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Mikrosefali, Cift Toplayici Uriner Sistem
ve Pilor Stenozu Birlikteligi Saptanan
Yenidogan Vakasi

A Case of Infantile Hypertrophic Pyloric Stenosis
with Microcephaly and
Double Collecting System

OZET infantil hipertrofik pilor stenozu; daha ¢ok erkek ¢ocuklarda goriilen ve pilor kas tabakasinda
kalinlagma sonucu gelisen 6nemli bir mide ¢ikis obstriiksiyonu sebebidir. Hastaligin karakteristik
bulgular safrasiz kusma, huzursuzluk, batin distansiyonu, hipokloremik metabolik alkaloz ve
dehidratasyondur. Semptomlar 6zellikle hayatin di¢iincii haftasinda ortaya ¢ikmakla birlikte, daha
erken donemde de goriilebilir. Hastalik &zellikle genitoiiriner sistem bagta olmak {izere
gastrointestinal, santral sinir sistemi ve kardiyak anomalilerle birlikte olabilmektedir. Pilor stenozu
ile birlikte siklig1 daha da artan idrar yolu enfeksiyonlar: hayatin bu doneminde benzer semptomlar
vererek tanida gii¢liikklere neden olabilmektedir. Bu yazida hayatin ikinci giiniinde kusma sikayeti
gelisen, postnatal dordiincii haftada infantil hipertrofik pilor stenozu tanisi alan ve cerrahi tedavi
uygulanan, izleminde cift toplayic1 sistem, besinci derece vezikotiretral reflii ve mikrosefali saptanan
bir hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: infantil hipertrofik pilor stenozu; idrar yolu enfeksiyonu;
tiriner sistem anomalileri; mikrosefali

ABSTRACT Infantile hypertrophic pyloric stenosis is an important gastric outlet obstruction as a
result of hypertrophy of circular pyloric muscle mostly seen in male infants. Typical symptoms are
non-bilious vomiting, unwellness, abdominal distention, hypochloremic metabolical alkalosis and
dehydration. Symptoms are specially seen in the postnatal third week but may also be seen at an
earlier time. Disease has been associated with congenital anomalies of the urinary, gastrointestinal,
central nervous system and cardiac system Cases must be distinguished from urinary infections.
The authors reported a case who developed vomiting in the second day of his life and diagnosed in-
fantile hypertrophic pyloric stenosis in the postnatal 4" week. Ramstedt pyloromyotomy is applied
and grade 5 vesicoureteral reflux, duplicate urinary tract and microcephaly were observed duruing
follow up.

Key Words: Pyloric stenosis, hypertrophic; urinary tract infections;
urogenital abnormalities; microcephaly
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- nfantil hipertrofik pilor stenozu (IHPS); pilor sirkiiler kas tabakasinda
hipertrofi sonucu gelisen ve hayatin ilk déneminde sik goriilen bir du-
rumdur.'? Hastalik dogumda normal olan ¢ocuklarda 6zellikle yagamin

ii¢linci haftasinda, mide ¢ikim obstriiksiyonu nedeni ile gelisen; safrasiz ya
da mukozal inflamasyona sekonder olarak ortaya ¢ikan hemorajiye bagh
kanl kusma, batin distansiyonu, hipokloremik metabolik alkaloz ve dehid-
ratasyon gelismesi ile karakterizedir.! Hastalarin %95’i postnatal 2-5. hafta
arasinda tan1 almaktadir. Ancak literatiirde ilk giinde tespit edilen olgular
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da bildirilmistir.? Hastalik genitoiiriner sistem, gas-
trointestinal sistem (GIS), santral sinir sistemi (SSS)
ve kardiyovaskiiler sistemi i¢ine alan bircok gene-
tik sendrom ve konjenital anomali ile birlikte ola-
bilmektedir.* Hastalarin %6’sinda diger sistemlere
ait anatomik defektler bulunmaktadir. Degisik ¢ca-
ligmalarda farkli sikliklar olmakla birlikte, her 5
hastanin 1’inde {iriner sistem anomalilerinin eglik
ettigi bildirilmigtir. Gerek pilor stenozunun kendi-
sinden gerekse de eslik eden genitoiiriner anoma-
lilerden dolay1 sikligi daha da artan idrar yolu
enfeksiyonlar: bu ddnemde benzer semptomlar ve-
rebilmektedir. Burada erken dénemde kusma sika-
yeti gelisen, postnatal 4. haftada IHPS tanisi alan,
izleminde cift toplayici sistem, 5. derece vezikoii-
retral refli (VUR) ve mikrosefali saptanan bir has-
ta sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

Otuz iki yasindaki annenin 2. gebeliginden mia-
dinda 3420 gr agirliginda dogan erkek bebegin do-
gumun 2. giiniinde 6zellikle beslenme sonrasi,
safrasiz kusma sikayeti gelistigi, bagvurdugu saglik
merkezinde izleme alinan hastanin, yakinmalari-
nin devam etmesi {izerine sepsis 6n tanisiyla teda-
olmamasi, kilo kayb:1 ve dehidratasyon gelismesi
nedeniyle postnatal 24. giinde hastanemize sevk
edildi. Hikayesinde ailede benzer durumun olma-
dig1 ve kusma sirasinda aralikli olarak kahverengi
nel durumu orta ve olduk¢a huzursuz olan olgunun
kalp tepe atim1 140/dk., solunum say1s: 44/dk., kol-
tuk alt1 atesi 37.1 °C olarak saptandi. Viicut agirh-
g1 3000 g (< 3 persentil), boy 54 cm (50-75
persentil), bag cevresi 32.5 cm (< 3 persentil) olan
hastada dogum kilosuna gore %12 agirlik kaybi tes-
pit edildi. Deri turgoru bozuk ve mukozalar kuru,
karaciger kot kavsinden 4 cm palpe edilen hastanin
diger sistem muayeneleri normal olarak degerlen-
dirildi. Laboratuvar incelemesinde hemoglobin
15.4 g/dL, beyaz kiire sayis1 27.100/mm?, platelet
say1s1 501.000/mm?, Na: 141 mEq/L saptandi. Gel-
digi merkezde siv1 tedavisi almis olan hastanin di-
ger laboratuvar tetkikleri normaldi ve akciger
grafisi olagan olarak degerlendirildi. Baglangicta
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alinan kan ve idrar kiiltiirlerinde iireme olmadi.
Ayakta batin grafisinde mide gaz gélgesinde genis-
leme saptanan hastanin ilk batin ultrasonografi
(USG) tetkikinde sol pelvikaliksiyel sistemde mini-
mal dilatasyon tespit edildi ve pilor stenozuna ait
olabilecek patolojik bulguya rastlanmadi (Resim 1).
Izleminde s1v1 tedavisi ile dehidratasyonu diizelen
hastanin safrasiz kusmasinin devam etmesi ve st
GIS obstriiksiyonu ekarte edilemedigi icin iist gas-
trointestinal sistem kontrasth tetkiki yapildi ve
ikinci kez yapilan USG tetkikinde serozadan sero-
zaya pilor kalinligi 6 mm olarak 6lciildii. Ust GIS
kontrastli tetkikte midenin olduke¢a distandii oldu-
gu, pilordan ¢izgi seklinde kontrast madde gegisi
(ray belirtisi) saptand: (Resim 2). Pediatrik cerrahi
tarafindan THPS 6n tanisi ile opere edilen hastaya,
Ramstedt piloromiyotomi operasyonu uygulandi.
Operasyon sonrasi kusma sikayeti gerileyen hasta-
nin yapilan voiding sistoiiretrogramda solda 5. de-
rece vezikotiretral reflii ve sintigrafide ise solda ¢ift
toplayici sistem olarak degerlendirilen goriiniim
saptandi. Izleminde ek komplikasyonu olmayan
hasta takibinin 2. ayinda ve viicut agirlig1 4100 g
(3-10 persentil), bas cevresi 24 cm (< 3 persen-
til)’dir. Idrar yolu enfeksiyonu agisindan profilak-
tik antibiyotik tedavisi alan hastanin, baslangicta

RESIM 1: Olgunun bagvuru anindaki ayakta direk batin grafisi.
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RESIM 2: Olgunun basvuru anindaki iist gastrointestinal sistem kontrastl
tetkiki.

tespit edilen mikrosefalisi devam etmektedir ve 6n
fontaneli agik olup, norolojik gelisimi normaldir.
TORCH grubu enfeksiyon markirlar1 negatif, no-
rolojik gelisimi, direkt kafa grafileri ve kranial USG
tetkiki normal olan hasta bu agidan takip altinda-
dir. Hasta, cift tireter ve VUR nedeni ile operasyon
acisindan takip edilmektedir.

I TARTISMA

[HPS’de %6-33 oraninda kardiyak, SSS, gastroin-
testinal ve genitoiiriner anomalileri eslik edebil-
mektedir> Bidair ve ark. tarafindan yapilan
aragtirmada 1160 THPS olgusu incelenmis ve bun-
larin %6’sinda diger sistemlere ait anatomik ano-
maliler saptanmigtir.’> Bu olgularin %47’sinde
ekstremite ya da herni defekti, %16’sinda SSS ano-
malileri, %13’tinde GIS anomalileri, %11’inde kar-
diyak anomaliler, %10 unda ise yarik damak veya
dudak defektinin oldugu bildirilmistir. IHPS’ye es-
lik eden {iiriner sistem anomalileri ise degisik calig-
malarda %1.4-20.6 arasinda bildirilmektedir.>”

Literatiirde IHPS ve eslik eden iiriner sistem
anomalileri ile ilgili az sayida ¢alisma bulunmakta-
dir ve bu caligmalarda tiriner sistem anomalileri ve
enfeksiyonlarinin sikliginin, IHPS de normal popii-
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lasyondan daha sik ya da benzer siklikta oldugu be-
lirtilmektedir.># Tablo 1’de literatiirdeki [HPS ve
eslik eden tiriner sistem anormalileri ile ilgili vaka
serileri goriilmektedir.”® Cascio ve ark. IHPS tanist
ile takip edilen ve tiriner USG yapilan 107 hastanin,
I’inde 1. derece hidronefroz, 2 tanesinde 2. derece
hidronefroz ve bir hastada da kii¢iik bobrek olmak
iizere toplam 4 (%4) hastada patoloji saptamiglar-
dir.’® Aym ¢aligmada diger konjenital anomaliler
%6 oraninda tespit edilmistir ve THPS de iiriner sis-
tem anomalileri i¢in rutin USG tetkikinin gerekli
olmadig1 savunulmustur. Yine Atwell ve ark. tara-
findan, THPS tanis1 alan 63 hastaya prospektif olarak
intravenoz pyelogram (IVP) yapilmis ve hastalarin
%21’inde major, %5’indede minor iirolojik anoma-
liler tespit edilmistir.® Ancak bu ¢aligmadaki sonug-
lara, 6zellikle pozisyon anomalilerini gostermede
IVP’nin USG’den daha duyarli olmasi nedeni ile
stipheli yaklagilmigtir. Ayrica USG ile tarama yapi-
lan diger caligmalarda 6zellikle renal skar ve hidro-
nefrozu gostermede tek basina USG tetkikinin
yetersiz kalabilecegi tizerinde de durulmusgtur.'
Nussinovitch ve ark. ise THPS nedeni ile opere edi-
len ve idrar kiiltiirii yapilan 285 hastay: retrospek-
tif olarak degerlendirmis ve driner sistem
enfeksiyonu prevalansini %2.8 olarak olarak sap-
tanmiglardir.!’ Normal yenidoganlarda beklenen
prevalanstan 20 kat fazla olarak rapor edilmistir.
Ayni ¢alismada, iiriner sistem enfeksiyonu saptanan
hastalarin %37.5’'inde iiriner sistem anomalisi tes-
pit edilmis ve IHPS tanis1 alan hastalarin iiriner en-

TABLO 1: Literatirde IHPS ve eslik eden Uriner sistem
anomalileri ile ilgili caligmalar.™

Yayin  Hasta Major USA Minér USA
Referans yih sayisi n % n %
Atwell ve ark.® 1981 63 13 21 5 8
Atwell ve ark.? 1981 232 6 3
Bidair ve ark. 7 1993 422 4 1 2 0.5
Fembach ve ark® 1993 126 5 4 5 4
Cascioveark.® 2005 107 - - 4 4

Major USA: Major triner sistem anomalileri (hipoplastik bébrek, vezikotiretral refli, Gift
toplayici sistem, megaiireter, renal agenezi, sekil anomalileri, pozisyon ya da rotasyon
anomalileri, tretropelvik bileske darlig, bilateral 2. derece hidronefroz, tek tarafli 3.-4.
derece hidronefroz).

Minér USA: Minér Griner sistem anomalileri (tek tarafli 1.-2. derece hidronefroz, kiigik
bébrek).
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feksiyon agisindan tetkik edilmeleri ve bu agidan
pozitif saptanan hastalarin da daha ileri incelemele-
re tabi tutulmas: gerektigi savunulmustur. Bizim
hastamizda da kusma yakinmas: ikinci giinde gelis-
migti. Kusmanin THPS ya da iiriner sistem anomali-
sine sekonder olarak gelisebilecek idrar yolu
enfeksiyonuna bagh olabilecegi diisiiniilmekle bir-
likte, bunlardan hangisine bagl oldugu baslangicta
tespit edilememistir. Ancak bize bagvurmadan 6n-
ce sepsis tanisi ile tedavisi edilmis olmas: ve buna
ragmen kusma yakinmasinin araliksiz devam etme-
si, erken déSnemde semptom veren IHPS'nu akla ge-
Ancak IHPS
semptomlarinin ne zaman bagladigini net olarak

tirmektedir. hastamizda
ayirt etmek miimkiin degildi. Literatiirde hayatin
ilk giiniinde THPS semptomu goésteren vaka da bil-
dirilmigtir.? Vakanin baglangic déneminde yapilan
iriner USG’sinde sol pelvikalisiyel dilatasyon sap-
tanmusg, ancak [HPS operasyonu sonrasi yapilan ile-
ri tetkiklerinde, solda 5. derece reflii ve ¢ift toplayici
sistem saptanmistir. Hasta bu yonden operasyon
acisindan takip edilmektedir.
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[HPS bircok sendromun bir komponenti ol-
makla birlikte izole konjenital anomalilerle birlik-
te de olabilmektedir.” THPS'nun SSS anomalileri ile
birlikteligi literatiirde bildirilmesine ragmen konu
ile ilgili az sayida ¢aligma vardir. Olgumuzda da
baslangicta tespit edilen benign mikrosefali devam
etmektedir. Olgu mevcut bulgularla bir sendroma
uymamaktadir. TORCH grubu enfeksiyon markir-
lar1 negatif, nérolojik gelisimi, direkt kafa grafileri
ve kranial USG tetkiki normal olan olgu bu agidan
takip edilmektedir.

Sonug olarak, postnatal 3. haftadan daha erken
dénemde klasik IHPS semptom ve bulgularin: ve-
ren vakalarda, THPS ayirici tanida diisiiniilmelidir.
USG, spesifite ve sensitivitesinin yiiksek olmasina
ragmen erken donemde ve kiiciik hastalarda yanls
negatif sonug verebilmektedir ve kisiye bagli olma-
s1 bir diger dezavantajidir. Klinik siiphenin devam
ettigi boyle durumlarda kontrasth tetkik tani koy-
durucudur. Tarama amacl tiriner USG tetkiki tar-
tismali olmakla birlikte, hastalar bu agidan da yakin
gozlemde tutulmalidir.
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