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Sitriilinemi Hastasinda Meckel Divertikiil Perforasyonu
Swallowing Meckel Diverticulum Perforation in a Citrulinnemia Patient

Bartu Badak, Necdet Fatih Yasar, Enver Ihtiyar
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Ozet: Sitriilinemi, argininosiiksinik asit sentetaz eksikliginin neden oldugu iire siklus bozukluklarindan
birisidir. Nadir goriiliir ve otozomal resesif gegislidir. Kusma, karin agrisi, beslenme gii¢liigii, uykuya
egilim, apne, hipotoni, stupor ve komaya kadar ilerleyebilen ve 6liimle sonuglanabilen bir hastaliktir.
Meckel divertikiilii; omfalomezenterik kanalin kapanmamasindan kaynaklanan gastrointestinal sistemin
en sik goriilen konjenital anomalisidir. Nadir olarak radyolojik goriintiileme ve laparotomi esnasinda
saptanabilmektedir. Sadece komplikasyon gelistiginde bulgu vermektedir. Biz burada sitriilinemi hastasi
oldugu bilinen meckel divertikiil perforasyonu olgusunu ele aldik.
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Abstract: Citrullinemia is one of the urea cycle disorders, caused by argininosuccinic acid synthetase
deficiency. It’s rarely seen and autonomic recessive disorder. Citrullinemia presents a fatal course with
vomiting, stomachache, feding difficulty, lethargy, apnea, hypotonia, stupor and coma.

Meckel’s diverticulum results from incomplete closure of the omphalomesenteric duct and is the most
common congenital anomaly of the gastrointestinal system. It could be found rarely by radiodiagnostic
investigations or during laparotomy. It can be symptomatic only when a complication develops. We
report a citrullinemia patient with meckel diverticulum perforation.
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1. Giris

Yenidogan déneminde baslayan {ire dongiisii
bozukluklarindan biri olan sitriilinemi;
arjininosiiksinik asid sentetaz enzim eksikligi ,
iire siklus bozukluklarinin en agir formudur
(1). Nadir gorillen otozomal resesif bir
hastaliktir(2). Yenidogan doneminde 6limciil
hastalik tablosundan c¢ocukluk c¢ag1 ve
eriskinlerde hafif bulgulara kadar degisen
farkli klinik tablolarla karsimiza ¢ikmaktadir
(3). Tanis1 amonyak, sitriillin, glutamin ve
orotik asit diizeylerinin kan, plazma ve
idrardaki degerlerindeki artis1 ile konmaktadir

(4).

Meckel divertikiilii ise omfalomezenterik
kanalin ~ kapanmamasindan  kaynaklanan
gastrointestinal sistemin en sik goriilen

konjenital anomalisidir(5). Meckel divertikiilii
bir ileum ansinin antimezenterik kismina
yerlesen ve bagirsak katlarmin tamamini
igeren gergek divertikiildiir(6).
Gastrointestinal sistemin en sik goriilen
dogumsal anomalisidir(7). Tanis1 genellikle
radyolojik  goriintiileme esnasinda veya
laparotomi esnasinda tesadiifi olarak saptanan
meckel divertikiili  tikaniklik, kanama,
divertikiilit, invajinasyon ve perforasyon gibi
komplikasyonlar gelismedigi takdirde
semptomsuz olarak seyreder(8).

Bu sunumda biz karin agrist1 nedenli acil
servise bagvuran ve sitriilinemi hastasi oldugu
bilinen hastanin operasyona alinmasi ve
eksplorasyon  bulgusu  olarak  meckel

divertikiil ~ perforasyonu edilmesi

vakasini sunduk.

tespit

2. Olgu

22 yasinda erkek hasta karin agrisi nedenli
acil servise bagvurdu. Hastanin yapilan
muayenesinde sag alt kadranda hassasiyet,
defans ve rebound pozitif olmasi, beyaz kiire
degerinin 15200 saptanmasi ve etyolojiye
yonelik yapilan tiim abdomen ultrasonografi
incelemede sag alt kadranda ¢ekumdan ¢ikan
proksimal ¢apt 6 mm Olgiilen apendiks
izlenmesi lizerine hasta operasyona hazirlandi.
Hastadan alinan anamnezde hastanin karin
agrilarmin yaklasik 5 yi1ldir mevcut oldugu ve
son 1 haftada siddetlenmesi iizerine acil
servise basvurdugu anlagildi.  Hastanin
sitrilinemi hastas1 oldugu alman d&ykide
Ogrenildi. Tedavi olarak sodyum benzoat ve
arjinin tedavisi almaktaydi. Operasyona alinan
hastaya yapilan eksplorasyonda apendiks
dokusunun normal oldugu ancak ileogekal
valve yaklasik 40 cm mesafe uzaklikta meckel
divertikiil ~perforasyonu mevcut oldugu
goriildii. Divertikiil tabanmin dar olmasi
sebepli (0,7cm) hastaya ileum divertikiil
taban1 wedge rezeksiyon ve primer onarim
islemleri uygulandi. Ameliyat sonrasi ¢ocuk
metabolizma hastaliklar1  bolimii ile de
konsulte edilen hasta 3. giinde sifa ile taburcu
edildi.

Resim 1. Meckel divertikiilii
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Resim 2. Perfore alan

3. Tartisma

1962 yilinda Mc Murray ve arkadaslar
tarafindan tanimlanan sitriillinemi
argininosiiksinik asit sentetaz eksikligine bagl
olarak iire metabolizmasindaki bozuklugun
yol agtig1 otozomal resesif gegisli dogumsal
acil  medikal  tedavi  gerektiren  bir
hastaliktir(9). Enzim anormalliklerine gore
veya baslangi¢c donemlerine gore iicer klinik
formda incelenmektedir. Baslangic donemi
siniflamas1 neonatal, infantil ve eriskin donem
olarak  smiflanirken, enzim anormallik
smiflamast kinetik bozukluk, azalmig enzim
diizeyi ve Olciilemeyen diizeyde enzim olmak
lizere ii¢ gruba ayrilir(10). Otozomal resesif
gecis Ozellikleri gosteren bu hastaliga ASSI
ve SLC25A13 gen mutasyonlarinin sebep
oldugu soylenmektedir(1). Neonatal formu
¢ok nadir goriilmekle beraber akut ataklarla
6liime sebep olabilmektedir. Sitriilinemi diger
enzim defektlerinden azalmis arjinin diizeyleri
ve belirgin olarak azalmis sitriilin seviyeleri
ile ayrilir(1). Neonatal formda akut
prezentasyon dogumla beraber ilk saatlerde
veya ilk birka¢ giinde progresif norolojik
defisitlerle kendini  gosterir.  Sitriilinemi
semptomlar1 neonatal donemdeki septisemi
veya iskemik ensefalopati semptomlar1 ile
karisabilmektedir. Prognoz tamamen erken
tan1 ve tedaviye bagimhdir. Erken tan1 hayat
kurtarici  olabilmektedir. Ayirict  tanida
ozellikle metabolik tetkikler ( idrar organik
asit analizi, idrar ve plazma aminoasit
analizleri) Oonem tasimaktadir(12). Koryonik
doku ve aminoasit kiiltlirlerinde ASS
aktivitesinin Ol¢lilmesiyle hastaligin prenatal
tanist konulabilir(9). Komplikasyonlar
serebral 0dem, artmis intrakranial basing
artis1, herniasyon ve hiperamonyemiye bagl
koma olarak go6ze ¢arpmaktadir(12). Bu

hastalara uzun dénemde diisiik proteinli diyet
ve ajinin destegi verilmelidir(13).

Meckel divertikiilii ise omfalomezenterik
kanalin ~ kapanmamasindan  kaynaklanan
gastrointestinal sistemin en sik goriilen
konjenital  anomalisidir. ~ Nadir  olarak
radyolojik  goriintileme ve  laparotomi
esnasinda saptanabilmektedir. Sadece
komplikasyon gelistiginde bulgu vermektedir.
Meckel divertikiiliiniin yaygin bir adi da
‘ikiler hastalig1’dir. Ciinkii toplumda goriilme
orani yaklasik %2’dir ve erkek/kiz orani 2:1
olarak belirtilmektedir. Yerlesim yeri siklikla
ileogekal valvden 2 feet proksimaldedir.
Genellikle gastrik ve pankreatik olarak 2

heterotipik  doku  igerir.  Kanama ve
perforasyon gibi 2 biiyilk komplikasyonu
vardir(14). Meckel divertikiilii ileumda

antimezenterik yiizdedir ve barsak katlarinin
tamamini icerdigi i¢in gergek divertikiil olarak

tanimlanmaktadir. Kanama, perforasyon,
tikaniklik ve divertikiilit baslica
komplikasyonlaridir(15). Tamsinda  direkt

grafiler, abdomen ultrasonografi, bilgisayarh
tomografi ve sintigrafi gibi goriintiileme
yontemleri kullanilabilse de gercekte tani
cogunlukla karm agrist etyolojisi ile opere

edilen  hastalarda  rastlantisal olarak
konulmaktadir(16).  Bizim  sundugumuz
vakada da karin agris1 etyolosisi, akut

apandisit siiphesi ile opere edilen hastada
eksplorasyon esnasinda rastlantisal olarak
karsilagilan meckel divertikiil perforasyonu
tablosu mevcuttu. Hastanin sitriillinemi hastasi
olmasi sebebi ile karin agrisi, bulanti kusma
gibi dispeptik sikayetlerin varligi onceki 5
yillik siirecte siklikla mevcuttu.
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4. Sonuc¢

Metabolik hastalar da dahil olmak tizere
dispeptik sikayetleri olan hastalarda meckel

divertikiil olgular1 kolaylikla atla-
nabilmektedir. Bu sebeple ayirici tamida
meckel divertikiili mutlaka g6z Oniinde

bulundurulmalidir.
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