
OEIS kompleksi omfalosel, mesane ekstrofisi, imper-
fore anüs ve spinal anomalilerden oluþan bir multisistem
malformasyonudur (1-3). Ýnsidansý 1/200,000-400,000
arasýndadýr (1,3). Lee ve ark. (2) insidansýn daha yüksek
olabileceðini, zira birçok olgunun sadece omfalosel olarak
eksik taný aldýðýný iddia etmiþlerdir.

Ýlk olarak Carey ve ark. (1) 1978 yýlýnda omfalosel,
kloakal ekstrofi, imperfore anüs ve spinal defekt kombi-
nasyonuna OEIS kompleksi adýný vermiþlerdir.

Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, mono-

genik, multifaktöryel veya çevresel etkenlerin sorumlu ola-
bileceði belirtilmiþtir (3). Maternal diabetes mellitus ile
prenatal diazepam ve hidantoin kullanýmý da suçlanan
etkenler arasýndadýr (3,4).

Literatürde yüzden fazla OEIS kompleksi olan vaka
bildirildiði halde, prenatal dönemde prospektif olarak tanýsý
konulan olgu sayýsý fazla deðildir (5). Gebelikte yüksek ma-
ternal serum alfa-feto protein (AFP) seviyelerinin bulunmasý
OEIS kompleksinin tanýsýný kolaylaþtýrmaktadýr. Prenatal
tanýda maternal serum AFP düzeyi kadar ultrasonografinin
de önemi büyüktür. Birinci trimesterde OEIS kompleksi ile
ilgili olabilecek sonografik bulgulara deðinilmesine raðmen
taný genellikle 2. trimesterden itibaren konulabilmektedir
(5).

Ýkinci trimesterde ultrasonografide omfalosel ve spina
bifida tespit edilen, mesanesi izlenemeyen ve bu bulgulara
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Materyel ve Metod: Bu çalýþmada, ikinci trimesterde ultra-
sononografide omfalosel, spina bifida tespit edilen, fakat
mesanesi izlenemeyen ve bu bulgulara otopsi sonrasý
mesane ekstrofisi ve imperfore anüs eklenmesi üzerine OEIS
kompleks tanýsý konan bir vaka sunulmaktadýr.

Sonuç: OEIS Kompleksi, omfalosel, mesane ekstrofisi, imperfore
anüs ve spinal defekt kombinasyonu olan bir malformasyon-
dur. Oldukça nadir olan bu patoloji 200,000-400,000 gebe-
likte bir görülmektedir.
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Summary
Objective: The aim of this study is to present a case of omphalo-

cele- vesical extrophy -imperforate anus-spinal defect
(OEIS) complex.

Institution: University of Trakya, Faculty of Medicine,
Department of Obstetrics and Gynecology, Edirne. 

Materials and Methods: Second trimester ultrasonographic stud-
ies showed omphalocele and spina bifida. Also, urinary blad-
der was not visible. Extrophy of the bladder and imperforate
anus were found in autopsy studies. According to ultra-
sonography and autopsy findings, the diagnosis of OEIS
complex was established.

Result: OEIS complex is a malformation comprising omphalo-
cele, extrophy of the bladder, imperforate anus and spinal de-
fect. This pathology is a rare malformation that occurs in 1
of 200,000 to 400,000 pregnancies.

Key Words: OEIS complex, Omphalocele, Bladder extrophy,
Spinal defect, Prenatal diagnosis
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otopsi sonrasý mesane ekstrofisi ve imperfore anüs eklen-
mesi üzerine OEIS kompleks tanýsý konan bir vaka bu
çalýþmada sunulmaktadýr.

Olgu

32 yaþýnda, gravida 3, para 1 olan hasta, ultrasono-
grafide omfalosel tespit edilmesi üzerine ileri deðer-
lendirme için hastanemize sevk edildi. Özgeçmiþinde bir
özellik yoktu. Maternal serum AFP düzeyi incelemesinin,
olgunun hekime ilk müracaat tarihinin bu inceleme için geç
olmasý nedeniyle yapýlamamýþ olduðu öðrenildi.

Menstrüel yaþa göre 23 haftalýk gebeliði olan hastaya
ultrasonografik deðerlendirme yapýldý. Biparietal çap ve
femur uzunluðu, menstrüel yaþ ile uyumlu bulunurken,
büyük olan omfalosel nedeniyle karýn çevresi ölçülemedi.
Batýn ön duvarýnda membranla örtülü kese içerisinde
barsak anslarý ve karaciðer izlenmekteydi (Þekil 1).
Amnion sývýsý miktarý ve her iki böbrek sonografik olarak
normal olmasýna raðmen mesane gözlenemedi.
Ultrasonografik olarak fetusun cinsiyeti tespit edilemedi.
Fetal baþýn ultrasonografik incelemesinde spina bifida için
spesifik olan muz ve limon belirtileri saptandý. Spinal
kanalýn incelenmesi sýrasýnda torakolomber ve sakral
spina bifida tespit edildi (Þekil 2). Prenatal olarak ilk plan-
da limb-body wall kompleksi ve buna eþlik eden spina bi-
fida olduðu düþünüldü. Bulgular hasta ile tartýþýlarak
gebeliðin sonlandýrýlmasýna karar verildi. Vajinal miso-
prostol indüksiyonu ile 750 gram aðýrlýðýnda non-viabl fe-
tus doðurtuldu.

Postmortem x-ray bulgularý: Torakolomber ve sakral
vertebralarda multipl formasyon anomalisi ve kapanma de-
fekti görüldü (Þekil 3).

Otopsi bulgularý: Umblikal ve infraumblikal yer-
leþimli geniþ bir karýn duvarý defekti mevcut olup, bu de-
fekti kapatan membranýn içinde karaciðer ve ince barsaklar
bulunmaktaydý. Torakolomber ve sakral vertebralarý içine
alan geniþ bir spina bifida olduðu gözlendi. Böbrekler nor-
mal olup, üreterler mesaneye açýlmaktaydý. Mesane ek-

strofisi mevcuttu. Rektum kör bir uç þeklinde sonlanmakta ve
imperfore anüs bulunmaktaydý. Dýþ genital organlar rudi-
menterdi. Gonad olarak intraabdominal yerleþimli testisler
izlendi. Toraks ve kalp doðal yapýya sahipti.

Þekil 1. Kalp seviyesinden yapýlan transvers kesitte spina bifida (ok)
ve omfalosel kesesi görülmektedir.

Þekil 2. Abdominal transvers kesitte spinal kanal defekti (ok) görün-
mektedir.

Þekil 3. AP grafide posterior elemanlarda kapanma defektleri ile alt
torakal vertebralarda formasyon anomalileri gözlenmektedir.
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Tartýþma

OEIS kompleksi omfalosel, mesane ekstrofisi, imper-
fore anüs ve spinal defektten oluþan ve oldukça nadir
görülen bir malformasyondur. Bununla birlikte bu kom-
pleks prenatal dönemde nöral tüp defekti veya omfalosel
gibi eksik tanýlar da almýþ olabilir (3,5).

Carey (1) mesane ekstrofisini OEIS kompleksinden
net bir þekilde ayýrmaktadýr. Buna raðmen bazý yazarlar
mevcut olan anomalilerin epispadiastan, mesane ekstrofi-
sine ve kloakal ekstrofiye kadar deðiþkenlik gösterebile-
ceðini savunmaktadýrlar (3). Kutzner ve ark. (5) OEIS
kompleksin mesane ekstrofisini içerdiðini söylemektedirler.
Lee ve ark. (2) da mesane ekstrofisini kloakal ekstrofinin
klasik tanýmý içine almaktadýrlar. Bizim olgumuzda da
prenatal dönemde ultrasonografi ile mesane gösterilemedi
ve otopside mesane ekstrofisi saptandý.

Embrional geliþimin yaklaþýk 29. gününde erken
kaudal mezodermin tek lokalize defekti þu olaylar sýrasýna
neden olabilir: 1- kloakal septasyonun yetmezliði
kloakanýn persistansýna neden olur ve rudimenter barsak
ve imperfore anüsle sonuçlanýr. 2- kloakal membran defek-
ti kloakal ekstrofiye, omfalosele ve pubik ramusun füzyon
yetmezliðine sebep olur. 3- lumbosakral somitin anormal
vertebraya kadar yükselmesi lumbosakral bölgede cilt ile
örtülü kitle ile sonuçlanýr (2,5).

OEIS kompleksinin sekonder bulgularý, dar toraks,
kifoskolyotik omurga, pes ekinovarus, genitoüriner anom-
aliler, vertebral segmentasyon defekti ve renal anomalil-
erdir.

OEIS kompleksi kardeþlerde tekrarlayabilir (2). Bu
durum otozomal resesif geçiþ, multifaktöryel etkenler ve
çevresel faktörlerle açýklanmaya çalýþýlmaktadýr (3).
Monozigotik ikizlerde dizigotik ikizlere göre daha yüksek
insidanstadýr, bu da genetik katkýyý düþündürmektedir
(2,3).

Prenatal erken tanýda maternal serum AFP düzeyi
önemlidir. Maternal serum AFP seviyesi nöral tüp defekti,
gastroþizis, omfalosel, kistik higroma, fetal ölüm, çoðul
gebelik, konjenital nefrozis ve abnormal plasentasyonlar ile
fetal ödeme yol açan durumlarda ve fetal yaþýn gerçek
hamilelik yaþýndan hatalý olarak küçük ölçüldüðü durum-
larda yüksek bulunmaktadýr (6). Bu nedenle prenatal taný-
da maternal serum AFP seviyesinin deðeri fazla olmakla
birlikte özellikle ultrasonografi ile kombinasyonu doðru
prenatal teþhise yönlendirecektir (7). Kloakal ekstrofinin
prenatal tanýsý, defektin büyüklüðüne de baðlý olmakla
birlikte hastanýn detaylý sonografik deðerlendirilmesine
baðlýdýr. Prenatal taný ultrasonografi ile mümkündür, fakat
kesin taný zordur (2). Bruch ve ark. (8) 11 vakadan sadece
dördünün prenatal ultrasonografi ile tanýndýðýný
bildirmiþlerdir. Kloakal ekstrofi için temel sonografik bul-
gular, geniþ orta hat infraumblikal anterior abdominal du-
var defekti, geniþ lumbosakral defekt ve mesanenin gö-
zlenememesidir (9). Ultrasonografik bulgular OEIS kom-

pleksinin diðer abdominal duvar defektlerinden (gas-
troþizis, amniotik bant sendromu, limb-body wall komplex)
ayýrt edilmesi için önemli bir taný aracý olmasýna raðmen
ultrasonografi ile ayýrýcý taný zor olabilmektedir (2).
OEIS kompleksi 2. trimesterden itibaren sonografik olarak
tanýnabilmektedir (5). Ýkinci trimesterde taný, gebeliðin
devamýna veya terminasyonuna karar vermek için uygun
zaman saðlar (5). Bizim olgumuzda prenatal ultrasono-
grafik taný 2. trimesterde konulmuþtur.

Kloakal ekstrofili infantýn prognozu deðiþkendir ve
strüktürel defektlerin ciddiyetine baðlýdýr (5). Bu neden-
lerle kloakal ekstrofili gebeliðin devamý ya da terminasy-
onu kararý, prenatal tanýda belirlenen strüktürel defektlerin
ciddiyetine göre verilmelidir. Nöral tüp defektlerinde ise
prognoz spinal defektin seviyesine ve defektin büyük-
lüðüne baðlýdýr. Bizim olgumuzda toraks vertebralarýndan
baþlayan (kalp seviyesinden itibaren) ve sakral bölgeye
kadar uzanan aðýr bir spina bifida mevcut idi. Ayrýca pre-
natal dönemde omfalosel tespit edilen olgularda diðer sis-
tem (özellikle kardiak anomalilerin) ve kromozom anom-
alilerinin birlikte olabileceði göz ardý edilmemelidir.

OEIS kompleksinin sonraki hamileliklerde tekrarlama
riski olduðu ve bir sonraki hamilelikte detaylý prenatal in-
celemenin gerekliliði olgulara vurgulanmalýdýr.
Nonsendromik nöral tüp defektlerinin tekrarlama riski,
perikonsepsiyonel folik asit suplementasyonu ile anlamlý
bir þekilde azalmakta veya tamamen ortadan kalkmakta
iken (10), böyle bir perikonsepsiyonel suplemantasyonun
OEIS kompleksi içinde yer alan spina bifidanýn tekrarlama
riskine etkisi kesin olarak bilinmemekle birlikte, tavsiye
edilmektedir (3).
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