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OZOFAGUS ATREZISINE ESLIK EDEN DIGER
ANOMALILER: 17 OLGULUK OTOPSI SERISI

ACCOMPANYING ANOMALIES TO OESOPHAGEAL ATRESIA:
17 autopsy cases
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SUMMARY

AIM: Eosophageal atresia seen approximately in 1/1000-1/2000 live birth, develops on 3rd-
6th-weeks of embryologic period. Frequency is higher among hidroamniotic and premature
babies. Although not exactly known; incidence of congenital anomalies that accompany eo-
sophageal atresia is about 40-50 percent. We searched our rate of accompanying anomalies in
17autopsy cases with eosophageal atresia.

MATERIAL and METOD: 17 perinatal autopsy cases with eosophageal atresia performed
in SSK Tepecik Teaching Hospital between 1993-1996 were reviewed for the type of atresia,
accompanying congenital anomalies and acquired lung pathologies.

FINDINGS: While 4 out of 17 cases were with other syndromes (2 VATER association, 1
polysplenia syndrome, 1 Prune Belly syndrome, 7 cases were not associated with any syn-
droms or showed involving one or more systems, (cardioasculer system 3, anal atresia 2, renal
anomalies) anomalies 2, skeletal anomalies 2) There were no other extra anomalies in six cas-
es in our series.

CONCLUSION: Anal atresia frequently accompany eosophageal atresia (4/17) and anom-
aly rate are higher among low birth weight babies (5/5).

(Key Words: Acquired lung pathology, Anal atresia, Renal anomaly, VATER association)

OZET

AMAC: Embriyolojik dénemin 3-6. haftalarinda gelisen 6zofagus atrezileri yaklagik 1000-
2000 dogumda bir gorulir. Hidroamniyotik ve erken dogumlarda 6zofagus atrezisi orani
yiiksektir. Ozofagus atrezilerine eglik eden dogustan anomalilerin sikliginin  %40-50
duizeylerinde oldugu bildirilmistir. (3,4). Biz serimizdeki durumu inceledik.
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boratuarmda otopsisi yapilan 17 yenidogan 6zofagus atrezisi; atrezi tipleri, eslik eden dogugtan
anomaliler ve edinilmis akciger patolojileri agisindan gézden gegirildi.

BULGULAR: 17 olgunun 4'iindeki bulgular sendroma eslik ederken, 7 olguda sendrom kap-
sami diginda bir veya birkag sisteme ait anomali bulundugu (3 kardiyovaskiiler sistem (KVS), 2
anal atrezi, 2 bobrek anomalisi, 2 ekstremite anomalisi), 6 olguda ise d6zofagus atrezisi disinda

dogustan anomali bulunmadig: saptandai.

SONUC: Serimiz kii¢lik olmakla birlikte anal atrezinin (4/17) yiiksek oranda eslik ettigini ve
diigtik dogum agirlikli bebeklerde eslik eden dogustan anomali oraminn (5/5) yiiksek

oldugunu saptadik.

(Anahtar Sozciikler: Anal atrezi, Bébrek anomalisi, Edinilmis akciger patolojisi, VATER

bilesimi. )

Embriyolojik dénemin 3-6. haftalarinda
gelisen 6zofagus atrezileri yaklagik 1/1000-
1/2000 siklikta bir gorilir (1). Hidram-
niyotik ve erken dogumlarda 6zofagus at-
rezisi (OA) oran1 yiiksektir(2).

Ozofagus atrezi ve fistiillerin degisik
varyasyonlari izlenebilir OA lerinin en sik
proksimal 6zofagusun kese seklinde son-
landigy, distal 6zofagusun trakea ile fistiilize
oldugu formu (%86) izlenir. Daha az siklikta
6zofagusun proksimal ve distal uglarmmn
kese seklinde sonlandig: fistiilsiiz atrezi
formu izlenmektedir(1,3).

OA'lerine eslik eden dogumsal ano-
malilerin olgunun %40-50'mda goriilebile-
cegi bildirilmistir. OA'leri bazi sendromlara
eslik edebildikleri gibi kromozom ano-
malileri ile birlikte goriilebilirler(3,4).

OA olgularma en sik (%39-52) kar-
diyovaskiiler sistem (KVS) anomalilerinin
eslik ettigi ve olgularin prognozunu dogru-
dan etkiledikleri bildirilmektedir. Bu ano-
maliler Patent duktus arteriozus (PDA),
ventrikiiler septal defekt (VSD), ve Atrial
septaldefekt (ASD)dir. En sik eglik eden
gastrointestinal sistem (GIS) anomalisi ise
anal atrezidir ve genellikle OA'den &nce
saptanir. Intestinal atrezi, malrotasyon ve
pilor stenozu azalan oranda eglik eden diger
GIS anomalileridir.

Yaymlarda genitoiiriner sistem (GUS)
anomalilerinin OA'lerine eslik edebilecegi
ve pyelografik incelemeyle bu oranin daha
da artabilecegi belirtilmektedir(4). Liverpool

grubunun 75 olguluk serisinde %28 oranin-
da GUS anomalisi bildirilmistir(3).

Vertebra anomalileri, hemivertebra, faz-
lalik kosta ve ekstremite anomalileri en sik
eslik eden, iskelet sistemi anomalileridir. Li-
verpool grubunun serisinde iskelet anoma-
lileri %22 oraninda rastlanmistir(3).

Stipz ve arkadaglari OA bulunan 357 ol-
guluk serilerde 1500 gramdan diigiik dogum
agirhig, eslik eden anomali ve akciger en-
feksiyonu varligmin prognoz belirleyici
oldugunu belirtmislerdir(5).

Ozofagus atrezileri ortak teratojen etki ile,
cogul anomalinin izlendigi VATER bilegi-
minin (Vertebral, Anal Trakeo—Ozofageal,
Radyal ve Renal anomaliler) bir bacagimi
olusturabilir(1-4).

GEREC VE YONTEM

1993-1996 yillar1 arasinda SSK Tepecik
Egitim Hastanesi Patoloji Laboratuarinda
incelenen 130 perinatal otopsi arasmndan
17'sinde 6zofagus atrezisi saptanmistir. Ol-
gular atrezi tipleri, eslik eden dogumsal
anomaliler ve edinilmis patolojiler agisindan
gozden gecirildi.

SONUC VE BULGULAR

14 olgu 6zofagus st ucu kor, alt ucu tra-
kea ile fistiilize formda, 3 olgu fistiilsiiz at-
rezi seklindedir.

17 olgumuzun 4'iine sendrom kompleksi
(2 VATER bilesimi, 1 Polispleni Sendromu,
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1 Kuru erige benzer karm (Prune-Belly)
Sendromu) 7'sine sendrom kapsami disinda
kalan anomaliler, 3'iine hafif gastrointestinal
sistem anomalisi (divertikiil vb.) eslik et-
mekteydi. 3 olguda ise anomali saptanmada.

Anomali izlenmeyen ve hafif GIS ano-
malisi izlenen 6 olgu disinda kalan 11 ol-
gumuza sistem anomalileri acismdan
baktigimizda 4 KVS anomalisi (2 karmasik
kalp anomalisi, 1 ASD+ VSD, 1 ASD), 5 GIS
(4 anal atrezi, 1 malrotasyon), 4 GUS (2 sol
taraf bobrek ve tireter aplazisi, 1 renal disp-
lazi, 1 at nali bobrek) ve 4 (2 olguda vertebra
anomalisi ve radyus aplazisi, 2 olguda eks-
tremite anomalisi) iskelet sistemi anomalisi
saptanmustir.

Edinilmis patolojiler acgisindan bakil-
diginda tiimiinde akciger patolojisi (11 olgu
pnémoni, 6 olgu Solunum Sikintisi Send-
romu izlendi.

TARTISMA

OH'lerin siniflamasinda %90 mun fistiillii
tipte oldugu ve en sik izlenen iist ucun kese
seklinde sonlandig: alt ucun trakea ile fis-
tillize oldugu atrezi tipinin %85 gibi yiiksek
oranda goriildiigii ve ikinci siklikta ise fistiil
izlenmeyen alt ve iist ucunun kér sonlandigt
atrezi tipinin goruldiigi belirtilmektedir
(1,2). 17 olgumuzun 141 (%82.3) o6zofagus
st ug kese seklinde alt ug trakea ile fistiillii
tipte olup, 3 olgumuz (%17.7) alt ve st ucu-
nun kese seklinde sonlandig: fistiilsiiz at-
rezi tipinde izlenmistir.

Yaymlarda dogustan anomalilerin eslik
ettigi olgularin diisitk dogum agirlikli olma
egiliminde oldugu belirtilmistir(4.5). 17 ol-
gumuzdan 5'i gebelik yasma goére disiik
dogum agirligina sahip olup 2'sine VATER
kompleksi, 1'ine holoprosensefali (serebral
hemisferlerin ayrilma kusuru) 1'ine Prune
Belly (kuru erik benzeri karin) Sendromu ve
l'ine ise sol bobrek iireter aplazisi gibi
onemli dogustan anomaliler eslik etmek-
tedir.

Yayinlarda OA'sine eslik eden dogustan
anomali goriilme oraru klinik serilerde %40-
50 diizeyinde verilmekte olup(1,2) 17 ol-
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guluk yenidogan otopsi serimizde 11 olguda
eslik eden anomali orani %64.7 iken, 3 ol-
guda (%17.6) hafif GIS anomalisi (diverhikiil,
aberan roku) 3 olguda ise (%17.6) hic bir
anomali saptamadik. Olgu grubumuzun
otopsi serisi olmas: nedeni ile yiiksek oranda
dogumsal anomali saptadifimizi digii-
nuyoruz.

OA'leri, sendromlarin, kromozom bo-
zukluklarinin  bir bileseni olabilir.(4,7)
Ozofagus atrezili 17 yenidogan otopsimizde
2 VATER kompleksi, 1 Prune-Belly (kuru
erik benzeri karin) sendromu ve 1 Polispleni
sendromu olmak {izere 4 sendrom sap-
tanmaistir.

Ziirih gurubunun 42 olguluk ve Liverpol
gurubunun 75 olguluk 6zofagus atrezi se-
rilerinde sirastyla %52 ve %39 oraninda KVS
anomalisi saptamislardir(4,7), en sik gorii-
len anomalinin PDA, VSD ve ASD oldugu
bildirilmis olup(4) sistem anomalileri agi-
sindan baktigimizda 4 olgumuzda (%36)
KVS anomalisi saptadik ve 2'si karmasik
anomali iken 1'inde VSD+ASD digerinden
ASD izlendi. - Serimizde KVS anomalisi li-
teratiirde daha diisiik oranda goriilmiistiir.

75 olguluk Liverpol serisinde %17 ora-
ninda anorektal anomali rapor edilmistir(4).
Anomalilerin eslik ettigi 11 olgumuzun 4
iinde (%36) anal atrezi, 1'inde malrotasyon
saptadik. Serimizde anal atrezi orami bir
miktar yiiksek bulunmustur. Bu nedenle
anal atrezi goriilen olgularda O6zofagus at-
resinin mutlaka akilda tutulmas: ve
arastifilmas: gerektigini bu olgularmn erken
taru ile prognozun iyilestirilmesi acisindan
onemli oldugunu diisiinmekteyiz.

Liverpool'un 75 olguluk, Zirih'in 25 ol-
guluk serilerinde %28 oraninda genitoiiriner
sistem anomalisi eslik ettigi bildirilmistir.
Atwell ve Beart otopsi serisinde %37
oranunda iist iiriner sistem anomalisi rapor
etmis ve OA olgularmm rutin pyelogram
uygulamast ile bébrek anomalileri saptama
sansmin artacagim belirtmislerdir(4). Ge-
nitoliriner sistem agisindan baktigimizda 2
olgu tek tarafli bobrek ve tireter aplazisi, 1
olgu kistik renal displazi ve 1 olgu at nal
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bobrek olmak {izere 4 olguda (%36) iiriner
sistem anomalisi saptadik. Atwell ve
Beart'm serisine uyan oranda bobrek pa-
tolojisi saptamamizin nedeninin otopsi ol-
gularmi degerlendirmis olmamiza bagh
bulundugunu diigtiniiyoruz.

Liverpol gurubunun 75 olguluk serisinde
%322 oraninda iskelet sistemi anomalisi rapor
edilmistir(4). 11 olgumuzun 3 tine (%27) is-
kelet sistemi anomalisi (radyal aplazi, po-
lidaktili ve vertebral anomali) eslik etmekte
olup dizimiz ile uyumludur. '

Zirih gurubunun serisinde 4 santral sinir
sistemi anomalisi rapor edilmistir(4). Se-
rimizde 1 olguda holoprosensefali, siklopi,
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burun ve kulak aplazisinin izlendigi agir bir
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