrell

pentalojisi (orta hat-umblikus Ustl karin duvari defekti,
sternum defekti, diyafragmatik perikard eksikligi ve kalp
anomalisi) ve kloaka ekstrofisidir (7,8).

Omfaloselde umbilikal kordon fitiklasmis kitleye ya da
onu cevreleyen keseye girerken, gastrosiziste kordon
insersiyonu normal yerindedir. Gastrosiziste genellikle
ince bagirsaklar batin diginda iken, omfalosellerde ince
barsak kivrimlarinin yani sira karaciger ve diger organlar
da amniyotik keseye girebilirler. Defektin lokalizasyonu
da tanida yardimcidir. Defekt omfaloselde orta hatta

Kaynaklar

gastrosiziste ise genellikle sad yandadir. Erken
embriyolojik  gelisimde barsaklar ekstraabdominal
olduklarindan 12. haftadan 6nce karin 6n duvar defekti
tanisi koyarken c¢ok dikkatli olunmalidir. Hatta 11.
haftaya kadar barsaklarin karin bosluguna dénmus
olmasi gerekmesine ragmen, gebelik haftasinda
olabilecek hatalardan dolayr 12-13. haftadan 6nce bu
taninin  konulmasi o&neriimemektedir. Renkli Doppler
incelemesi, gastrosizisdeki normal umbilikal kordon
girigini géstermesi yonunden faydahdir.

Cogdunlukla membranla kapli olmakla birlikte bazen
omfalosel riptire olabilmekte ve igcerdigi organlar
amniyotik kavitede serbest hale gelebilmektedir.
Gastrosizisin aksine defekt genistir ve karaciger de
herniye olan organlarla birlikte olabilir. Bu durumlarda
omfalosel ve gastrosizis tanilari karisabilmektedir.

Bir omfaloselin boyutlarindan ¢ok birlikte anomali olup
olmadidi ve varsa bunlarin niteligi dnemlidir (9,10). Diger
anomalilerin  yoklugunda omfalosel blyik olsa bile
prognoz olumlu olabilir (10). Kromozom anomalileri
sadece barsak kivrimlarini iceren omfalosellerde, iginde
karacigeri de kapsayan omfalosellere oranla daha siktir.
Bizim olgumuzda ise omfalosel kesesi igerisinde
karaciger mevcuttu. Fizyolojik omfaloselin gergcek
omfaloselden ayinmi  Ozellikle zordur. Fizyolojik
omfaloselin ¢api tipik olarak 7 mm’den kiglk olup
fitiklasan doku fetal abdomenden ufaktir ve bas popo
mesafesinin 44 mm.ye ulasmasindan sonra genellikle
gorilmez (11,12). Chen ve arkadaslari omfaloselle
umbilikal kist birlikteligini inceledikleri serilerinde dokuz
olgudan doérdinde trizomi 18 saptamig, umbilikal kistler
psoédokist veya alantua kisti olarak degerlendiriimistir.
Karyotip olarak normal olup gebeligin devamini isteyen
olgularda umbilikal basiyi 6nlemek igin sezaryen
o6nermislerdir (13).

Sendrom, birbirleriyle iligkisiz gibi goriinen, ancak bir
araya geldiklerinde tek bir hastalik olarak kendilerini
g6steren sikayetler ve bulgular batuntdudr. Bu, kalitsal
olabilir veya edinsel nedenlerle olusabilir.

Bu olgu ise omfalosel, kordon kisti, bilateral pes
ekinovarus ve torakal vertebral bélgede deformasyon
bulgulariyla tanimlanmig olup daha ¢ok OEIS kompleksi
icinde degerlendirilmigtir. Bu tip anomalilerin prenatal
tanisinda ultrasonografik bulgularin degerlendirilmesi,
tim sistemlerin ayrintili incelenmesi ve bir araya gelen
bulgularla multidisipliner olarak sendrom tanisi konula-
bilmesi olasidir.
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