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1. GENEL BILGILER

Konjenital diyafragma hernisi (KDH), fetal hayatta diyafragma gelisimindeki
bir bozukluk sonucunda, abdominal organlarin diyafragmadaki olusan patolojik bir
acikliktan gegerek toraks boslugu igerisinde yer almasidir. Herniyasyon,
diyafragmanin posterolateralinde, lateral arkuat ligament anteriorunda lumbokostal
bileskedeki defektten gergeklesirse konjenital posterolateral diyafragma hernisi
(KPDH) veya diger adiyla Bochdalek hernisi adimi alir. Anatomik olarak,
herniyasyonun Morgagni (Larrey) araligindan gergeklestigi Morgagni hernisi,
0zofageal hiatustan gerceklestigi hiatus hernisi, nadir goriilen peritonoperikardiyal
herni de diyafragma hernilerinin diger alt tipleri olarak tanimlanir [1,2].

KPDH, epidemiyolojisi, embriyolojisi, anatomisi, fizyopatolojisi, klinik
bulgulari, tedavisi ve uzun donem sonuglari agisindan diger herni tiplerinden
tamamen ayr1 bir hastalik olup mortalite ve morbiditesinde iki tarafli pulmoner
hipoplazi ve bunun yol ag¢tig1 persistan pulmoner hipertansiyon (PHT) rol
oynamaktadir [3].

Son yillarda, yogun bakim kosullari, ventilatér destek tedavileri,
ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO), pulmoner hipertansiyon tedavisi
ile ilgili iyi yonde gelismeler olmasimna ragmen KPDH, klinisyenler igin ciddi bir
problem olmaya devam etmektedir. Tedavi kosullarinin iyilesmesi sagkalimi giderek
yiikseltmekte, oOte yandan riskli hastalarin yasatilabilmesi ile uzun doénemde

morbidite artmakta ve bu hastalarin yonetimi 6nem kazanmaktadir [4].

1.1. TARIHCE

Diyafragma hernisi, tanim olarak ele alindiginda ilk kez 1541 yilinda
Sennertus tarafindan bir travma vakasinda rapor edilmistir [5]. Sonrasinda 1579’da
Ambroise Pare tarafindan diyafragma hernisi gelisen iki travma vakasi bildirilmistir
[6]. Konjenital diyafragma hernisi ise ilk defa 1679°da yayinlanan Sepulchretum’da
rapor edilmis olup Lazare Riviere tarafindan eriskin bir hasta otopsisinde
gosterilmistir  [6]. 1754 yilinda McCaulay tarafindan yayinlanan bir yazida
yenidogan donemindeki KPDH klinigi anlatilmis, kaybedilen hastanin otopsisinin ise

konjenital posterolateral diyafragma hernisi ile uyumlu oldugu goriilmiistiir [7]. 1761



yilinda Giambattista Morgagni, diyafragma hernisinin pulmoner hipoplazi ile
iliskisinin olabilecegini belirtmistir. 1848’de Vincent Alexander Bochdalek, herninin
diyafragmanin posterolateralinde yer alan lumbokostal tiggendeki yirtilma sonucu
olustugunu iddia etmistir [6]. 1940°ta Ladd ve Gross yenidogan déneminde opere
ettikleri 16 hastadan olusan bir seri yaymlamislardir [6]. Bunu takip eden siiregte,

1980’lere dek erken cerrahi onarim kabul goren tedavi sekli olmaya devam etmistir.

1.2. EPIDEMIiYOLOJi

KPDH’nin sikligt degisik yayimlarda 1:1.200 ile 1:12.000 arasinda
degismektedir. Genis kontrollii randomize ¢alismalar ele alindiginda bu oran
yaklasik 1:2.107 ile 1:3.163 olarak verilebilir. Kasim 2014’te yayinlanan “Avrupa’da
Kayit Bazli Konjenital Diyafragma Hernisi Epidemiyolojisi” isimli ¢caligmada, 1980
ile 2009 yillar1 arasinda, tim sendromik bebekler, ¢cogul gebelikler ve teratojen
gestasyonel sendrom vakalari ¢ikarildiginda, 12.155.491 dogumdan 2.776 tanesinde
diyafragma hernisi saptandigi belirtilmistir. Bu oran yaklasik 2.3:10.000 olarak
degerlendirilebilir. Bu ¢caligmada erkek/kiz orani 1/0.69 olarak saptanmistir [8].

1.3. ETYOLOJi VE GENETIK

KPDH’nin etyolojisi bilinmemektedir. Diger embriyopatiler gibi, genetik
yatkinlik ve ¢evresel etkenlerin rol oynadigini diisiindiiren kanitlar artmaktadir. Bazi
farmakolojik ajanlar ve insektisitlerin deneysel olarak KPDH’ne yol agtigi
gosterilmistir. KPDH’li infantlarda vitamin A eksikligi bulgular1 olmasi ve nitrofen
ile olusan pulmoner hipoplazide vitamin A kullanimimnin diizeltici etkileri olusu,
retinoid bagmli hedef genlerde bozukluklar sonucu KPDH gelistigini
diistindiirmektedir [9]. Genetik agidan, KPDH’nin trizomi 13 ve trizomi 18 ile sik
goriildiigii bilinmektedir. KPDH, sporadik bir hastalik olup ailesel olan vakalar da
bildirilmistir. Birinci derece yakinlik olmasi durumunda goriilme sikligi yaklagik
%2’ye yiikselir [9]. Ote yandan, 5 monozigotik ikizde KPDH’nin incelendigi bir
yazida, ikizler arasinda KPDH agisindan konkordans goériilmemis olmasi, sonradan

gelisen bir mutasyon olabilecegini akla getirmektedir [6].



1.4. ESLIK EDEN ANOMALILER

Degisik caligmalarda belirtilen eslik eden anomali insidanslarinin %60’lara
ulagtigi bilinmektedir [6,10]. KPDH’li infantlarda, ekstremite ve kostovertebral
anomalileri iceren iskelet deformiteleri %32 oraninda saptanmistir. Kardiyak
anomaliler %24 oraninda goriilmiis olup bunlarin birgogu kardiyak atim yolunu
etkileyen ventrikiiler septal defekt, Fallot tetralojisi, bilyilik arter transpozisyonu, ¢ift
c¢ikimli sag ventrikiil ve aort koarktasyonu gibi anomalilerdir. Trakeobronsiyal
agacin anatomik bozukluklar1 da %18 oraninda goriilmekte olup konjenital trakeal
stenoz, trakeal bronglar ve trakeal trifurkasyon bunlardan bazilaridir. KPDH’nde 6l
dogumlar ele alindiginda; anensefali, hidrosefali, meningomyelosel ve ensefalosel
gibi noral tiip defektlerinin biiyiik oranda etkin oldugu goériilmistiir. Postnatal erken
KPDH’li bebek oliimlerinde en sik sebebin noral tiip defektleri oldugu
belirtilmektedir [9].

2014’te Avrupa genelini kapsayan ¢alismada 2.776 hastadan 784’iinde major
yapisal anomali saptanmis olup bu oran %28.2°ye karsilik gelmektedir. Bunlar
icerisinde kardiyak anomali siklig1 %14.3, tiriner anomali siklig1 %5.5, ekstremite
anomalisi siklig1 %5.5, sinir sistemi anomalilieri sikli§1 %4.8 oraninda saptanmistir
[8]. Toplamda, sendrom iligkisiz 2.776 KPDH’li hastadan 1.992 (%71.8)’sinde

anomali saptanmamustir [8].

1.5. EMBRiYOLOJi

1.5.1. DIYAFRAGMANIN GELISIMI

Saglikli bir insanin diyafragmasi1 embriyolojik olarak 4 komponentten
olusmaktadir:  Septum  transversumdan gelisen anterior santral tendon,
plevroperitoneal membranlardan gelisen dorsolateral bdliimler, G6zofageal
mezenterden gelisen dorsal kruslar, interkostal kas gruplarimin meydana getirdigi
muskuler parga [9,11]. Bu komponentlerin gelisimini tamamlayip plevroperitoneal
kanalin tiimiiyle kapanmasi intrauterin 8. haftaya dek stirer [9,11]. Sol taraf, sagdan
daha ge¢ kapanir. Muskularizasyon ise posthepatik mezenkimal dokudan (PHMD)
saglanmaktadir. Posterolateralde lomber ve kostal kas gruplarinin fiizyonu sirasinda,

arada lumbokostal {iggen olarak tanimlanan fibroz bir plevroperitoneal membran



boliimii belirir. Bu bolgede kas gruplarinin birlesmesinin tamamlanamayis1 ya da
yetersiz tamamlanis1 herniyasyon igin bir alan meydana gelmesine sebep olur [9].

Ote yandan ilk kez 1984’te Iritani yayinladig: bir yazida farelerde Nitrofen ile
olusturulan diyafragma hernisi modelinde, PHMD’daki bozuklugun pulmoner
hipoplaziye sekonder KPDH’ne sebep oldugunu, frenik sinir bulgularinin da bunu
destekledigini rapor etmistir [12]. Mayer ve ark. 2011’de nitrofen ile olusturulan
model c¢alismalarinda, PHMD nun gelisimindeki aksakligin erken evrede bir defekt
olusturdugunu ve baslangigta karacigerin herniye oldugunu gdstermislerdir. Bu
evrede plevroperitoneal kanalin acik, plevroperitoneal membran ve akcigerlerin
dogal oldugu goriilmiistiir. Karacigerin herniyasyonundan sonra, mide ve diger
organlarin daha ge¢ herniye oldugu goriilmistiir. Defekt biiyiikliigiiniin pulmoner
hipoplazinin derecesiyle iliskili oldugunu gdstermislerdir. Burdan hareketle,
PHMD’nun gelisimindeki bozuklugun defektin ana sebebi oldugunu ve pulmoner

hipoplazinin ise basiya sekonder gelistigini iddia etmislerdir [13].

1.5.2. AKCIGERLERIN GELIiSiMi

Insan akcigerlerinin gelisim siireci 5 asamada ele alimmaktadir. Bunlar:
Embriyonik (3.-6. hafta), psddoglandiiler (7.-16. hafta), kanalikiiler (17.-24. hafta) ,
sakkiiler (25.-40. hafta), alveolar donemlerdir (dogumdan itibaren).

KPDH’nde akcigerlerdeki degisikliklerin anlasilmasindaki gelismeler, kabul
edilebilir deneysel hayvan modelinin olmayist sebebiyle sinirhi kalmistir. Yeterli
intratorasik alan, normal akciger gelisimi i¢in 6n kosul olup fetal akciger sivisi ve

amniyotik sivi dinamigi diger faktorlerdir [9].

1.6. PATOLOJI

Diyafragmanin gelisim siirecinde torakal ve abdominal bosluklar heniiz
ayrilmamigken, intrauterin 6. haftada, intestinal organlar ve karacigerin hizl
biiylimesi sonucu olarak abdominal kavite vyetersiz kalir ve umbilikal kord
icerisinden fizyolojik herniyasyon gerceklesir [9,11]. Midgut kokenli bu yapilarin
rotasyonlarin1 gerceklestirmeleri ve abdomen igerisine geri doniisleri 10. haftada
tamamlanir [11]. Bu doniis sirasinda embriyolojik olarak plevroperitoneal kanalin

kapanmis olmasi gerekir. Eger, abdominal ve torakal bosluklar1 ayiran diyafragmanin



gelisimini tamamlamasinda bir bozukluk ya da eksiklik meydana gelirse ortaya ¢ikan
defektten abdominal organlar torakal bosluga gecer. Barsaklarin patolojik bu
yerlesimi, normal intestinal rotasyon ve fiksasyonu da engellemektedir [9].

Herni kesesi siklikla goriilmemekle birlikte, %10-15 hastada plevroperitoneal
membranin bir kalintis1 olarak goriilebilir [9].

Herni defekti %80-90 oraninda sol tarafta, %10-20 oraninda sag tarafta
yerlesmektedir. Bilateral diyafragma hernisi ise %1 oraninda goriilmektedir [6].

Klasik sol KPDH’nde defektin ¢ap1 2 cm ile 4 cm arasinda degismektedir.
Herniye olan organlar siklikla, karacigerin sol lobu, dalak ve hemen hemen tiim
gastrointestinal sistem (GIS) organlaridir. Mide siklikla herniye olur ve zaman zaman
gastrodzofageal bileskede obstriiksiyon ortaya ¢ikar. Bu obstriiksiyon, 6zofagusta
ektaziye sebep olur. Bazen bobrek de toraksa herniye olabilir. Sag KPDH’nde ise
abdominal organlar ile birlikte karacigerin sag lobunun biiyiik bir kism1 herniye
olabilir. Hepatik venlerin ektopik olarak sag atriuma agilabildigi gozlemlenmistir [9].
Bilateral KPDH ise ¢ok nadir olup hemen her zaman 6limciildiir.

Herniyasyona bagli pulmoner hipoplazi ipsilateral tarafta daha belirgin
olmakla birlikte her iki tarafta da akciger gelisimi koti yonde etkilenir [14,15].
Herniyasyonun oldugu donemde akciger gelisimi bronsiyal dallanma evresinde
oldugundan, KPDH’li hastalarin akcigerlerinde ana brons dallarinin tamami mevcut
olmasina ragmen distal bronsiyal dallanma sayisinda belirigin azalma goriilmektedir
[15]. Bunun disinda, KPDH’li hastalarin solunum yolu kas tabakasi kalinligi anlamli
sekilde artmig olarak saptanmustir [16]. Term KPDH hastalarinda her iki akcigerde
de saglikli alveolar yapmin normale gore az sayida oldugu gorilmistir [17].
Bununla birlikte, her iki akciger parankimi igerisinde de arteriyel dallanmada belirgin
azalma ortaya ¢ikmaktadir [17,18]. Hemen her ¢aptaki pulmoner arterlerde media ve
adventisyada duvar kalinlasmast mevcuttur. Buna bagli olarak, pulmoner
hipertansiyona belirgin yatkinlik vardir [9]. Benzer sekilde, bronkopulmoner

innervasyonda da defektlerin oldugu kanitlanmigtir [19].
1.7. PERSISTAN FETAL DOLASIM
Fetal dolasimda, diisiik O2 saturasyonuna bagli olarak pulmoner vaskiiler

rezistans yiiksektir. Dogumda, ilk nefes alis ile birlikte pulmoner vaskiiler rezistans

hizla diiser, pulmoner arterdeki kan akimi artar. KPDH’nde, dogumla birlikte



plesental kan akiminin kesilmesi ile aralikli olarak pulmoner rezistans yiikselir ve
pulmoner arter kan akimi azalir. Hipoksemi ile birlikte olan bu durum, Foramen
ovale ve Ductus arteriozus tizerinden periferik dolasima desatiire kan gegisine sebep
olur. Sagdan sola santlarla periferik dolasima gegen desatiire kan miktari artar ise sag
atriuma gelen ve akcigerlere pompalanan kanin satiirasyonu daha da diiser. Bu
hipoksik durumda, pulmoner vaskiiler rezistans daha da artar, pulmoner kan akimi
gittikce azalir, kanin oksijenizasyonu bozulur. Santlar agik kalmaya devam eder.
Ciddi ve ilerleyici bir solunumsal yetmezlik tablosu gelisir [9,20].

KPDH’li hastalarda pulmoner vaskiiler rezistansin yiiksek olmasinin
sebebinin akciger kesit alanindaki arteriyol yiizeyinin azlig1 ve pulmoner arterlerdeki

artmis muskularizasyon oldugu diistiniilmektedir [9].

1.8. TANI

Giiniimiizde, KPDH’nin tanis1 siklikla prenatal donemde konulabilmektedir.
Ote yandan, prenatal dénemde tamsi konulamayan hastalarda KPDH, pulmoner
hipoplazinin derecesine bagli olarak yenidogan déneminden eriskin yasa kadar genis

bir aralikta semptomatik hale gelebilir veya hi¢ tan1 almayabilir [6,9,21].

1.8.1. PRENATAL TANI

KPDH’nin tanis1 %40-%90 vakada ultrasonografi (USG) ile prenatal
donemde konulabilmektedir [9]. Prenatal USG ile ortalama tan1 haftasi 24. hafta olup
yayinlanan en erken KPDH tamis1 ise 11. haftada konulmustur [9,22].
Polihidramniyozun KPDH’li gebeliklerde %80’¢ kadar bildirildigi yaymlar
mevcuttur. Bunun sebebinin, mide herniyasyonuna sekonder ortaya c¢ikan
gastroozofageal bileskedeki katlant1 oldugu diistiniilmektedir [9].

USG, yapanin deneyimine, teknik kosullara ve bebegin pozisyonuna bagiml
olmasi nedeniyle yetersiz kalabilir. Bu gibi durumlarda, fetal manyetik rezonans

(MR) ve karyotip analizi incelemesi yapilmasi 6nerilmektedir [6,9].



1.8.2. POSTNATAL TANI

Dogum sonrasinda KPDH tanis1 alan bir bebekte solunumsal semptomlar,
pulmoner hipoplazinin derecesi ve buna sekonder pulmoner hipertansiyon klinigi ile
iliskili olarak degiskendir. ileri derecede etkilenmis bebekler siklikla ilk 24 saatte
semptomatik olurlar. Klasik olarak bu bebeklerde karin ¢okiiktiir, herniyasyonun
oldugu tarafta solunum sesi duyulamayabilir, barsak sesi alinabilir. Solunumsal
bulgular, siyanoz, tasipne, sternal ¢ekilmeler ve dispne olabilir. Bunun diginda sol
KPDH’nde kalp sesleri sagda duyulur. Dekstrokardisi ve solunum sikintis1 olan bir
bebekte aksi ispat edilene dek mutlaka KPDH diistiniilmelidir.

Radyolojik olarak &ncelikle mutlaka “babygram” cekilmelidir. Intestinal
anslarin toraks igerisinde yerlestigi goriilebilir. Gastrik fundus havasinin yeri veya
yerlestirilmis ise orogastrik tiiplin yeri degerlendirilir. KPDH tanis1 konulduktan
sonra eslik eden anomaliler arastirilmalidir. Ekokardiografi (EKO), tiriner ve kranyal
USG yapilmasi 6nerilmektedir [9].

KPDH’nde %10-20 hastada tan1 yenidogan doneminden sonra konur. Geg
donemde bagvuran KPDH hastalarinin insidansi degisik ¢alismalarda %2.6 ile %45.5
arasinda bildirilmektedir [23]. Ge¢ tan1 alan hastalarda, kronik akciger hastaliklari,

pndémoni, tansiyon gastrotoraks veya gastrik volvulus basvuru sebebi olabilir [9,23].

1.9. AYIRICI TANI

KPDH, bircok konjenital toraks hastalig1 ile karisabilir. Bunlarin basinda,
diyafragma evantrasyonu, Morgagni Hernisi, konjenital hiatal herni, konjenital kistik
akciger hastaliklari, pulmoner sekestrasyon, intratorasik GIS duplikasyonlari, primer

pulmoner agenezi ve hipoplazi gelir [6,9].

1.10. PROGNOSTIK FAKTORLER

KPDH ile ilgili genis patoloji spektrumu goz 6niine alindiginda; tedaviye yon
verecek ve yasamla bagdagmayan vakalar1 belirleyecek faktorler oldukca onemlidir
[6].

Cinsiyet: KPDH hastalarinda cinsiyet prognozda belirleyici degildir
[6,24,25].



Dogum Agirligi ve Dogum Anindaki Gestasyonel Yas: Bazi ¢aligmalarda
diisiik dogum tartis1 ve preterm dogumun kotii prognoz ile iliskisi oldugu belirtilse de
bazi ¢alismalarda bu durum kanitlanamamustir [6,25,26].

Apgar Skoru: Ozellikle 5. dakika skorunun diisiikliigii yiiksek mortalite ile
yakindan iligkili bulunmustur [6,25].

Semptomlarin Baslangi¢ Zamani: KPDH’nde semptomlar ne kadar erken

baslar ise prognoz o kadar kotiidiir [6,27].

1.10.1. ANATOMIK VERILER

Defekt Capi: Defekt capr ne kadar biiyiikse mortalite o kadar yiiksektir. Ayni
zamanda eslik eden anomaliler ve uzun dénem morbidite ile de iliskili oldugu
kanitlanmistir [25,28].

Herni Kesesi: Sirvide herni kesesinin 6nemi belirlenememistir. Bununla
birlikte, herni kesesi saptanan hastalarda ECMO ihtiyaci, mes ile onarim ihtiyaci,
entiibasyon siiresi, hastanede yatis siiresi agisindan prognoz daha iyidir [29].

Eslik Eden Anomaliler: Sagkalimda belirgin rol oynamaktadir. Ek anomalileri
olan hastalarda izole KPDH olan hastalara gére prognoz kétiidiir [6].

Herni Tarafi: Birkag ¢alisma disinda, tiim genis seri igeren ¢alismalarda herni
tarafinin prognozda etkili olmadig1 goriilmiistiir [6].

Mide Herniyasyonu: Tani aninda midenin toraksta olusunun kotii prognoz
gostergesi oldugu kabul edilse de bu durumun dogrulugunu desteklemeyen yayinlar

da mevcuttur [30,31].

1.10.2. RADYOLOJIK VERILER

Radyolojik degerlendirmeler ile ilgili de diger faktorler gibi bir¢ok calisma
yapilmigtir.

Prenatal Tani: 1990’larin baslarima dek, USG’de KPDH tanis1 koyulmasi,
Ozellikle 25. haftadan Once tam1 almis olmak koti prognoz  olarak
degerlendirilmekteydi. Son zamanlarda ise bu tespit degismis, tek basina KPDH
tanist koyulmasinin prognoz agisindan énem tasimadigi belirlenmistir [6,9,25,30].
Bunun sebebi olarak da USG’nin gebelikte rutin kullaniminin yayginlagmasi,

USG’deki teknolojik ilerlemeler ve yeni tedavi stratejileri gibi etkenler



gosterilmektedir. Ote yandan, geg¢miste kullanilan bircok bulgunun prognozdaki
anlamliligr tartismali hale gelmistir. Bunlar: Polihidramniyoz, karaciger veya
midenin toraksta olusu, sol kalpte gelisme geriligi, mediastinal deviyasyon,
akciger/total torakal alan oranmin distikligidiir [6].

Polihidramniyoz: Ge¢miste 6zellikle de eslik eden anomaliler ile birlikte sik
goriildiigiinden kotii prognoz gostergesi  olarak degerlendirilmekteydi. Yeni
yayinlarda bu kriter eskisi kadar degerli goriilmemektedir [6,9,30].

Karaciger Herniyasyonu ve Fetal Akciger-Bas Alan Orami (LHR: lung to
head ratio): Karacigerin herniyasyonu ve kontralateral akciger alaninin fetal bas
alanina oraninmi prognozu belirlemede kullanan merkezler olmakla birlikte bu
Kriterlerin anlamsiz oldugunu bildiren yazilar da mevcuttur
[6,24,26,31,32,33,34,35,36]. Bu merkezler tarafindan LHR<I olmasi1 kotii prognoz
olarak kabul edilmektedir. 2012°de yaymlanan bir yazida LHR<0.85 olan hastalarda
mortalitenin %2100 oldugu goriilmiistiir [37].

1.10.3. FiZYOLOJIK VERILER

En lyi Postduktal Parsiyel Oksijen Basinci (pO2): 100 mm Hg’nin iizerinde
ise iyi prognoza isaret ettigi soylenmektedir [6].

Ventilatuvar Indeks (VI): Tepe inspiriyum basinc1 (PIP) ile pozitif ekspiriyum
sonu basinc1 (PEEP) arasindaki farkin solunum hizi (RR) ile ¢arpimi sonucu elde
edilen degerdir. 1000’in altinda olusu iyi prognoz gosteresi olarak kabul edilir [9].

Modifiye Ventilatuvar Indeks (MVIi): PIP x RR x pCO2 (parsiyel
karbondioksit basinci) / 1000 formiiliiyle hesaplanir. Bu degerin 40’1n altinda oldugu
bebeklerde hayatta kalma orani %96 olarak belirtilmistir. MVI>80 olan bebeklerin
kaybedilecegini bildiren yayinlar da mevcuttur [9].

Sonug olarak, tiim bu verilerin elde edildigi calismalar degerlendirildiginde,
cok merkezli, iyi kontrollli, genis kapsamli ¢aligmalarla gilivenilirligi kanitlanmig
olan prognostik faktorler: Semptomlarin baslama siiresi, dogum kilosu, 5. dakikadaki
Apgar skoru, defektin ¢ap1 ve eslik eden kardiyak anomalinin varligidir. Herninin
tarafi da dahil olmak iizere, prognozda etkisi oldugu diisiiniilen yukaridakilerin
disindaki tiim veriler, tek merkezli c¢alismalarin sonuglart olup Kliniklerin

yaklagimlarina gore degiskenlik gostermektedir ve gegerlilikleri tartismalidir [6].



1.11. TEDAVI

Fitiklagmis igerigin boguldugu ender vakalar haricinde, KPDH cerrahi bir acil
degil, fizyolojik bir acildir. Hatta nadiren fitik tamirinden sonra solunumun mekanik
yonii bozulma egilimindedir. Aslinda, acil cerrahi sadece gereksiz degil, ayni
zamanda siklikla zararhidir. Ote yandan, ameliyat dncesi stabilizasyon déneminin
sonucu iyilestirdigi bilinmektedir. Stabilizasyon dénemi giinlerce siirebilir. Prematiir
vakalarda stabilizasyon siirecinin uzatilmasi, cerrahi risklerin azaltilmasi igin daha da
gerekli olabilir [6,38].

KPDH’nin dogum oncesi dénemde tani almasinin faydalarindan bir tanesi
dogumun Tigiincii basamak merkezde planlanabilmesidir. KPDH prenatal tani
aldiginda, postnatal resiisitasyonun sonuglarinin daha iyi oldugu bilinmektedir.
Herhangi bir obstetrik kontrendikasyon olmadik¢a vajinal dogum sezaryene tercih
edilir [6].

1.11.1. PREOPERATIF BAKIM

Hasta, eger ihtiya¢ dogarsa, dogum odasinda entiibe edilmelidir. Liimenli i¢
organlarin sisme riski nedeniyle entiibasyondan Once maske ile havalandirma
onlenmelidir. Nazal ya da oral gastrik bir tiip takilmalidir. Transkutanéz oksimetre
monitorleri ve varsa transkutanéz pO2 ve pCO2 monitorleri, preduktal ve postduktal
bolgelere  yerlestirilir.  Viicut 1sist  ve solunum  hizi  monitorleri  de
konumlandirilmalidir. En azindan yiiksek risk durumlarinda idrar sondasi
takilmalidir. Intravendz infiizyon hacimleri, pulmoner 6dem gelisme sansmi en aza
indirgemek icin dikkatle kontrol edilmelidir. Hem gram pozitif hem de gram negatif
bakterileri kapsayan proflaktik antibiyotikler siklikla uygulanir. Inotropik ajanlardan
miimkiin oldugunca kagimilmalidir. Ciinkii bu ilaglar, periferik vaskiiler rezistansi da
artirirlar. Bu durum pulmoner hipertansiyon ile birlikte - 6zellikle de bir miktar kalp
hipoplazisi da varsa - asir1 kardiyak yiiklemeye neden olabilir. Bu ilaglarin kullanimi
ka¢inilmaz oldugunda, birgok kisi Dobutamin, Amrinon veya Epinefrini, Dopamine
veya Norepinefrine tercih eder, ¢ilinkii eski ilaglar diisiik dozlarda pulmoner
vazodilatasyon yapabilir. Pulmoner vaskiiler yatagin asir1 hassas olmasi nedeniyle

bebege miidehaleleri ve gevre ile etkilesimi minimuma indirilmek gerekir [6].
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KPDH’li her yenidogana mutlaka EKO yapilmalidir. Fonksiyonel veya
yapisal bir kalp hastaligi tanimlanirsa, tedavisi KPDH tedavisi ile 6zenle koordine
edilmelidir. Genitotiriner ve kranial ultrasonografi, karyotip analizi gibi ek
incelemeler EKO’ye ek olarak tavsiye edilmektedir [6].

1990’larin basina kadar, KPDH tedavisinde yenidoganlar genellikle sedatize,
paralize ve hiperventile edildi, Sodyum Bikarbonat veya Trometamin ile sistemik
alkalinizasyon yapildi. Ne yazik ki bugiin bir¢cok merkez tarafindan halen uygulanan
bu strateji, iyatrojenik akciger hasariyla agikga iliskili bulunmustur. Postduktal kan
gaz1 degerlerini normallestirme girisimleri siklikla RR, inspire Oz fraksiyonu (FiOz),
PIP, PEEP ve ortalama hava yolu basinci (MAP) gibi ventilator parametrelerinde
artiglara neden olur. Bu durum da FiO2’nin yiiksek olusuna bagl oksijen toksisitesi,
akcigerlerde hiperdistansiyon ve barotravmada artisla sonuglanir [6,39].

KPDH’li yiiksek riskli yenidoganlara ilk olarak Wung ve arkadaslar
tarafindan oOnerilen yaklasimda, minimal sedasyon kullanilir, paralizi yapilmaz,
sistemik alkalinizasyon yapilmaz. Solunum miimkiinse akis senkronizasyonu altinda
basing destegi vasitasiyla, miimkiin olmadig1 zaman basit veya senkronize aralikli
zorunlu hacim vasitasiyla mekanik vantilator yardimiyla saglanir. Hiperventilasyon
olmaksizin hiperkarpniye izin verilir. Hastanin izlenmesi ¢ogunlukla preduktal kan
gazlart ile yapilir. Ventilator parametreleri, preduktal kan gazinda oksijen
saturasyonun %90 ve iizerinde tutulmasi i¢in gereken en asagi seviyede tutulur ve
postduktal kan gazinda yiiksek pCOz2 seviyelerine tolerans gosterilir. Genel olarak,
aralikli zorunlu solunum modunda ventilator parametreleri RR<40/dk, PIP ve PEEP
stirastyla 30 ve 5 cm H20’dan biiylik olmayacak sekilde ayarlanir. Bu yontem ile
yeterli oksijenasyon saglanamaz ise RR:100/dk PIP ve PEEP sirasiyla 20 ve 0 cm
H20 olacak sekilde diizenlenerek yiiksek frekansli aralikli zorunlu solunum modunda
ventilasyon saglanir. FiO2, agir preduktal hipoksemiyi 6nlemek i¢in miimkiin olan en
diisiik seviyede olmalidir. Yani metabolik asidoz yoksa preduktal kanda beyine ve
kalbe gidecek yeterli miktarda oksijen oldugu siirece diisikk postduktal pO2’ye ve
oksijen saturasyonuna tolerans gosterilir. pH kabul edilebilir seviyelerde oldugu
stirece her hasta hiperkapniyi tolere edebilir. Bu terapdtik stratejinin asil amaci,
muhtemelen eski geleneksel hiperventilasyon stratejisi kullanildiginda 6limiin en
yaygin nedeni olan barotravmanin énlenmesidir.

Pulmoner vaskiiler duyarliligin esigini yiikselten sedasyonun KPDH’ndeki

yararlarina ragmen, bu stratejide bebegin mekanik ventilatorii etkin sekilde aktif hale
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getirebilmesi i¢in sedasyonun ¢ok dikkatli kullanmasi gerekir. Hasta solunum hizini
ve solunum cihazindan gelen hava akisini kontrol edebildiginde, fonksiyonel rezidiiel
kapasiteden 6diin vermeksizin dakika hacmine katkida bulunabilir. Bu terapdtik

strateji sistemik alkalinizasyonun yan etkilerini de dnleyebilmektedir [6].

1.11.2. MEDIiKAL TEDAVIi

1.11.2.1. PULMONER VAZODILATORLER

Bunlara 6rnekler; Tolazolin, Nitrogliserin, Nitroprussid, Prostaglandin E1,
Prostaglandin D2, Prostasiklin, izoprenalin, Nifedipin, Sildenafil’dir. Biitiin bu
ilaclarin sagkalimda etkisinin gosterilememesi nedeniyle kullanimlar: terk edilmistir.
Yalnizca Sildenafil pulmoner hipertansiyon tedavisinde faydali oldugundan

Onerilmektedir [6].

1.11.2.2. NiTRIiK OKSIiT (NO)

Bilinen en giiglii se¢ici pulmoner vazodilator, endotrakeal yolla verilen nitrik
oksittir. NO2 yumusak kas gevsemesinin dogal bir mediatorii olup genelde kisa
siirede yarilanma Omrii nedeniyle lokal olarak etkindir. Inspirasyon havasinmn bir
parcasi olarak verilen inhale NO:z alveoler kapiller membrani difiizyon yoluyla
gecerek pulmoner arteriyollerin diiz kasinda siklik guanozin monofosfati (CGMP)
uyararak vazodilatasyon baslatir. Etkileri pulmoner vaskiilerlerle sinirhidir, ¢iinkii

hizla hemoglobin ile birleserek etkisizlesir [6].

1.11.2.3. SURFAKTAN

KPDH’li ¢ocuklarda, ekzojen endotrakeal siirfaktan uygulamasinin siirvi ve

morbiditeye pozitif yonde etkisi belirlenememistir [6].

1.11.2.4. PRENATAL KORTIKOSTEROID UYGULAMASI

Prenatal kortikosteroidlerin siirfaktan tiretimini arttirdigi bilinmektedir [6].
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1.11.2.5. ALTERNATIF VENTILASYON

Yiiksek Frekansli Osilasyonlu Ventilasyon (HFOV) alternatif ventilasyon
tekniklerinden biridir. Bu yontemde gaz degisimi difiizyonla gergeklesmektedir. Bir
calismada, 14-16 cm H20'dan yiiksek MAP degerlerinde ve 35 ila 45 cm H20 arasi
PIP uygulanan hastalarda HFOV kullanildiginda siirvinin iyilestigini gostermistir
[6,40].

1.11.2.6. ECMO

1980’lerin ortalarindan beri ekstrakorporeal yasam destegi KPDH’ndeki
standart terapdtik seceneklerin bir pargasi olmustur. ECMO pulmoner vaskiiler
hiperreaktivitenin bilesenini ortadan kaldirmaz, pulmoner arter ve arteriyollerin
uyumlulugunu arttirarak maksimum pulmoner yeniden yapilanma saglar ve ayni
zamanda barotravmayi azaltir.

Genel olarak, PIP ve PEEP 'in sirastyla 30 ve 5 cm H20’dan yiiksek olmasi
durumunda ve FiO2’nin en fazla 72 saat i¢inde %60 ya da daha diisiik bir seviyeye
diistirmenin miimkiin olmadig1 durumlarda ECMO kullanilabilir.

Bunlara ek olarak, siddetli pulmoner hipoplazili bebeklerde, bazi dis
merkezlerde dogum oncesi ekstrapartum tedavi olarak “EXIT - to - ECMO” iglemi

olarak adlandirilan dogum odasinda ECMO yapilabilmektedir [6].

1.11.3. CERRAHI TEDAVIi

Hastaya HFOV veya NO baslanmis ise islem sirasinda kesilmelerine gerek
yoktur; fakat inhale NO rediiksiyon sonrasi batin kapatilmasi sirasinda barsak
distansiyonuna neden olup islemi giiglestirebilir. ECMO, HFOV veya NO
kullanilmiyorsa, intraoperatif ventilasyonun en iyi sekli, diisiik basingh ve yiiksek
solunum hizinda, neonatal veya pediatrik ventilator ile yapilir. Konvansiyonel
anestezi ventilatorleri, ¢ok fazla 6lii alan igerdiginden KPDH hastalart i¢in uygun
degildir [6].

Hastaya supin pozisyonunda ve torakoabdominal bolge altina kiigiik bir
destek yerlestirilerek pozisyon verilir. Genellikle subkostal bir laparotomi tercih

edilir. Herni igeriginin rediiksiyonunda herni sol tarafta ise karaciger sol lob ve
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dalak, sag tarafta ise karaciger en son rediikte edilir. Her zaman kolayca
tamimlanamayan bir fitik kesesinin varhigi arastirilmalidir. Eger varsa fitik kesesi
diyaframdan ayrilmali ve en azindan kismen rezeke edilmelidir [6,9].

Mimkiin oldugunca, herni emilemeyen siitiirlerle primer onarilir. Primer
tamirin gergin olarak yapilmasi Onerilmez. Gerilimsiz birincil tamirin miimkiin
olmadigr durumlarda, karin veya torasik kas flebi, serbest fasya greftleri veya
yamalar Kkullanilabilir. Kullanilan teknige bakilmaksizin, diyafragmayi ¢ok diiz
birakmamaya, orta ve kiigiikk boy bir kubbe olusturmaya 6zen gosterilmelidir, aksi
takdirde gergin primer onarimdaki problemler yasanabilir. Arka diyafram rimi
saglam dikis i¢in yeterince bliyilikk olmadiginda dikisin alttaki kot boyunca
dolastirilmas1 uygun bir yontemdir. Diyafragmanin kapanmasindan hemen once,
plevral bosluga bir tiip yerlestirilebilir, torakal ya da abdominal duvardan disar
¢ikarilir ve sualti drenaja alinir [6].

Ek cerrahi miidahale olarak, KPDH vakalarinin ¢oguna eslik eden
malrotasyonu diizeltmek kliniklerin yaklasimlarina gore degisir. Bazi kaynaklar
malrotayona miidahaleyi onermemekteyken bazi merkezler ilk operasyonda rutin
olarak diizeltmektedirler. Cogu merkezde appendektomi rutin olarak yapilmaz. Karin
kapatmadaki zorluk, karin duvarinin parmaklar ile gerdirilmesi ve barsak gazinin
bosaltilmas1 yardimei olabilir [6,9].

Bazi merkezler ilave bir yontem olarak rutin gastrostomi 6nermekte olsa da
bu fikir i¢in kanita dayal1 bir destek bulunmamaktadir [6,9].

KPDH’nin minimal invaziv onarmminin kesin endikasyonlari, artilar1 ve

eksileri heniiz tam olarak aydinlatilamamustir [6].

1.11.4. POSTOPERATIF BAKIM

Preoperatif donemde tanimlanan mekanik ventilasyona yon veren ilkeler
postoperatif donemde de gecerlidir.

Herni tamirinden sonra bazi ¢ocuklar cabuk diizelse de, siklikla postoperatif
donemde solunum mekaniginin bozulmasi durumu vardir. EKO ile pulmoner
hipertansiyon, santlar ve ventrikiiler performans postoperatif donemde yeniden

degerlendirilmelidir [6,9].
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KPDH’li yenidoganlar, diger cerrahi hastaliklar1 olan yenidoganlardan daha
fazla uygunsuz antidiiiretik hormon salgilama ve asirt miktarda su tutma egilimi
gosterebilir [6]. Bu yilizden voliim yiiklenmesi konusunda titiz olunmalidir.

Bazen, intraabdominal basing, ameliyattan hemen sonraki donemde yiikselir.
Kiirar ile kas felci, karin i¢indeki basincin diismesine neden olabilir. Daha siddetli
vakalarda silo uygulamasi gerekebilir [6,9].

Toraks dreni kullanildiginda, dren siirekli olarak aspire edilmemeli, sadece

pasif su alt1 drenajinda ya da kapali tutulmalidir [6].

1.12. GEC SEMPTOMATIK OLAN KPDH

Geg prezantasyonlu KPDH, inkarserasyon ve strangulasyon riski, hatta ani
oliim riski nedeni ile klinik prezantasyon bulgularindan bagimsiz olarak miimkiin
olan en kisa siirede onarilmalidir. Bu vakalarda laparotomi hala tercih edilen bir
erisimdir. Bununla birlikte, herni igeriginin toraks i¢inde adezyonlar1 oldugundan
stiphelenildiginde torakotomi - yenidoganlara kiyasla - daha sik tercih edilmektedir.

Bazi vakalarda minimal invaziv erisim dogru se¢im olabilir [6].

1.13. UZUN DONEM SORUNLARI

KPDH’nde sagkalim iyilestikge morbidite oranlart da kotilesmektedir.
Hastalarin bir¢ogu multisistemik problemlerle karsilasmaktadir. Bu sorunlarin
multidisipliner ekip tarafindan takip edilmeleri gerekir. ECMO ihtiyaci olan
hastalarda bu sorun daha belirgin olarak goriilmektedir. Ayrica, bir¢ok seride
prostetik diyafragma tamiri ile ge¢ komplikasyonlar arasinda dogrudan bir iligki
vardir [6,9].

KPDH’nde sag kurtulanlarin en sik Kkarsilasilan sorunlarindan biri
gastroozofageal refliidiir (GER). Siklig1 %60-80’dir. Ancak sadece %20’sinin cerrahi
tedaviye ihtiyac1 vardir. Ozofagus motilitesi de genellikle anormaldir. Bazi serilerde
hastalarin tgte ikisinde oral beslenme giigliigii nedeni ile gastrik tiip ya da
gastrostomiye ihtiya¢ duyuldugu bildirilmistir. Bu komplikasyonlarin ¢ogu yasla
diizelme egilimindedir [6,9].

Bronkopulmoner displazi veya "kronik akciger hastaligi1", hastalarin 1/3-

2/3’tinde mevcuttur. Taburculuk sonrasi siirekli oksijen verilmesine ihtiyag
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duyulabilir. Bu ihtiyag bazen 2 yildan fazla siirebilir. Bazen ditiretikler,
bronkodilatorler veya steroidler bu hastalarda faydali olabilir. Yine ilk 3 yas igin
respiratuvar sinsisyal viriise (RSV) yonelik asilama siklikla 6nerilmektedir [6,9].

Alveollerin sayisi yas ile artmaya devam etse de KPDH’nde normal degerlere
ulagmamaktadir. Radyoizotopik pulmoner taramalar, genellikle hem ventilasyonda
hem de perfiizyon azalma gosterirler. Bunlara ragmen, pulmoner fonksiyon uzun
vadede normallesme gostermektedir. EKO ile tahmin edilen pulmoner arter basinci,
¢ogu cocukta zamanla normallesme egilimindedir. Bununla birlikte, eslik eden
kardiyak anomalileri olan hastalarda [Atriyal Septal Defekt (ASD), ventrikiiler septal
defekt (VSD), konotrunkal anomaliler gibi] mortalite izole KPDH’li hastalardan 3
kat daha ytiksektir [6,9].

KPDH’li fetiislerde serebral kan akim hizlar1 azalmis olarak gosterilmisse de,
genel kranyal ve serebral biiylime korunmaktadir. Genel olarak, KPDH’nde ECMO
alan hastalarda noérolojik komplikasyon insidansi, diger hastaliklardan dolayr ECMO
uygulanan bebeklerde goriilen komplikasyonlara nazaran yiiksek bulunmustur. Cogu
olguda bu tiir bozukluklar hafif veya orta derecededir. Siirekli oksijen tedavisi alan
ve gelisme geriligi olan ¢ocuklar ndrogelisimsel komplikasyonlara daha duyarh
goriinmektedir. Norogelisimsel retardasyonlar kaybolma egilimi gosterir. Okul
Oncesi yaslarda hastalarin néroislevsel bulgular1 ortalamaya uygun hale gelmektedir
[6,9].

Isitme kusurlar1 ve isitme cihazina duyulan ihtiya¢ ¢ocuklarin %20’sinde fark
edilmistir. Tahmini sebepleri ise, uzun siireli alkaloz, aminoglikozid kullanimi ve
yiiksek doz furosemid uygulamasidir. ECMO da bir risk faktoriidiir [6].

Toraks duvart gelisimi hastaligin kendisinden ve tedavisinden etkilenebilir.
Goriinlise gore akcigerlerin azalmis boyutunun bir sonucu olarak, ipsilateral torasik
boslugun hacmi azalabilir. Genel olarak, ¢ocuklarin {i¢te birine kadarinda toraks
duvar1 deformitesi, daha sik pektus ekskavatum ve torasik skolyoz vardir [6].

Farkli sistemlerde bagska komplikasyonlar da bildirilmistir. Intestinal
obstriiksiyon, en sik reoperasyon nedenlerinden biridir. En yaygin nedenleri
adezyonlar olup onu orta barsak volvulusu ve gastrik volvulus takip eder.
Vezikotireteral reflii, safra tagi, asemptomatik bobrek tasi, silotoraks, hipertrofik pilor
stenozu dahil olmak iizere KPDH ile baglantili olarak bir dizi baska hastalik
bildirilmistir [6].
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2. GIRIS VE AMAC

Konjenital posterolateral diyafragma hernisi, ilk tanimlandigindan bu yana
tedavi modalitesi ve sagkalim oranlar1 hizla degisiklik gosteren bir hastalik olmustur.
1900’1 yillarmin ortalarindan itibaren erken cerrahi onarim ana tedavi yontemi
olarak tanimlanmakta iken, daha sonra bu yaklasimin mortaliteyi arttiran énemli bir
etken oldugu belirlenmis ve hastaligin temel mortalite sebebinin pulmoner hipoplazi
ve sekonder pulmoner hipertansiyon oldugu anlasilmistir. Es zamanli olarak, gelisen
yogun bakim kosullart ve prenatal tani olanaklari ile sagkalim oranlar
yiikselmektedir. Kendine 6zgii medikal tedavi ve ventilasyon yaklagimlariyla, inhale
NO ve ECMO’nun kullanima girmesiyle mortalitenin %210’un altina inebildigi
bilinmektedir. Bu multidisipliner ve dinamik tedavi yaklagimi ile yiiksek riskli
hastalarin hayatta kalmalari miimkiin olmus ve ge¢ donemdeki yiiksek morbidite
Oonem kazanmustir.

Gegmiste de tanimlanan norolojik, kardiyolojik, ortopedik, solunumsal,
gastrointestinal ve diger sistemik sorunlarin goériilme siklig1 giderek artmaktadir. Bu
problemlerin saptanmasi, tedavisi ve takibi Oonemli bir sorun olarak karsimiza
¢ikmaya baglamistir.

Bu ¢alismadaki amag, klinigimizde KPDH nedeniyle 1 yas ve Oncesinde
opere olan hastalarda ge¢ donemde ortaya ¢ikan hastaliklarin ve sikliklarinin
saptanmasi, operasyon donemine ait bulgularin uzun donemde ortaya ¢ikan bu
patolojiler ile iliskisinin degerlendirilmesi, yenidogan donemi ve infantil dénemin

operasyon yasi agisindan uzun dénem sonuglarin degerlendirilmesidir.
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3. OLGULAR VE YONTEM

T.C. Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Dekanhig Klinik
Aragtirmalar Etik Kurulu tarafindan degerlendirilen geriye doniik ¢alismamiz igin
15.07.2016 tarih ve 257231 sayili etik kurul karar1 ile onay alindi.

1990 - 2016 yillar1 arasinda, KPDH tanistyla klinigimizde yatirilarak tedavi
edilen tiim hastalarin dosyalar1 incelendi. Ge¢ donemde sikga kullanilan spirometrik
incelemelerin giivenilirligini arttirmak amaciyla, caligmanin baglatildig: tarihte 8 yas
ve lizerinde olan hastalarin dosyalar1 degerlendirmeye alindi. Belirlenen amag
dogrultusunda, operasyon sirasinda 1 yas altinda olan ve son 1 yil igerisindeki saglik
durumlar1 ile ilgili verileri bulunan hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak
incelendi.

Hastalar, yenidogan doneminde opere olanlar ve infantil donemde opere
olanlar olarak iki ana gruba ayrildi. Geriye doniik olarak hastalarin dosyalari
incelendi; yas, cinsiyet, herni tarafi, prenatal tan1 durumu, prenatal polihidramniyoz
varligi, dogum haftasi, dogum kilosu, dogum sekli, hastalifin ortaya c¢ikis
semptomlar1 ve tan1 zamani, preoperatif ve postoperatif donemde entiibasyon ihtiyaci
ve siiresi, entiibe olan hastalarda MVI degerleri, operasyon anindaki yas, operasyon
prosediirli, perioperatif bulgular, herni kesesi varligi, herniye olan organlar, yatis
sliresince uygulanan medikal tedaviler, postoperatif yatis siiresi, postoperatif
donemde gecirilen operasyonlar, son kontrollerdeki viicut agirligi ve boy uzunlugu,
devam eden yakinmalar, fizik muayene bulgulari, takip sirasinda tani alan hastaliklar,
gastrointestinal sisteme, solunum sistemine, kardivaskiiler sisteme, kas-iskelet
sistemine, genitoiiriner sisteme Ve santral sinir sistemine ait yakinma ve bulgular
acisindan kayit altina alinms veriler degerlendirildi.

Hastalarin poliklinik kontrolii verilerinde, 2008’de “American Academy of
Paediatrics” tarafindan 6nerilen taburculuk sonrasi takip kriterleri dogrultusunda ve
klinik yakinmalara yonelik olarak endikasyonu belirlenen EKO, spirometri, direk
grafiler, USG’ler, bilgisayarli tomografi (BT) ve iist GIS pasaj grafileri incelendi
[41]. Bu incelemelerdeki veriler hastalarin es zamanli yakinmalar1 ve operasyon
donemindeki klinik verileri ile birlikte analiz edildi.

Yenidogan doneminde opere olan hastalar, entiibasyon ihtiyact ve MVI

degerlerine gore 2 grupta ele alindi. MVI<80 olan hastalar orta ve diisiik riskli,
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MVI1>80 olanlar ise yiiksek riskli grup baslhigi altinda ayr incelendi. Preoperatif
dénemde entiibasyon ihtiyac1 olmayan hastalar orta ve diisiik risk grubu igerisinde
degerlendirildi.

Hastalarin BT goriintiilemeleri, Pediyatrik Radyologlar ile yeniden
degerlendirildi. Klinik veriler 151ginda, bronsiyal dallanma yapisi, akcigerlerin
parankim bulgulari, havalanma paternleri ve uygun c¢alismalarda vaskiiler yapilar
degerlendirildi. Tiim tomografik seriler DICOM formatinda Osirix Lite 8.0.2 (Appler
Inc.) programina kaydedildi. Torakal bolgelerde aksiyel planda, her iki akciger igin
ayr1 ayr1 parankim alanlar1 (hilus diizeyinde bronkovaskiiler yapilar diglanarak) 8mm
kesit araligi ile kapali poligonlar olusturularak ilgilenilen alan olarak belirlendi (ROI:
Region of Interest). Isaretlenen Kkesitler arasindaki alanlar otomatik olarak
tamamlandi, 3 boyutlu demonstratif gériintiiler ve “cm®” cinsinden hacim degerleri
elde edildi. Bu veriler kendi aralarinda ve spirometrik 6l¢timlerle karsilastirildi.

Hastalarin spirometri verileri Pediatrik Gogilis Hastaliklar1 uzman ile yeniden
degerlendirildi. Tiim testler, son poliklinik kontrollerindeki klinik bulgular ve

radyolojik veriler ile birlikte tekrar yorumlandi.
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4. BULGULAR

4.1. DEMOGRAFIK OZELLIKLER

Belirlenen yas araligi dogrultusunda 1990 - 2008 yillar1 arasinda klinigimizde
KPDH tanisi ile yatarak tedavi géren 104 hastanin dosyasi incelendi. Bu hastalarin
84’1 yenidogan doneminde, 14’1 infantil donemde, 6’s1 ise bir yas sonrasi tani alan
hastalardi. Yenidogan déneminde tedavi goren hastalarin 44’{inlin yogun bakimdan
taburcu olamadan kaybedildigi goriildii, yenidogan donemi i¢in sagkalim %48 olarak
hesapland1. Infantil ¢ag ve sonrasinda opere olan 20 hastanin tamaminin postoperatif
donemde taburcu edildigi saptandi.

Hastalarin postoperatif donemdeki poliklinik kontolii verileri incelendiginde
yenidogan doneminde cerrahi uygulanip taburcu edilen 40 hastadan 13’{iniin
poliklinik kontollerine diizenli olarak geldigi goriildii. infantil dénemde tani alan
hastalardan yalnizca 3’ poliklinik kontrollerine devam etmekteydi.

Toplamda 16 hastanin dosyasi geriye doniik olarak degerlendirmeye alindi.
Calismaya dahil edilen hastalarda yas ortalamasi 13.1 (9-17yas) idi. Hastalarin 12’si
erkek, 4’1 kizdi; E/K orani 3/1 olarak bulundu. Calismaya alinan hastalarin sadece
bir tanesi sag KPDH tanili olup diger tiim hastalarda herni sol taraftaydi
(sag/sol:15/1).

DONEM YENIDOGAN INFANTIL
TARAF [N:13 (%81)] [N:3 (9619)]

SAG [N:1 (%6)] E:0 K:1 -

SOL [N:15 (%94)] E:11 K:1 E:l K:2

Tablo-1: Degerlendirmeye alinan hastalarda herni tarafi, cinsiyet, yas dagilimi

4.2. ETYOLOJI VE GENETIK

Higbir hastada tanimlanmis eslik eden sendrom bulunmamaktaydi. Hastalarin
antenatal donem anamnezleri degerlendirildiginde ebeveynler arasinda akraba
evliligi 2 hastada mevcuttu. Bu hastalarin ailesinde bilinen KPDH tanis1 alan baska

birey yoktu. Bunlarin disinda, bir hastanin ailesinde, hastadan sonraki gebelikte de
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sol KPDH tanisi alan bir bebek diinyaya getirildigi; fakat bu kardesin farkli bir
merkezde yenidogan déoneminde kaybedildigi bildirilmisti.

4.3. BASVURU ANINDAKI ESLiK EDEN ANOMALILER

Kardiyovaskiiler sistem anomalisi iki hastada saptandi (n:2). Bu hastalarin
birinde PHT, ASD ve patent duktus arteriozus (PDA); digerinde ise Mitral Valv
Prolapsusu (MVP), PHT ve sol pumoner arter hipoplazisi mevcuttu.

Hastalarin 5’inde eslik eden malrotasyon saptandi (n:5).

Uriner sistem anomalileri incelendiginde; bir hastada sol renal hipoplazi, bir
hastada ise sol bobrekte inkomplet ¢ift toplayict sistem oldugu gorildi (n:2). Bir
hastada yenidogan déoneminde sol inmemis testis saptand1 (n:1).

Hastalardan yalnizca bir tanesinde santral sinir sistemine ait olarak Chiari
malformasyonu (triventrikiiler hidrosefali) saptanmistir (n:1).

Hastalarin higbirinde yenidogan dénemi ya da ilk bagvuru aninda kas-iskelet
sistemi anomalisi saptanmamusti.

Toplamda, 7 hastada 11 konjenital anomali saptanmis olup hastalarda
konjenital anomali goriilme sikligi %43 olarak bulunmustur (n:7). Eslik eden

konjenital anomali siklig1 yenidogan donemi igin %46, infantil donem igin %33

olarak saptanda.

Eslik eden anomaliler Yenidogan donemi Infantil donem
Malrotasyon 5 -
Kardiyovaskiiler 1 1
Genitotiriner Sistem 3 -
Santral Sinir Sistemi 1 -

Kas-Iskelet Sistemi - .

TOPLAM 10 1

Tablo-2: Eslik eden anomalilerin gruplara dagilimi
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4.4. KLINiK BULGULAR VE TANI

Yenidogan grubunda, iki hasta prenatal donemde tan1 almisti. Bu hastalarin
dogumdan sonraki ilk dakikalarda semptomlari baslamis ve mekanik ventilasyon
thtiyact olmustu.

Yenidogan doneminde opere edilen 13 hastadan 11’inin dogum sonrasi ilk
saat icerisinde tasipne ve zorlu solunum ile baslayan semptomlari mevcuttu (n:11).
Bunlarin disinda, bir hasta dogum sonrasi rutin muayenede kalp seslerinin sagda
alinmasi sebebiyle postnatal 1. saatte ¢ekilen akciger grafisi ile tan1 almisti. Bir diger
hastada ise taburculuk sonrasi postnatal 2. giinde solunum sikintis1 gelismesi {izerine
dis merkezde ¢ekilen akciger grafisinde herni saptanmisti.

Infantil donem grubunda, 3 hastadan 2’sine insidental olarak tam
konulmustu. Diger hasta ise tansiyon gastrotoraks klinigi ile bagvurmus ve
nazogastrik tiip drenajina alindiktan sonra saatler igerisinde opere edilmisti.

Tiim hastalarda postnatal tan1 “babygram” ile konulmustu. Bununla birlikte,
infantil donemde bagvuran 3 hastadan 2’sine klinigimize bagvurmadan 6nce BT

cekilmis oldugu goriildii.

4.5. PROGNOSTIK FAKTORLER

4.5.1. PERINATAL DONEM VERILERI

Yenidogan déneminde opere olan hastalarin perinatolojik takip bulgulart ve
preoperatif doneme ait klinik verileri geriye doniik olarak incelendiginde; hastalarin
bir tanesi disinda tim dogumlarin kurumumuz disinda gerceklestirildigini ve
hastalarin dogum sonrasi klinigimize transfer edildigi saptanmistir (n:15).

Semptomlarin baslama siiresi ele alindiginda; 11 yenidogan donemi
hastasinin dogum sonrast ilk saat icerisinde semptomatik olduklar1 gorilmistiir
(n:11). Bunlarin disindaki 2 hasta postnatal ilk 24 saatte sorunsuz seyretmis,
sonrasinda biri tagipne ve siyanoz ile semptomatik olmustur. Diger hasta ise
yakinmasizken fizik muayene bulgusunun yol gostermesi ile tan1 almig, semptomatik

olmamustir.
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Hastalarin ortalama dogum haftas1 39 hafta olarak bulundu (33 - 40 hafta). Iki
hasta disinda tiim hastalar miadinda diinyaya gelmislerdi (n:2), prematiirite siklig1
%13 olarak hesaplandi. Ortalama dogum agirligi 3325 gramdi (1860 - 4500gr).
Hastalarin tamami dogum haftalar1 dikkate alindiginda normal dogum kilosuna
sahiplerdi (AGA, Appropriate for Gestational Age).

Hastalarin 5’i normal spontan vajinal yoldan dogmus; prenatal tanisi olan
bebeklerin her ikisi de dahil olmak iizere 11 hasta sezaryen dogum ile diinyaya
gelmisti. Prenatal tanisi olan hastalar da dahil olmak {izere hicbir hastanin antenatal

takibinde polihidramniyoz saptanmamisti. Prenatal tanili hastalarda sezaryen

dogumda, KPDH endikasyon olarak gdsterilmemistir.

Semptom
o baslangic . .
DONEM Dogum Zamam Eslik ede_n Mide KC
haftasi . anomali yukart | yukan
(dogum
sonrasi)
YUKSEK Hasta 1 38 3510 10. dk 84 192 92 SS, GUS, Gis - + +
RISK
(N=2) Hasta 2 40 3410 1. saat 144 312 106 - - +
Hasta 3 40 3200 1. saat 84 48 54 GIS
Hasta 4 40 3400 1. saat - - - - - + +
Hasta 5 36 3190 Asempt. - - - - + + +
YFiNi Hasta 6 33 1860 10. dk 20 576 28 - - - +
DOGAN .
(N=13) ORTA VE Hasta 7 40 3950 1. saat - - > GUS
DUSUK
RISK Hasta 8 40 3100 1. saat 50 96 37 - + +
(N=11) " pastag 40 3250 1. saat 72 48 36  KVS,Gis - +
Hasta 10 40 3900 1. saat 164 96 39 - + + +
Hasta 11 40 3190 1. saat - 48 - GUS
Hasta 12 40 3350 24. saat 32 120 20 - - +
Hasta 13 38 3750 10. dk 23 120 30 Gis + + +
Hasta 14 40 2700 11. ay - - - - +
INf@gIL Hastals 40 2950 11.ay - - - KVS + +
Hasta 16 40 4500 4. ay - - - - - +

Tablo-3: Hastalarin perinatal ve intraoperatif bulgulara iliskin risk faktorleri
(Preop.: Preoperatif, Postop.: Postoperatif, MVi: Modifiye ventilatuvar indeks, KC: Karaciger,
gr: gram, dk: dakika, SS: Sinir Sistemi, GUS: Genitoiiriner Sistem, GIS: Gastrointestinal Sistem,

Asemp.: Asemptomatik, KVS: Kardiyovaskiiler Sistem)
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Mekanik ventilasyon destegi alan yenidogan donemi hastalarinda ortalama
MVI degeri 49.1 (20-106) idi. Hastalarin ikisinde MVI degeri 80’in iizerinde, kalan 7
hastanin 6’sinda ise 40’1n altinda idi (Tablo-3).

4.5.2. INTRAOPERATIF BULGULAR

Herni kesesi 6 hastada goriildi (n:6). Bu hastalarin tamami sol KPDH tanili
hastalardi.

Sol KPDH tanili 15 hastanin 11’inde midenin (n:11), 4’iinde ise mide ile
birlikte karaciger sol lobunun (n:4) herniye oldugu goriilmisti. Tim sol KPDH
hastalarinda ince ve kalin barsaklar, dalak herniye olan organlar arasinda idi. Sag
KPDH tanili hastada ise karaciger sag lobunun yaninda ileum, ¢ekum ve c¢ikan
kolonun da herniye oldugu saptandi.

Bunun disinda, operasyon sirasindaki defekt cap1 bulgular degerlendirilmis;
fakat standart bir 6lgtim sekli belirlenmediginden ve veriler eksik oldugundan bu

bulgu degerlendirmeye alinmamustir.

4.6. TEDAVI

4.6.1. PREOPERATIF BAKIM

Yenidogan doneminde opere olan hastalarin ortalama operasyona alinma
stiresi dogum sonrasi 65 saat olarak bulundu (23-144 saat).

Hastalarin 4’{inlin preoperatif donemde mekanik ventilasyon ihtiyaci
olmamigti. Kalan 7 hastanin ise tan1 konulduktan en ge¢ 3 saat icinde mekanik
ventilasyon ihtiyact dogmasi iizerine orotrakeal entiibasyonu gerceklestirilmisti.

Infantil donemde tami alan hastalarin higbirinin ne preoperatif ne de
postoperatif donemde mekanik ventilasyon destegine ihtiyaci olmadigi goriildii.

Yenidogan doneminde opere olan hastalarda, preoperatif stabilizasyon
siirecinde ventilasyon destegi ihtiyact olan tiim hastalara sedasyon ve kas paralizisi
uygulandigr gorildii. Bunun yaninda, 10 hastaya sodyum bikaronat ile sistemik
alkalinizasyon yapildig1 goriildii. Sistemik alkalinizasyon yapilan hastalardan 6’sina

progresif sistemik hipotansiyon olmasi {izerine inotrop tedavi baslandigi goriildii.
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Inotrop olarak tiim hastalarda Dopamin (doz: 10 mcg/kg/dk) kullanimist1. Hastalarin
sedasyonu Midazolam (doz: 0.1 mg/kg) ile gergeklerstirilmisti. Preoperatif donemde
rutin analjezik kullanilmamakla birlikte 3 hastaya Parasetamol (10 mg/kg)
kullanildig1 goriildii. Preoperatif donemde mekanik ventilasyon destegi alan
hastalarin hepsine Kiirar ile sistemik kas paralizisi yapildig1 goriildii.

Yenidogan doneminde opere olan hastalardan higbirine pulmoner
hipertansiyona yonelik tedavi verilmemisti. Bununla birlikte, infantil donemde opere
olan 1 hastada KPDH’nden 6nce tani1 almig ASD, PDA ve pulmoner hipertansiyon
mevcuttu. Bu hastaya preoperatif ve posteperatif donemde digital ve diiiretik tedavisi

verildigi goriildi.

4.6.2. CERRAHI TEDAVI

Serideki tim hastalara laparotomi ile miidahale edilmistir. Operasyonlarin
tamaminda primer tamir yapildigr gorildi. Hicbir hastada ilk laparotomide
diyafragma defekti onarilirken yama ya da kas-fasya flebi kullanimamisti. Tiim
olgularda herni onarimi poliproplen yuvarlak igneli siitlirler ile yapilmisti.
Laparotomi insizyonu kapatilirken prostetik materyal kullanimi ya da silo ihtiyaci
olmadig1 goriildii. Operasyonlardan laparotomi insizyonundan ya da insizyonun
altindan ¢ikarilan transdiafragmatik toraks tiipii ile ¢ikilmisti. Herni kesesi saptanan
tim olgularda kese kismen ya da tamamen eksize edilmisti. Malrotasyon olan
hastalarin ikisinde appendektomi yapilmaksizin Ladd Prosediirii de operasyon
protokoliine eklenmisti. Diger 3 hastada ise malrotasyona miidahale edilmemis

oldugu goriildii.

4.6.3. POSTOPERATIF ERKEN DONEM VERILERI

Hastalarin postoperatif donem mekanik ventilasyon siireleri degerlendirildi.
Preoperatif donemde ventilasyon destegi ihtiyact olmayan 3 infantil ¢ag hastasinin ve
4 yenidogan donemi hastasindan 3’ilinlin operasyon sonrasi ameliyat masasinda
ekstiibe edildigi ve takibinde tekrar mekanik ventilasyona ihtiyaci olmadigi goriild.
Tamami yenidogan doneminde opere edilen ve operasyondan mekanik ventilasyon

destegi ile ¢ikan 10 hastada ise ortalama ekstiibasyon siiresinin 6.9 giin (2-24 giin)
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oldugu goriildii. En uzun ventilatoér destegine ihtiyag duyan hastanin 33. gestasyonel
haftada ve 1860 gr agirliginda dogan sag KPDH hastasi oldugu goriildii.

Postoperatif donemde mekanik ventilasyon destegi ihtiyaci olan hastalarin
tamaminda sedasyon Midazolam ile saglanirken analjezi i¢in en sik Parasetamol
kullanilmisti. Yine bu hastalara postoperatif donemde ventilasyonu kolaylastirmak
i¢in kas paralizisi de yapilmisti.

Postoperatif taburculuk siiresi ortalama 20 giin olarak hesapland1 (5-77 giin).
Postoperatif donemde yatiglar1 uzun siiren hastalar incelendi. Yenidogan yiiksek risk
grubundan bir hastanin postoperatif donemde medikal tedaviye yanit vermeyen ciddi
GER semptomlar1 olmasi lizerine hastaya 42 giinliik iken fundoplikasyon uygulanmis
oldugu ve bu hastanin postoperatif 77. giinde taburcu edilidigi goriildii. Benzer
sekilde, yiiksek risk grubundaki diger hasta 13 giin mekanik ventilasyon destegi
almis ve postoperatif 30. giinde taburcu edilmisti. Bunun disinda prematiiritesi
bulunan sag KPDH hastasinin postoperatif 24 giin boyunca aralikli olarak mekanik
ventilasyon altinda takip edildigi ve postoperatif 48. giinde taburcu edildigi gorildii.
Infantil dénemde tani alan 1 hastada postoperatif 5. giinde intestinal obstiiksiyon
gelismis ve hastaya yeniden laparotomi yapilmisti. Bu hastada brid ileus saptanmus,
bridektomi ve appendektomi yapilmis, hasta postoperatif 29. giinde taburcu edilmisti.
Bunlarin disinda yenidogan doneminde opere olan ve postoperatif donemde GER

saptanan 2 hastanin da postoperatif 25. giinde taburcu edildigi goriildii.

4.7. UZUN DONEM TAKIP SONUCLARI

Poliklinik takipleri incelendiginde, tiim hastalarin yilda en az 1 kez olmak
tizere kontrollerine devam edilmekteydi.

Hastalarin 12’sinde uzun donemde takip veya tedavi gerektirecek toplam 37
patolojik tani saptanmistir (n:12). Bu hastalardan 11’1 yenidogan doneminde opere
olan hastalardir. Uzun donemde saptanan hastaliklardan en sik goriilenleri: Skolyoz
(n:6), astim hastaligi (n:5), GER (n:4), pektus ekskavatumdur (n:4).

Takipte ortaya c¢ikan yakinmalar, muayene bulgular1 ve klinigimizin
yaklagimi dogrultusunda hastalara en sik uygulanan tetkikler: Direk rontgen grafileri,
EKO, USG, spirometri testi, BT, iist GIS pasaj grafileri idi.
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Uzun donem sorunlari Yenidogan donemi Infantil dénem

Kardiyovaskiiler Sistem 1 1
Gastrointestinal Sistem 7 1
Genitoiiriner Sistem 4 1
Solunum Sistemi 6 1
Santral Sinir Sistemi 1
Kas-Iskelet Sistemi 12
Biiyiime — Gelisme Geriligi 2
TOPLAM 33 4

Tablo-4: Geg¢ donem sorunlarinin gruplar ve sistemlere gore dagilimi

4.7.1. KARDIYOVASKULER SiSTEM SORUNLARI

Postoperatif donemde, tiim hastalara taburculuk sonrasi Cocuk Kardiyoloji
konsiiltasyonu yapilmis ve tiim hastalar EKO ile degerlendirilmisti. Hastalarin
14’tinde EKO bulgular1 normal bulunmustu. Bununla birlikte, hastalardan ikisinde
kardiyak problem mevcuttu (n:2). Bunlardan birinde ciddi pulmoner hipertansiyon
ile birlikte olan sekundum ASD ve ince PDA saptanmisken, digerinde ise sol
pulmoner arter hipoplazisi ve eslik eden MVP mevcuttu. ASD, PDA ve pulmoner
hipertansiyonu olan hastaya diafragma onarimi ve fundoplikasyon sonrasi kardiyak
patolojiye yonelik cerrahi girisim yapilmisti. Cerrahi sonras1 medikal tedavisi kesilen
bu hastanin senelik kardiyolojik muayene ve EKO ile takibine devam edildigi
goriildii.

Sol pulmoner arter hipoplazisi, hafif pulmoner hipertansiyon ve MVP olan
hastada ise medikal ya da cerrahi tedaviye ihtiyag olmamakla birlikte senelik EKO

ile kontroliine devam edildigi goriildii.

4.7.2. GASTROINTESTINAL SiSTEM SORUNLARI

Uzun dénemde, 8 hastada takip ya da tedavi gerektiren gastrointestinal sistem
iliskili en az bir hastalik ortaya ¢iktigi goriildii (n:8). En sik saptanan patoloji
GER’ydii. Postoperatif donemde; GER, malrotasyon ve niiks arastirilmasi
endikasyonlar1 ile 9 hastaya iist GIS pasaj grafisi ¢ekilmisti. Bu hastalarin 5’inde
GER saptanmazken semptomatik olan 4 hastada GER goriildii (n:4). Bu hastalarin

2’sinde pH metre ile GER oldugu dogrulandi.
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Resim-1: Ust GIS pasaj grafisinde GER
(Hasta-8: 13 yasinda, erkek, sol KPDH. Postoperatif 2.
Ayda pasaj grafisinde GER mevcuttu, tedavi altinda

yakinmalari gerileyen hasta tedavisiz takip altinda.)

(Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi AB.D. ve Cocuk Urolojisi

B.D.’nin arsivinden)

GER saptanan hastalarda beslenme aliskanliklar1 diizenlenmis ve Ranitidin,
Domperidon ve Aljinik asitten olusan tedaviler baslanmisti. Takipte, 2 hastada
yakinmalarin geriledigi ve tekrarlamadigi gortildii. Diger iki hastaya ise medikal
tedaviye yamtsizlik ve aspirasyon pndomonisi nedeniyle fundoplikasyon yapilmis
oldugu goriildi (n:2).

Gatroozofageal reflii saptanan hastalarin tamaminda midenin herniye olan
organlar arasinda oldugu goriildii. Ayrica, GER saptanan hastalarin postoperatif yatis
stireleri ortalama 39 giin (25-77 giin) olup ortalamanin 19 giin {izerindeydi.

Malrotasyon saptanan 5 hastanin ikisine ilk operasyon sirasinda
appendektomi yapilmaksizin Ladd Prosediirii uygulanmis, 3’tinde ise malrotasyona
miidahale edilmemisti. Ik operasyonda malrotasyonuna miidahale edilmeyen bir
hastamiza intestinal obstliksiyon klinigi ile dis merkezde cerrahi eksplorasyon
yapilmis ve volvulus saptanan hastaya Ladd Prossediirii uygulanmisti.
Malrotasyonuna miidahale edilmeyen diger 2 hasta ise kontrol altinda olup
asemptomatik seyretmektedir.

Hastalardan ikisinde insidental olarak safra kesesi tasi saptandigi goriildi
(n:2). Asemptomatik olan bu hastalardan birine kolesistektomi, digerine ise medikal
tedavi altinda takip karar1 verilmisti. Bir hastada 6 yasinda iken renal kalkiile yonelik
yapilan batin USG’de dalagi karacigerin hemen altinda batin sag alt kadranda

yerlesmis oldugu goriildii (n:1). Bu hastada intraoperatif bulgular arasinda
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bulunmayan bu durum gezici dalak ile uyumlu bulundu. Uzun dénem takibinde

pozisyonu degismemesi ve semptomatik olmamasi sebebiyle takip karar1 verilmisti.

4.7.3. KAS — iISKELET SiSTEMi SORUNLARI

Hastalarin 8’inde kas-iskelet sistemi deformitesi mevcuttu (n:8). Bu hastalarin
tamami1 yenidogan doneminde opere olan hastalardi. Hastalarin opere olduklara ait
“babygram” goriintiileri degerlendirildiginde hicbir hastada skolyoz ya da vertebra
anomalisi olmadig goriildii.

Skolyoz 6 hastada saptanmust1 (n:6). Bu hastalardan birinde, Cobb agis1 65
derece bulunmus, tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve ciddi hareket kisitliligi
nedeniyle cerrahi miidahaleye ihtiya¢ duyulmustu. Takip siirecinde olan hastalardan
4’inde Cobb agis1 15 derecenin altinda iken bir hastada 25 dereceydi (Resim-1). Bu

hastalarin birinde eslikli kifoz saptanmusti (n:1).

e |
Resim-2: Skolyozda Cobb agis1
(Hasta-2: 12 yasinda, erkek, sol KPDH. Skolyoz nedeniyle takipli, Cobb agisi:25°)

(Cerrahpa§a Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi A.B.F. ve Cocuk Urolojisi B.D. nin arsivinden)
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Dort hastada pektus ekskavatum deformitesi oldugu goriildi (n:4). Bu
hastalarda deformite derinligi ortalama 17mm idi (12-28mm). Hastalarin higbiri
semptomatik olmayip hepsine klinik takip karar1 verilmisti.

Ek olarak, 2 hastanin alt ekstremitelerinde hareket kisitlilig1 ve kontraktiirler
oldugu goriildii (n:2). Bunlardan birisi yiiriime engelli iken bir digeri ise parmak
uclarinda yiirtimekteydi. Her iki hasta da alt ekstremitelerine yonelik tendon ve kas
serbestlenme operasyonlar1 gegirmisti. Bu hastalar ayn1 zamanda skolyozu gorece
agir olan ve yenidogan déneminde MVI degeri 80’in iizerinde olan yiiksek riskli
grup hastalariydi.

4.7.4. SOLUNUM SISTEMi SORUNLARI

Hastalarin 7°sinde solunum sistemine 6zgii yakinmalar oldugu goriildii. Bu
hastalarin 2’sinde postoperatif erken donemde medikal tedaviye yanitsiz GER
hastaligir saptanmis ve Nissen fundoplikasyonu yapilmisti. Fundoplikasyon sonrasi
klinik yakinmalar1 devam eden bir hastaya skolyoza yonelik cerrahi operasyon
uygulanmig ve hastanin yakinmlarmin diizeldigi goriilmistiir. Kalan 5 hastada ise
reaktif hava yolu hastalig1 saptanmig oldugu goriildii (n:5).

Reaktif hava yolu hastalig1 tanisi1 alan hastalarin birinde yakinmalarin 2 yas
sonras1 spontan geriledigi goriildii (n:5). Diger 4 hasta ise takip altinda olup en az 1
yildir rutin medikal tedavi almamaktaydi.

Hareket kisitliligi olmayan hastalarin tamaminda - kardiyolojik problemleri
olanlar da dahil - giinliikk aktivitelerini gerceklestirmede zorlanma veya egzersiz

intoleransina igaret eden klinik bulgu yoktu.

4.7.5. SPIROMETRI VERILERI

Rutin poliklinik takiplerinde, hastalarin 14’iine spirometri testi yapildig: tespit
edildi (n:14). Endikasyonlar: 4 hastada reaktif hava yolu hastaligi, 3 hastada skolyoz,
2 hastada ise pektus ekskavatumdu.

On dort hastadan 11’°inin spirometri bulgulari normal olarak degerlendirildi.
Kalan 3 hastanin birinde hafif obstriikksiyon mevcuttu. Bu hasta, astim hastalig1

nedeniyle takipli olup kardiyolojik problemi, gogiis deformitesi ya da skolyozu
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yoktu. Bunun disindaki iki hastada ise test sonucu restriktif akciger hastaligi ile
uyumlu olarak yorumlandi. Hastalardan birinde skolyoz ve pektus ekskavatum
mevcuttu (Resim-3). Diger hastanin ise iskelet deformitesi olmayip ASD ve PDA ya

yonelik median sternotomi ile agik kalp operasyonu dykiisii mevcuttu.

1l S v Pred Pre %(Pre/Pred)
P FVC 38 2% 74
| 8 N FEV 1 36 250 m
J ™ FEV 1% FVC 8379 8572 102
bt T PEF 673 344 51
N j MMEF 75125 373 250 69
B y MEF 75 583 339 58
| e MEF 50 414 268 65
o MEF 25 213 1738 8t

Resim-3: Spirometri Testi
(Hasta-9: 14 yasinda, erkek, sol KPDH. Geg¢ donemde skolyoz ve pektus ekskavatum

nedeniyle takipli. Spirometrik incelemede restriktif fonksiyonel bozukluk mevcut.)

(Cerrahpa.;a Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi A.B.F. ve Cocuk Urolojisi B.D. 'nin arsivinden)

Spirometri testinde patolojik bulgular1 olan bu 3 hastanin prognostik verileri
irdelendiginde, bir hastanin infantil donemde opere oldugu, yenidogan doneminde
opere edilen diger iki hastanin ise diisiik risk grubunda yer aldigi goriildii. Bu
hastalar disinda, astim hastalig1, pektus ekskavatum ya da skolyoz tanilarindan en az

birisini tasiyan 6 hastanin spirometri bulgulari normaldi (Tablo-5).

4.7.6. BILGISAYARLI TOMOGRAFI VERILERI

Calismaya dahil edilen hastalarin 10’una postoperatif donemde BT ¢ekilmis
oldugu tespit edildi (n:10). Istemlerde endikasyonlar pediyatristler, ortopedistler ve
pediatrik cerrahlar tarafindan belirlenmisti. Bu hastalarda endikasyonlar: 4 hastada
uzun stireli reaktif hava yolu hastaligi (bunlarin ikisinde eslik eden gogiis deformitesi
ile birlikte), 4 hastada skolyoz, 2 hastada ise pektus ekskavatum (birinde skolyoz ile
birlikte) oldugu saptandi. Tiim BT ler pediatrik radyoloji uzmanlari ile birlikte tekrar
yorumlandi, patolojik bulgular ve akciger volimetri ol¢iimleri Kklinik veriler ile

yeniden degerlendirildi.
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MORBIDITE

FAKTORLERI SPIROMETRI BULGULARI

HASTA OZELLIiKLERi VE GRUPLAR

.. Reaktif
: Viicut Boy FEV1/
DONEM s HASTA Yas  Cins. agirl. uzunl. Pektus  Skolyoz e A28 dC FVvC D
GRUBU (ko) (cm) Yolu (1) (1) %)
9 Hast.
YUKSEK Hasta 1 17 E 37 155 - + . . . . o
RISK
(N=2) Hasta 2 12 E 23 135 + + = 1.50 1.59 94 N
Hasta 3 17 E 94 185 + - + 4.48 5.27 85 N
Hasta 4 17 K 65 162 = - = 3.32 3.55 94 N
Hasta 5 14 E 51 160 - + - 2.81 3.16 89 N
YENI Hasta 6 13 K 42 153 - + - 2.23 2.43 93 N
DOGAN
(N=13)  ORTAVE Hasta 7 13 E 63 182 = - = 458 474 96 N
DUSUK
e Hasta 8 13 E 51 168 + - + 3.16 3.57 88 N
(N=11) Hasta9 13 E 44 165 + + + 250 290 85 R
Hastal0 13 E 55 154 - - - 3.39 3.53 96 N
Hastall 12 E 77 162 - + - - - - -
Hastal2 12 E 34 148 = 5 + 1.64 2.82 58 0
Hasta 13 9 E 29 132 = 5 + 1.97 2.11 93 N
Hastald 17 K 65 159 - - - 2.92 3.16 92 N
INf@gIL Hastals 10 E 30 143 - - - 149 178 84 R
Hasta 16 9 K 44 138 - - - 1.98 2.29 86 N

Tablo-5: Hastalarin spirometri verilerinin viicut agirligi, boy uzunlugu ve morbidite
ile iligkisi
(Cins.: Cinsiyet, FEV1: 1. Saniyedeki zorlu ekspiratuvar voliim, FVC: Zorlu vital kapasite,

D: Degerlendirme, N: Normal, R: Restriksiyon, O: Obstriiksiyon, “+”: mevcut, “-“: mevcut degil.)

BT goriintiilemelerinin  hicbirinde pulmoner vaskiiler yapilarda anomali
goriilmedi. Bronsiyal yapilarda, segmental diizeyler de dahil olmak iizere, eksiklik,
darlik veya dallanma anomalisi saptanmadi.

Akciger parankim bulgular1 degerlendirildiginde, 5 hastada lobar ya da total
artmis havalanma paterni mevcuttu (n:5). Bu hastalarin 4’iinde reaktif hava yolu
hastalig1 tanis1 vardi. Astim tanis1 olmayan ve havalanma paterninde artig goriilen bir
hastada ise eslik eden peribronsiyal kalinlasma goriildii ve aktif enflamatuvar
solunum yolu hastalig1 diisiiniildii. Bunlarin disinda bir hastada belirgin interlobiiler

septal kalinlasma saptandi ve hafif bronkopulmoner displazi olarak yorumlanda.
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Solunum sistemine iligkin yakinmalari bulunmayan bu hastada yiiriime bozuklugu
(parmak ucunda yiiriime), alt ekstremitelerde hareket kisitliligi, skolyoz (Cobb agis1
25 derece) ve pektus ekskavatum (derinlik 28mm, Haller indeksi 3.4) mevcuttu.

Reaktif hava yolu hastaligi klinigi olan bir hastada sag akciger orta lobun
total atelektatik oldugu saptandi. Eslik eden peribronsiyal alanlarda kalinlagmalar
aktif enfeksiyon ile uyumlu bulundu.

Bunlarin diginda, toplamda 4 hastada gogiis deformitesi, 4 hastada skolyoz
saptand1. Hastalarin ikisinde incelemeye giren abdominal kesitlerde kolelitiyazis, bir
baskasinda ise gezici dalak saptanmisti. Bir hastada azigos lob varyasyonu mevcuttu.

Hastalarin tomografi goriintiilemeleri iizerinde, {i¢ boyutlu goriintiiler elde
edilerek akciger volliimetri galismasi yapildi (Resim-2). Tiim hastalarda, her iki
akcigerin hacmi ayr1 ayr1 hesaplandi. Ortalama yaslar1 13.2 (9-17 yas) olan 10
hastadan olusan bu grupta E/K orani:9/1, sol/sag oran1:9/1 idi. Sol KPDH tanili 9
erkek hastada ortalama sag akciger volimii 1.67 1t (985-3178 ml), ortalama sol
akciger voliimii ise 1.26 It (507-2636 ml) olarak hesaplandi, oran 1.3/1 idi. Sag
KPDH tanili tek hastanin cinsiyeti kiz olup akciger voliimleri sag/sol: 1243/1150 ml
idi. Herni tarafindaki akciger volimii karsiya gore belirgin diisiik olan 2 hastada da
skolyoz mevcuttu. Hastalarin akciger hacimleri ve ti¢ boyutlu demografik goriintiiler

Tablo-6’da verilmistir.

N \- "_ 2

Resim-4: Osirix Lite 2.0.8 programinda “Region of Interest (ROI)” ler ile akciger

alanlarinin aksiyal planda isaretlenisi

(Hasta-9: 13 yasinda, erkek, sol KPDH. Sag akcigerin sinirlart isaretlenirken. Sag akciger iist lobu

mediastenden gecerek karsi hemitoraksa dogru geligsmis.)
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TOPLAM

SAG SOL - = ..
SAG/SOL | AKCIGER o UC BOYUTLU
HASTALAR AC AC PR PA A RAFISI .. . v e ..
ORANI | VOLUMU C GRAFIS VOLUMETRIK GORUNTU
(ml) (ml)
(TAV) (ml)
HASTA 1
17/E 1000 507 1.97/1 1507
Sol KPDH
HASTA 2
12/E 1120 1036 1.08/1 2156
Sol KPDH
HASTA 3
17/E 3178 2636 1.2/1 5814
Sol KPDH
HASTAS
14/E 1250 1196 1.04/1 2446
Sol KPDH
HASTA 6
13/K 1243 1150 1.08/1 2393
Sag KPDH

Tablo-6: Hastalarin BT ile elde edilen akciger voliimetrik 6l¢timleri, akciger grafileri
ve li¢ boyutlu voliimetrik goriintiiler

(Goriintiilemeler Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi A.B.F. ve Cocuk Urolojisi B.D. 'min arsivinden)
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SAG soL < ..
SAG/SOL | TOPLAM ‘o UC BOYUTLU
HASTALAR AC AC PA A RAFISI .. . . ..
ob | o | orant | C GRAFIS VOLUMETRIK GORUNTU
HASTA 8
13/E 2417 2020 1.2/1 4437
Sol KPDH
HASTA 9
13/E 2288 754 3.03/1 3042
Sol KPDH
HASTA 11
13/E 985 983 1/1 1968
Sol KPDH
HASTA 12
12/E 1771 1491 1.2/1 3262
Sol KPDH
HASTA 13
9/E 1004 739 1.35/1 1743
Sol KPDH

A A

Tablo-6 (devam): Hastalarin BT ile elde edilen akciger voliimetrik Olgtimleri,

akciger grafileri ve li¢c boyutlu voliimetrik goriintiiler

(Goriintiilemeler Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi A.B.F. ve Cocuk Urolojisi B.D. 'min arsivinden)
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Spirometri ve BT verilerinin ikisinin de oldugu 8 hastada toplam akciger
voliimii (TAV) degerleri ile spirometrideki FVC degerleri karsilastirildi. Hastalarin
5’inde beklendigi tizere FVC olgtimleri BT deki TAV’nden diisiik, kalan ii¢ hastada
ise FVC’nin TAV’nden yiiksek oldugu goriildii (Tablo-7).

BT
VOLUMETRIK
OLCUMLERI

UZUN DONEM SPIROMETRIK

HASTALAR SORUNLARI OLCUMLER

o Toplam
: Reakt. : Sag Sol o
DONEM GRISK HASTA Y C Taraf  H.. LIRS PRV § BVE fEEAE | | [ aleiger
RUBU defor. (It) (It) FvC Voliimii
Hast. (It) (It) (It)
Yf}J{IéSIEK Hastal 17 E  Sol - & : . - 100 050 1.50
(N=2) Hasta2 12 E  Sol . + 1.50 1.59 94 112 1.03 2.15
Hasta3 17 E  Sol + + 4.48 5.27 85 317 263 5.81
Hasta4 17 K  Sol 5 . 3.32 3.55 94 = 5 .
Hasta5 14 E  Sol - + 2.81 3.16 89 125 119 2.44
YENI Hasta6 13 K  Sag - + 2.23 2.43 93 124 115 2.39
DOGAN
(N=13) ORTAVE Hasta7 13 E  Sol - - 458 474 96 = - 8
DUSUK
oy Hasta8 13 E  Sol + + 3.16 3.57 88 241 202 4.43
(N=11) Hasta9 13 E  Sol + + 2.50 2.90 85 228 075 3.04
Hastal0 13 E  Sol - - 3.39 353 96 - S -
Hastall 12 E  Sol . + = . 5 098 098 1.96
Hastal2 12 E  Sol + - 1.64 2.82 58 177 1.49 3.26
Hasta 13 9 E Sol + - 1.97 211 93 1.00 0.73 1.74

Tablo-7: Yenidogan donemi hastalarinda uzun dénem sorunlar, spirometri ve

bilgisayarli tomografi verileri

(BT: Bilgisayarli Tomografi, Y:Yas, C: Cinsiyet, Rakt.H.Y.Hast.: Reaktif Hava Yolu Hastaligz,
KIS defor: Kas-Iskelet Sistem deformitesi, FEV1: 1. Saniyedeki zorlu ekspiratuvar voliim,
FVC: Zorlu vital kapasite Ac: dkciger)

4.7.7. GENITOURINER SIiSTEM BULGULARI

Hastalardan 2’sinde renal kalkiil gelistigi goriildii. Bu hastalardan birinde
renal kalkiiliin spontan disiiriildiigii goriiliirken diger hastadaki sol renal pelvis tagina
ekstrakorporeal sok dalgasi ile litotripsi (ESWL) uygulandig1 goriildii.

Hastalardan birinde yenidogan doneminde inmemis testis saptanmis ve 2
yasinda opere edilmisti. Bunun disinda, 2 hastada daha takipte inmemis testis
gelistigi goriildi (n:2). Toplamda erkek hastalarda inmemis testis siklig1 % 25 olarak

saptandi.
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HASTALAR VE GRUPLAR UZUN DONEM SORUNLARI

> C
2 v D N i R 0
Z| 42 = HASTA Vv A o KVS GIS SS 5SS} KIS GUS
O x X | N geriligi
= o S s
Op. GER Chiari ; .
4 Hasta 1 R, Op. Skolyoz (65°). Inmemis
2 92 iy | E + - Herni niiksii, - malformasyonu, ? :
z o (Sol KPDH) Kolelitiyazis epilepsi, MMR Op. Ekstr. kontr. testis
Il
=
no : . Skolyoz (25°),
M Hasta 2 Op. Intestinal
E (Sol KPDH) 106 12 E + - e - - Pektus eks. (28mm), -

Op. Ekstr. kontrakt.
]

Hasta 3 Reaktif hava

(Sol KPDH) > B ) i ) yolu hastalig1 . Pektus eks. (12mm) -
Hasta 4
(Sol KPDH) 7 | - - - - - - -
Hasta 5 I .
(Sol KPDH) - 14 E - - Kolelitiyazis - - Skolyoz (12°) -
& Hasta 6 . e
= (Sag KPDH) 28 13 K Herni niiksi Kifoskolyoz (13°)
Z ~
<Zf ; Hasta 7 Inmemis
¥ J (okeon)y - B E - - - - - - testis
= 2
E o~
= Hasta 8 Reaktif hava
SR R - - -
:2} (Sol KPDH) 37 3 | E GER satin b Pektus eks. (13mm)
=}
I MVP, PHT GER .
> ’ ) s )
< (Scl;:alitSE?H) 36 IS - Sol pul. arter Op. Intestinal ielﬂkﬁgspjv? - Pekstllis le 5 (}gf; ) kR eurlall
= hipoplazisi ~ Obstriiksiyon ” 181 gzl Al
o
Hasta 10
(Sol KPDH) = SHE ) . . ) i i i
Hasta 11 L o Renal
(Sol KPDH) - 12 E - - Gezici Dalak - - Skolyoz (12°) Kalkiil
Hasta 12 Reaktif hava
(SolkpDH) 20 12 E - - - ol s - - -
Hasta 13 30 9 E B : Op. Midgut Reaktif hava : ) :
(Sol KPDH) Volvulus yolu hastaligi
Hasta 14
(Sol KPDH) 7| & - - - - - - -
=]
2~ Op. GER, : )
A Hasta 15 B B Op. PDA, . ~ B R Inmemis
<2 (Sol KPDH) s ASD, PHT ~ Op: Intestinal testis
; < Obstriiksiyon
Hasta 16
(Sol KPDH) g[S . . . ) i i i

Tablo-8: Uzun dénem sorunlari
(MVi: Modifiye Ventilatuvar Indeks, Cins: Cinsiyet, KVS: Kardiyovaskiiler sistem, GIS: Gastrointestinal
sistem, SS: Solunum sistemi, SSS: Santral Sijnir Sistemi, KiS: Kas-Iskelet Sistemi, GUS: Genitoiiriner
Sistem, “+”: mevcut, “-“: mevcut degil, Op.: Opere, MMR: Motor-mental retardasyon,
Ekstr. kontr.: Ekstremite kontraktiirii, Pektus eksk.: Pektus Ekskavatum,

Sol pul. arter hipoplazisi: Sol pulmoner arter hipoplazisi)
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4.7.8. SANTRAL SiNIR SISTEMi SORUNLARI

Yenidogan déneminde opere olan 1 hastada triventrikiiler hidrosefali ile giden
Chiari malformasyonu ve epilepsi mevcuttu (n:1). Bunun disinda higbir hastada
santral sinir sistemi sorunu saptanmada.

Hastalarin higbirinde semptomatik olmus isitme ya da gérme fonksiyonu
bozuklugu saptanmadi. Infantil dénem rutin isitme taramalarinda higbir hastada

isitme kayb1 saptanmadig1 gorildii.

4.7.9. BUYUME VE GELiSME GERILIiGi

Hastalarin son poliklinik kontrollerindeki boy uzunlugu ve viicut agirliklar
degerlendirildi, viicut kitle indeksleri hesaplandi, yas ve cinsiyet kriterlerine gére bu
veriler kendi igerisinde degerlendirildi. Hastalarin bu verilerinden, 2008 yilinda
yayinlanan Neyzi ve arkadaslarinin Tirk c¢ocuklarinda referans degerlerini
tanimladig1 makalesi temel alinarak persentil degerleri belirlendi [42].

Hastalardan 11’inin viicut agirligi kendi persentiline gore 10 ile 90 arasinda, 3
hastanin da 90’1 iizerindeydi. Iki hastanin viicut agirliklarinin ise kendi persentilinde
3’iin altinda kaldig1 goriildii.

Boy uzunluklari, 12 hastada 10. ile 90. persentil araliginda, iki hastada ise
kendi persentiline gore 90’in iizerinde oldugu goriildi. Viicut agirligt kendi
persentilinde 3’iin altinda olan iki hastada boy uzunluklari da 3. persentilin
altindaydi.

Tiim hastalarin viicut kitle indeksi (VKI) degerlendirildiginde hastalarin
14’{inlin kendi persentillerine gore 5’in ilizerinde oldugu goriildi. Viicut Kkitle
indeksleri 5. persentilin altinda kalan iki hastanin ayn1 zamanda boy uzunlugu ve
viicut agirligi da 3. persentilin altinda olan hastalar oldugu goriildii [42]. Bu
verilerden yola ¢ikilarak yalnizca iki hastada biiyiime-gelisme geriligi oldugu
belirlendi (n:2). Pediatristler tarafindan da takip edilen bu hastalarda, oral beslenme
bozuklugu ya da yutma dissfonksiyonu olmayip son kontrollerinde beslenme destegi

endikasyonu olmadigi belirlendi.
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=10)Y] Viicut Viicut —

VKi

o } uzunlugu Viicut agirhg: Kitle .
DONEM persentil | agwrhg | persentil indeksi P:;z‘i?;:l
arahig arahgi (VK ) °
YUKSEK Hasta 1 17 E 155 3’1in alt1 37 3’{in alt1 15 5’in alt1
RISK(N=2)  pasa2 12 E 135 3'iin alt 23 3'iin alt 13 5%in altt
Hasta 3 17 E 185 90-97 94 97’nin iistii 27 85-95
Hasta 4 17 K 162 25-50 65 75-90 25 85-95
Hasta 5 14 E 160 25-50 51 25-50 20 25-50
YENI Hasta 6 13 K 153 10-25 42 10-25 18 15-25
DOGAN
(N=13) ORTA VE Hasta 7 13 E 182 97’nin tistil 63 75-90 19 25-50
DUSUK
e Hasta 8 13 E 168 90-97 51 50-75 18 25-50
(N=11) Hasta 9 13 E 165 75-90 44 25-50 16 5-15
Hasta 10 13 E 154 25-50 55 50-75 23 75-85
Hasta 11 12 E 162 90-97 77 97’nin iistii 29 95°in istii
Hasta 12 12 E 148 25-50 34 10-25 16 5-15
Hasta 13 9 E 132 25-50 29 50-75 17 50-75
Hasta 14 17 K 159 25-50 65 75-90 26 85-95
INf,fl‘fs?L Hastals 10 E 143 75-90 30 25-50 15 5.15
Hasta 16 9 K 138 75-90 44 97’nin iistii 13 95’in iistii

Tablo-9: Calismaya alinan hastalarda boy uzunlugu, viicut agirligi, viicut-kitle

indeksi degerleri ve persentil dagilimlari

(VKI: Viiciit-Kitle Indeksi, “+”: meveut, “-“: mevcut degil)

Higbir hastaya gecici ya da kalic1 olarak gastrostomi agilmamisti. Yalnizca
operasyon sonrasi erken donemde GER nedeniyle malnutrisyon gelisen 2 hastada
nazoduodenal tiip ile beslenme takviyesi yapilmig, bu hastalara Nissen
fundoplikasyonu yapildiktan sonra sikayetler gerilemis ve beslenme destegi ihtiyaci

ortadan kalkmuisti.

4.7.10. HERNI NUKSU VE EK CERRAHI ISLEMLER

Hastalarin 2’sinde herninin niiks ettigi gortildi (n:2). Niks tanilar1 her iki
hastada da akciger grafisi ile konulmus ve kontrasth GIS pasaj grafileri ile
dogrulanmisti. Her iki olguda da yenidogan déneminde ilk tamir yapilmis olup herni
niiksii, hastalarin birinde postoperatif 3. ayda saptanirken bir digerinde ise 6 yasinda
tan1 almisti. Erken tani alan hasta, sag KPDH olup intestinal obstriiksiyon klinigi ile

basvurmustu. Geg tan1 alan hasta ise tekrarlayan pmomoni ataklar1 ve karin sisligi

Biiyiime
Geriligi
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yakinmas1 mevcuttu. Her iki hastaya da yama ile niiks herni tamiri yapildigr gorildii.

Bu hastalarin takibinde herninin tekrarlamadig1 goriildii.

Resim-5: GIS pasaj grafisinde herni niiksii

(Hasta-6. 13 yasinda, kiz, sag KPDH. Yenidogan doneminde tamir sonrasi postoperatif 3. ayda herni
niiksii saptanmisti.)

(Cerrahpasa Tip Falkiiltesi Cocuk Cerrahisi ve Cocuk Urolojisi A.B.D. nin arsivinden)

GER nedeniyle 2 hastaya Nissen fundoplikasyonu yapilmisti (n:2). Bunun
disinda, intraabdominal adhezyonlara bagli olarak intestinal obstriiksiyon klinigi 5
hastada ortaya ¢ikmig ve bu hastalarin 4’{ine laparotomi yapilmist1 (n:5). Laparotomi
yapilan hastalarin birinde volvulus, diger 3 hastada ise adezyonlara bagh
obstriiksiyon goriilmiistii. Laparotomi yapilmayan hastada konservatif yaklasimla
klinik diizelmis ve 10 yillik takipte tekrarlamamisti.

Bunun diginda 3 hasta inmemis testis nedeniyle opere edilmisti (n:3).
Inmemis testis, bir hastada sag, bir hastada sol digerinde ise bilateraldi. Sol inmemis
testis nedeniyle opere edilen hastanin daha 6nce sag inguinal herni nedeniyle opere
oldugu goriildii.

Alt ekstremitede hareket kisitlilig1 ve kontraktiirler saptanan, ayni zamanda
bliylime geriligi olan, 2 hastaya birden c¢ok sayida kas ve tendon serbestleme
operasyonlar1 yapildigr goriildi. Bu hastalarin birinde yine skolyoz nedeniyle

operasyon dykiisii mevcuttu.
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5. TARTISMA

KPDH, diger adiyla Bochdalek henisi, tan1 aldigi her yasta oOliimciil
seyredebilen ve uzun donemde sebep oldugu ciddi saglik sorunlari ile hastalarda
yasam kalitesini ciddi sekilde diisiirebilen dogumsal bir hastaliktir [4,6,9,43]. Yapay
mekanik ventilasyon ve yogun bakim kosullarindaki ilerlemeler, pulmoner
hipertansiyon tedavisindeki gelismeler ve ECMO’nun kullaniminin yayginlasmasi ile
mortalite giderek azalmaktadir. Tiim bu tedavi yontemlerindeki gelismelerin sonucu
olarak, yiiksek riskli hastalarin yasatilabilmeleri ve uygulanan tedavilerin yan etkileri
ile ylikselen morbiditenin yonetimi giiniimiizde 6nem kazanmaya devam etmektedir.
Bundan dolay1, hastalardaki ge¢ sonuclarin ortaya koyulmasi ve bu sonuglarin tedavi
siirecindeki veriler ile birlikte irdelenmesinin Onlenebilir uzun dénem sorunlar
acisindan dnemi biiytiktiir.

KPDH nedeniyle opere olan hastalarinin takibinde, klinik bulgular ile
yonelinen patolojilerin irdelenmesi disinda, asemptomatik seyreden ve muayenelerde
gbzden kagabilecek sorunlar igin bildirilmis takip programlar1 mevcuttur [41,44]. Bu
programlar, taburculuk oncesi ve sonrasi donem i¢in degisken zaman araliklarinda
kontrol onermekle birlikte, Ozellikle infantil déonemde 3 aydan uzun olmayan
araliklar ile boy ve kilo 6lgtimii, akciger grafisi, solunum fonksiyon testleri, EKO ile
kardiyolojik degerlendirmeyi rutin 6nermektedir. Buna ek olarak, eger klinik bulgu
varsa ya da rutin olarak igitme testi ve norolojik degerlendirme (MR,BT)
yapilabilecegi bildirilmistir. Bunlarin diginda, iskelet deformiteleri, biiylime gerilgi
ve GER i¢in klinik var ise degerlendirme onerilmektedir. Bu algoritimler, iki yas
sonrasi takip araliklarinin agilabilecegini; fakat addlesan donemde, en azindan 16
yasa dek takibin devam etmesi gerektigini belirtmektedirler [41,44]. Ote yandan
Tirk tip dizininde KPDH’nin ge¢ donemine ait ¢ok fazla bilimsel veri yoktur
[45,46,47,48,49,50].

Literatiirde, E/K oram yaklasik 1.5-2/1 olup sol/sag orani ise 4/1-9/1
araliginda degismektedir [6,9]. Yenidogan doneminde tani alan hastalarin degisik
serilerde tiim olgularin %54—%97’sini olusturdugu bildirilmistir [19]. Caligmamizda
degerlendirmeye aldigimiz hastalarda E/K orani 3/1, sol/sag orani ise 15/1 olarak

bulunmustur. Yenidogan doneminde tani alma orani ise %81°dir.
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Hastaligin yenidogan déneminde taburculuk dncesi mortalitesi farkli serilerde
%10-69 arasinda bildirilmektedir [6,51]. Calismamizda belirlenen tarihler arasindaki
tedavi verilen tiim hastalar degerlendirildiginde bu oran %52 olarak saptanmustir.

Eslik eden anomaliler, hastaligin tan1 aldigi donemde mevcut olan ve edinsel
olmayan hastaliklardir. Calismamizda, eslik eden anomali sikligi %43 olarak
bulunmustur. En sik gastrointestinal sistem anomalileri (malrotasyon), iirogenital ve
kardiyak anomaliler goriilmektedir. Literatiirde bu oranin %10 ile %60 arasinda
degistigi seriler mevcut olup en sik ekstremite anomalileri ve kardiyak anomalilerin
goriildigi bildirilmektedir [6,9].

Perinatal donem bulgular1 ve prognostik faktorlerin mortalite ve uzun dénem
sorunlar ile iliskisi bilinmektedir [6,9,52,53]. Bu verilerin anlamliliklari, kliniklerin
tedavi yaklagimlarina ve hasta popiilasyonlarina gore degisiklik gostermektedir.
Calismamizdaki hastalarin %69’unda semptomlar ilk 1 saat i¢inde baslamis ve
%43’lintin ise mekanik ventilasyon destegi ihtiyacit dogmustu. Literatiirde bu oran
%90 civarinda olup kotii prognoz ile yakindan iliskilendirilmistir [6,9].

Degerlendirmeye alinan hastalardan mekanik ventilasyon destegi alanlar
preoperatif donemde postduktal arter kan gazlar ile takip edilmisti. Calismamizda,
bu hastalar solunumsal ve metabolik stabilizasyonun saglandigi dénemdeki MVI
degerleri kullanilmis olup hastalarrmizin %13’{inde MVI degeri 80’in iizerindedir.
Literatiirde, MVI'nin sagkalimdaki ongériisel degerini yansitan galigmalar olmakla
birlikte morbiditedeki anlam: belirsizdir [52,54,55]. Calismamizdaki MVI>80
tizerinde olan iki hastada postoperatif yatis siireleri 30 ve 77 giin olup ortalamanin
(20 giin) {izerindedir. Yine bu olgularda skolyozun diger hastalara nazaran agir
oldugu (25 derece ve iizeri) ve her ikisinde de ciddi biiyiime geriligi oldugu (boy
uzunlugu ve viicut agirliklar1 3. persentilin altinda) goriilmiistiir.

Mide herniyasyonu olgularimizin %69°unda, karaciger herniyasyonu ise
%31’inde gorilmiistiir. Herni kesesi, hastalarin %38’inde goriilmiis olup literatiirde
bu oran %10-15 civarindadir [6,9].

KPDH’nde ge¢ donemde ortaya ¢ikan saglik sorunlart degisik yas gruplarinda
takip ve tedavi gerektirmesi agisindan onemlidir. Baz1 problemler zaman igerisinde
spontan ya da medikal tedaviler ile gerilese de bazilar kiigiik yaslarda saptanmasi
zor, ileri yaslarda ortaya c¢ikan patolojilerdir. GER, pulmoner hipertansiyon,
solunumsal ve norolojik problemler ilerleyen yas ile birlikte gerileme egilimindedir.

Ote yandan, gogiis deformiteleri, skolyoz gibi muskuloskeletal sistem sorunlarinin
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ileri yaglarda ortaya ¢ikmasi veya sebat etmesi beklenen bir durumdur. Degisen
tedavi yaklagimlariyla bu problemlerin goriilme sikliklar1 hizla artmaya devam
etmektedir [56].

Geg¢ donem sorunlari, kliniklerin takip ve tan1 yaklagimlarina gore degisiklik
gostermekle birlikte literatiirde sikliklart %100°e varan rakamlar veren yayinlar
mevcuttur [57,58,59]. Calismamizdaki yenidogan doneminde opere olan 2 hasta ve
infantil donemde opere olan 2 hasta disindaki tiim hastalarda, KPDH disinda, cerrahi
ya da medikal tedavi ve takip gerektiren en az bir hastalik saptanmustir (%75).

Kardiyovaskiiler sistem sorunlar:, eslik eden konjenital kalp hastaliklar1 ve
pulmoner hipertansiyona sekonder patolojilerden olusmaktadir. KPDH’nde
mortalitenin en sik sebebi olan pulmoner hipertansiyon postoperatif erken dénemden
itibaren tedavisi ya da takibi gereken bir durumdur [57]. Mart 2017’de yayinlanan bir
calismada yenidogan doneminde PHT sikligi %83 olarak saptanmistir [60].
Postoperatif donemde biiyiik oranda gerileme egiliminde olan PHT bazi hastalarda
ani sag kalp yetmezligine sebep olarak ge¢ donemlerde dahi mortalite sebebi
olmaktadir [6,61]. Bununla birlikte literatiirde, ge¢ donemde pulmoner hipertansiyon
siklig1 ile ilgili veriler net degildir. Calismamizda 2 hastada kardiyolojik agidan
tedavi ve takip gereken patoloji saptanmistir (%13). Bu hastalardan birinde ASD,
PDA, ciddi PHT tamisiyla takibi sirasinda 11 aylikken KPDH saptanmis ve
klinigimizce tedavi edilmistir. Digeri ise yenidogan déneminde opere olan, infantil
donemde hafif pulmoner hipertansiyon ve sol pulmoner arter hipoplazisi saptanarak
kardiyolojik takibine devam edilen hastadir.

Gastrointestinal sistem ile iliskili olarak KPDH’nde en sik karsilasilan sorun
GER’diir. Baz1 yaymlarda hastalarin hemen hepsinde refliiye dair semptomlar
goriildiigii bildirilse de postoperatif donemde hastalarin ortalama %80’inde GER
saptanmaktadir [9]. Postoperatif erken donemden itibaren biiylik cogunlugunda
medikal tedavi ihtiyact olan bu hastalarin ortalama %15-35’ine fundoplikasyon
gerekmektedir [6,9]. Ote yandan, pH metre, biyoimpedans, GIS pasaj grafileri,
endoskopi ve endoskopik biyopsi calismalari ile hastalarda yakinma olmadan da
GER hastaliginin devam ettigini ve ileri yaslarda Barret metaplazisi gelistigini rapor
eden yayinlar mevcuttur [62,63,64,65]. GER i¢in anlamli en 6nemli risk faktorleri ise
defekt capinin biiylikliigii ve yama ile onarimdir [44,66,67,68]. Bunun disinda, mide
ve karaciger sol lobun herniyasyonu, pranatal tani, hastanede yatis ve mekanik

ventilasyon siiresi, herni kesesinin varligi, ECMO ihtiyac1 ve semptomlarin baslangig

43



zamani bazi ¢alismalarda GER ve fundoplikasyon gerekliligi ile iligkili bulunmustur
[44,68,69,70,71]. Calismamizda, GER hastalarin %25’inde saptanmis olup
tamaminda klinik bulgular mevcuttu. Bu hastalarin tamamina ilk asamada medikal
tedavi verilmis, 2 hastada yakinmalarin geriledigi goriilmiistii. Diger iki hastaya ise
aspirasyon pnomonileri sebebiyle fundoplikasyon uygulanmisti. Hastalarimizda ilk
operasyonda yama ile onarim yapilan hasta yoktur. Bununla birlikte, GER’sii olan
hastalarin tamaminda midenin herniye olan organlar arasinda oldugu goriilmiistiir.
Ayn1 zamanda bu hastalarin postoperatif yatis siireleri degerlendirildiginde ortalama
39 giinde tabucu olduklar1 goriilmiis olup GER olmayan hastalarda bu siire ortalama
14.5 giindiir.

KPDH’nde safra tas1 goriilme sikligi ile ilgili literatiirde ayrintili veri
bulunmamakta olup uzun dénemde karsilagilabilen bir problem oldugu bildirilmistir
[6,72]. Calismamizda 2 hastada safra kesesi tasi saptanmis olup siklik %13 olarak
hesaplanmistir. KPDH’nde gezici dalak ise literatiirde daha once vaka raporu olarak
bildirilen bir klinik antite olup splenik baglarin yetersiz kaldig1 ya da gelisemedigi
hastalarda siklikla torsiyon ile semptomatik olan bir durumdur [73]. Calismamizdaki
yenidogan doneminde opere olan bir hastada (%6), dalagin karaciger altinda sag alt
kadranda yer aldig1 ve yer degistirmedigi goriilmiistiir.

Sik karsilasilan bir diger Onemli sorun ise intestinal obstriiksiyondur.
Etyolojisinde en sik intraabdominal adezyonlar rol oynamakla birlikte volvulus ve
herni niiksii diger sebeplerdir. Literatiirdeki degisik serilerde siklik %8-26 arasinda
degismektedir [9,44,51,60,74]. Cocukluk c¢aginda laparotomi yapilan hastalarin
incelendigi bir ¢aligmada postoperatif adezyonlara bagli cerrahi miidahale gerektiren
intestinal obstriiksiyon sikligi %2 olarak saptanmistir [75]. Calismamizda ise
laparotomi gerektiren intestinal obstriiksiyon tablosu 5 hastada ortaya ¢ikmistir. Bu
hastalarin  3’tinde obstiiksiyonun adezyona sekonder olarak gelismis oldugu
goriilmiistiir (%19).

KPDH’ne sikca eslik eden malrotasyona miidahale konusu giiniimiizde halen
tartigmalidir. Bazi yazarlar herni onarimi sirasinda malrotasyonu diizeltmeyi Onerse
de bazilar1 malrotasyona miidahale edilmemesi gerektigini savunmaktadirlar [6,9].
Ote yandan, KPDH’nden bagimsiz olarak, insidental saptanan asemptomatik
malrotasyon hastalarinda da durum net olmayip tedavide yas faktdrii 6n plana
¢ikmaktadir. Bu hastalarda infantil donemde proflaktik Ladd prosediirii dnerilirken

ilerleyen yas ile birlikte volvulus riskinin azaldig1 belirtilmektedir [76]. Literatiirde
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gee donemde mortalite sebebi olarak bildirilmis olan orta barsak volvulusu,
calismamizda herni tamiri sirasinda malrotasyonuna miidahale edilmeyen 3 hastadan
birinde ortaya ¢ikmustir [61].

Niiks, ozellikle genis defektli KPDH hastalarinda bir diger postoperatif
donem sorunudur. Literatiirde siklik %5 ile %65 arasinda degismektedir [77].
Karacigerin herniye olusu, yama ile tamir ve defekt ¢ap1 dogrudan prediktif olarak
niiks ile baglantili bulunmustur [77]. Calismamizda iki yenidogan hastasinda herni
saptanmis olup her iki hastada da literatiir ile uyumlu olarak primer tamir sirasinda
karacigerin herniye oldugu gorilmiistiir. Bu hastalarin niiksleri, bir hastada
postoperatif 4. ayda, digerinde ise 6 yasinda iken ortaya ¢ikmis ve yama ile
onarilmustir.

Kas ve iskelet sistemi bozukluklari, konjenital anomaliler dislandiginda
ozellikle ileri yaslarda goriilme siklig1 artan takip ve tedavi gerektiren sorunlardir. En
sik karsilasilan hastaliklar: Gogiis duvar1 deformiteleri, skolyoz ve kifoskolyozdur.
Patofizyolojisi net olarak ortaya koyulamamakla birlikte bazi yazarlar gergin
diyafragma tamirini, bazilar1 torakotomi ile miidahaleyi, bazilar1 ise etkilenen
taraftaki pulmoner hipoplaziye sekonder kiigiik kalan intratorasik alani sebep
gostermektedir [72,78]. Goriilme sikliklari, ¢alismalardaki baz alinan yas araligina
gore degisiklik gostermekle birlikte ortalama %16-48 araligindadir [44,78,79,80,81].
Prediktif olarak; defekt ¢api, yama ve kas flepleri ile onarim, semptomlarin baslangig
zamani, postoperatif ventilasyon siiresi ve ECMO kullanimi ile bu deformiteler
arasinda iliski oldugu bildirilmistir [78,82]. KPDH’ne 6zgii olmamakla birlikte erkek
cocuklarin daha sik etkilendigi bilinmektedir. Calismamizda yer alan hastalarin
%50’sinde skolyoz ve/veya pektus ekskavatum saptanmistir. Skolyoz 6 hastada
(%38), pektus ekskavatum 4 hastada (%25), kifoz ise skolyoz ile birlikte 1 hastada
(%6) goriilmiistir. Bu deformitelerin tamami yenidogan doneminde opere olan
hastalarda saptanmis olup infantil dénem hastalarinda kas-iskelet sistemine ait
patoloji  goriilmemistir. Literatiirde ge¢ donemde semptomatik olan KPDH
hastalarinda kas-iskelet sistemi deformitelerine iliskin veri bulunmamaktadir.
Calismamizdaki bu veriler yenidogan déneminde semptomatik olan hastalar ile geg
donemde bagvuran hastalarin daha genis hasta serilerinde tan1 an1 ve intraoperatif
bulgularinin karsilastirilmasinin ge¢ dénem morbiditede yol gosterici bazi veriler

sunabilecegini diisiindiirmektedir.

45



Genitoiiriner sisteme ait sorunlarin baslicalari: Inmemis testis, vezikoiireteral
reflii, renal kalkiildiir. Bunlarin disinda konjenital baz1 anomalilerin takibi ve tedavisi
gerekebilmektedir. Inmemis testis normal toplumda erkek ¢ocuklarinda goriilme
siklig1 9%0.9-4 arasinda degisen bir hastalik olup KPDH’nde toplumdan yiiksek bir
siklikta goriildiigii bilinmektedir [83,84,85]. Bugiine kadar kanitlanmig bir prediktif
faktor belirlenememistir. Calismamizdaki erkek ¢ocuklarda inmemis testis 3 hastada
(%25) saptanmuis olup bu rakam literatiirde bildirilenler gibi toplumda goriilme
sikliginin oldukga iizerindedir [72,86]. Bunun disinda, 2 hastamizda renal kalkiil
goriilmiis olup literatirde KPDH’nin ge¢ doneminde benzer oranlarda rakamlar
veren yayinlar mecuttur [72].

Norolojik hastaliklar, motor ve mental gelisim geriligi uzun donemde KPDH
hastalarinda sorun olusturmaktadir. Etyolojide, hipoksemi, hiperkapni, asidoz ve
ECMO tedavisi gibi bir¢ok faktoriin etkili oldugu diisiinilmekle birlikte, fetal hayatta
KPDH hastalarinin beyin kan akiminda azalma oldugu da gosterilmistir [6,79].
Literatiirde norolojik problemler %10-30 siklikta rapor edilmistir [79]. Norolojik
sorunlarin; ECMO kullanimi, gastrostomi ile beslenme ve postoperatif oksijen
destegi ihtiyaci, yama ile tamir ve biiyiime geriligi ile iliskili oldugu bildirilmistir
[6,79,87]. KPDH’nde goriilen néromotor gelisim geriligi yas ile birlikte diizelme
egilimindedir [6]. Calismamizda yalnizca bir hastada motor ve mental retardasyon
saptanmis olup hastanin Chiari malformasyonu ve epilepsi tanilart mevcuttur. Bu
hastada, literatiir ile uyumlu olarak yalnizca biiylime geriligi saptanmistir (%6).

Isitme kaybinda agresif aminoglikozit ve furosemid kullanimi 6n planda
suclanmakla birlikte hipoksemi ve hiperventilasyona bagli alkaloz da sebep
gosterilmektedir [6,79]. Gorlilme sikligi KPDH hastalarinda %2.3 ile %50 genis bir
araliktadir [6,88]. Prediktif olarak, uzun siiren aminoglikozit kullanimi, ECMO
tedavisi, uzun mekanik ventilasyon siiresi ve defekt c¢api ile isitme kaybinin
baglantili oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur [79,89]. Calismamizda, rutin tarama
amagli infantil donem isitme testleri ile saptanmis bir isitme kaybi olgusu
saptanmamaigtir.

Biiyiime geriligi, postoperatif erken donemde ve taburculuk sirasinda
hastalarin %22-63’linde goriilmekle birlikte ilerleyen yas ile gerileme egiliminde
olan bir durumdur [90,91,92]. Buna ragmen, uzun dénemde dahi sebat edebildigi
bilinmektedir [92]. Altta yatan sebeplerin artmig Kkatabolik stres, oral alim

uyumsuzlugu, GER ve devam eden solunumsal yiike bagl artmis enerji tiiketimi
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oldugu diisiiniilmektedir [79]. Ongoriicii faktor olarak ise degisik yayinlarda, defekt
capi, dogum kilosu ve boyu, yama ile tamir, uzun hastane yatisi, evde oksijen
tedavisi, uzun ventilasyon destegi siiresii, ECMO ve GER durumla iligkili
bulunmustur [60,79,92]. Calismamizda, yenidogan doneminde opere edilen yiiksek
riskli gruptaki 2 hastada addlesan donemde devam etmekte olan biiyiime geriligi
goriilmiistiir (%13).

Solunum sistemi ile iligkili olarak, kronik akciger hastaliklari,
bronkopulmoner displazi, reaktif hava yolu hastaliklari, tekrarlayan pnomoni ataklari
gibi sorunlar degisik yas gruplarinda yapilan ¢aligmalardaki hastalarin %22-54’{inde
goriilmektedir [44,93]. Bu problemlerin sikliginin ilerleyen yas ile gerileme ve
pulmoner fonksiyonlarin uzun donemde normale donme egilimi gosterdigi
bilinmektedir [6]. Etyolojide, hipoplastik akcigerler ve bronsiyal hiperreaktivite,
pulmoner hipertansiyon, mekanik ventilasyonun yol actig1 hasar, eslik eden GER rol
oynar. Bir¢ok hastanin taburculuk sonrasi nazal serbest oksijen, bronkodilator, inhale
kortikosteroid ve ditiretik tedavilerine ihtiyaci olur [6,9,44,79]. Prediktif olarak,
ECMO, yama ile onarim, uzun mekanik ventilasyon destegi, gogilis deformiteleri
respiratuvar hastaliklar ile iligkili bulunmustur [44,94,95].

Uzun donemde  fonksiyonel ve anatomik olarak akcigerlerin
degerlendirilmesinde en sik kullanilan ¢alismalar, ventilasyon-perfiizyon
sintigrafileri, solunum fonksiyon testleri ve egzersiz kapasite tayinleridir. Literatiirde
yer alan ventilasyon-perfiizyon c¢alismalarinda, hem ventilasyonda hem perflizyonda
azalma ve ventilasyon-perflizyon uyumuzlugu en sik karsilagilan bulgulardir [6,95].
Tek basima sintigrafik caligmalarin ileri donemde ortaya cikabilecek sorunlar icin
anlamlilig1 halen tartismalidir [44,95]. Kardiyopulmoner egzersiz kapasite testleri de
celigkili sonuglar icermektedir. Bazi ¢alismalar, 6zellikle yakinmalar1 ve spirometrik
bozukluklar1 olan hastalarda maksimal egzersiz kapasitesinin azalmis oldugunu
gosterse de bazi calismalarda hastalarin hemen hepsinin egzersiz kapasitelerinin
normal oldugu gosterilmistir [57,96,97]. Spirometrik bulgular, spesifik bir 6zellik
gostermemekle birlikte hastalarin 9%28-52’sinde yakinma olmasa dahi anormaldir
[57,95]. Hastalarda, obstriiktif, restriktif veya kombine fonksiyonel bozukluklarin
gortilebildigi belirtilmis olup bu fenomende KPDH’ne sekonder reaktif hava yolu
hastaliklar1  ve gogiis deformitelerinin de rol oynadig1 diisiiniilmektedir
[57,93,94,96,97,98]. Genel olarak, gogiis kafesinin kompliyansinin azaldigina ve

bronsiyal hiperreaktiviteye isaret eden bulgular mevcuttur. Total akciger kapasitesi
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uzun donemde normale donerken rezidiiel voliim normale gore artmaktadir
[93,98,99]. Normal popiilasyonla karsilastirildiginda; FEV1 diisiik, FVC diisiik, akim
hizlart normale gore yavas, FEVI/FVC oram1 diisiik olma egilimindedir
[79,95,97,98,99]. Bu spirometri verileri, reaktif hava yolu hastalig1 ile korele olarak
KPDH hastalarinda en sik saptanan bulgulardir [93,98]. Ote yandan, daha az
goriilmekle beraber restriktif bulgular saptanan hastalarda, ECMO kullanimu,
postoperatif mekanik ventilasyon destegi ve oksijen ihtiyact prediktif olarak anlaml
bulunmustur [94]. Spirometrik incelemeleri normal olmayan hastalarda eslik eden
gogiis deformiteleri anlamli olarak daha sik goériilmektedir [93].

Calismamizda 5 hastada reaktif hava yolu hastaligi saptandig1 gorilmiistiir
(%31). Bu hastalardan birinin yakinmalarinin 2 yas sonrasi gerileridigi goriilmiistiir.
Bunun disinda inhale kortikosteroid ve bronkodilator tedavileri alan 4 hastanin ise
yakinmalarinin ilerleyen yas ile birlikte hafifledigi goriilmiistiir. Bu hastalarda GER
i¢in cekilen iist GIS pasaj grafilerinde GER saptanmamustr.

Calismamizda, 14 hastanin spirometri testlerinin degerlendirilmesinde 2
hastada restriktif, bir hastada ise obstrikktif bulgular saptanmistir (%21).
Obstriiksiyon saptanan hasta, ¢alismadaki 5 astim hastasindan biriydi. Restriksiyon
ile uyumlu spirometrik bulgulari olan hastalarin birinde pektus ekskavatum ve
skolyoz mevcuttu. Digerinde ise gogiis deformitesi ya da skolyoz olmamakla birlikte
kardiyak anomali nedeniyle gecirilmis median sternotomi Oykiisii mevcuttu.
Bulgular, literatiirdeki verilerin aksine, reaktif hava yolu hastaligi, gogiis deformitesi
veya skolyoz tanilarindan en az birine sahip olan hastalarin biiylik bir boliimiiniin
spirometrik incelemelerinin normal sonu¢landigi gostermektedir (%80).

Hastalarin BT goriintiilemelerinde elde edilen volumetrik Ol¢timlerdeki
toplam akciger voliimiiniin (TAV) spirometrik FVC 6l¢timleri ile literatiiriin aksine
korele olmadigr gozlendi [100,101]. Chen F ve ark. 2011’de yaymladiklar
calismalarda  bu  korelasyonu gostermis  ve formiilize etmislerdir
(FVC=606.4+0.67xTAV) [100]. Akcigerlerin voliimetrik Ol¢iim degerlerindeki
asimetri bulgulart ele alindiginda, tamami erkeklerden olusan sol KPDH tanili 9
hastada akciger hacimlerinin ortalama oram1 ise sag/sol:1360/1015 olarak
saptanmigtir. Yenidogan doneminde kaybedilen hastalar {izerinde yapilan bir otopsi
calismasinda, her iki akciger ortalama hacminin normalin altinda oldugu ve
ipsilateral akcigerin kontralateral akcigerin yarisindan daha kiigiik oldugu

goriilmiistlir [102]. Saglikl eriskin popiilasyonu iizerinde yapilan otopsi caligmalari
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ise sag akcigerin kiitlesel olarak her iki cinsiyette de soldan daha biiyiik oldugunu
gostermektedir [103,104]. Molina ve ark 2012 ve 2015 yillarinda yaptiklari
caligsmalarda, ortalama akciger kiitlelerinin birbirine orani erkekte sag/sol:445/395,
kadinda sag/sol:340/299 olarak verilmistir [103,104]. Normal popiilasyonda
erkeklerde yaklasik 1.12/1 olan sag akcigerin sola orani, ¢alismamizdaki KPDH
hastalarinda ortalama 1.34/1 olarak saptanmustir. Hasta bazli bakildiginda 9 hastanin
6’sinda sag akciger voliimiiniin sola orani 1.2/1’in iizerindedir. Say1 azlig1 nedeniyle
istatistiksel ~degerlendirme yapilmamasina karsin, bu bulgular yenidogan
donemindeki ipsilateral ciddi hipoplazinin ileri dénemde biiyiik oranda iyilesme
gosterdigini; fakat tamamen diizelmedigini diistindiirebilir.

Calismadaki tim bu bulgulardan hareketle, yenidogan doneminde
semptomatik olan KPDH’nin sekellerinin adélesan doneminde dahi biiyiik oranda
sebat ettigi soylenebilir. Hastalarin dortte iicinde en az bir morbidite unsuru
bulunmakla beraber bazi1 hastalarda birden ¢ok sistemin etkilendigi ve yasam
kalitesinin diisiik oldugu gorilmistiir. Bu durum, uzun siireli hasta takibinin ve
multidisipliner yaklasimin 6nemini 6n plana ¢ikarmaktadir.

Infantil dénemde basvuran hastalarda, yenidogan donemine ait bircok gec
donem sekeli ne basvuru aninda ne de postoperatif donemde saptanmamistir. Geg
donemde, yakinmasiz olanlar da dahil olmak iizere, iskelet deformitesi olan
hastalarin hepsi yenidogan doneminde opere olan hastalardir. Bu bulgu, yenidogan
ve ge¢ donem hastalarinin daha genis serilerde irdelenmesiyle uzun donem mobidite
i¢cin anlamli veriler elde edilebilecegini diisiindliirmektedir.

Kesitsel incelemeler kullanilarak elde edilen ii¢ boyutlu hacim ve goriintii
verileri hastalarin uzun dénemdeki solunumsal asimetri bulgularini anatomik olarak
ortaya koymada etkileyici sonuglar sunmaktadir. Ancak, bu ¢aligmalarin ve normalin
tizerindeki asimetrinin anlamliligi ve takip algoritmindeki yeri konusunda yeni

calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.
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6. SONUC

Calisma grubunda bulunan ve 1990-2008 yillar1 arasinda 1 yas altinda opere
edilen 98 hastadan 54’i postoperatif donemde taburcu edilmistir. Calismanin
baslatildigi Haziran 2016’ya dek diizenli poliklinik konrolii verileri olan 16 hasta
degerlendirmeye alinmustir. E/K oranmi 3/1, sag/sol herni orani 1/15°tir. Hastalarin
%81’1 yenidogan doneminde, digerleri ise infantil donemde opere olmustur.
Ortalama takip stiresi 13 yildir (8-17y1l).

Hastalarin ortalama dogum haftasi 39 hafta (33-40hafta), ortalama dogum
kilosu 3325 gramdir (1860-4500 gr).

Prenatal tani hastalarin %13’linde mevcuttu. Yenidogan doénemindeki
hastalarin %85’ ilk 1 saat icinde semptomatik olmustur. Infantil dénem
hastalarindan sadece biri semptomlarla tan1 almis olup digerleri insidental tani
almiglardir.

Basvuru aninda hastalarin %43 linde konjenital anomali mevcuttu. Konjenital
anomali goriilme sikligi yenidogan doneminde opere olan hastalarda %46, infantil
dénemde opere olanlarda ise %33 idi. Gastrointestinal sistem anomalileri %31,
genitoiiriner sistem anomalileri %19, kardiyovaskiiler sistem anomalileri %13,
santral sinir sistemi anomalileri %6 siklikta goriilmekteydi.

Yenidogan doneminde opere olan hastalarin %69’una preoperatif mekanik
ventilasyon yapilmisti. Mekanik ventilasyon yapilan hastalarin %22’sinde MVI 80’in
tizerinde, % 67°sinde 40’1n altinda idi.

Tiim hastalara primer onarim yapilmisti. Hastalarin %38’inde herni kesesi
mevcuttu; %69’unda mide, %31’inde karaciger herniye olan organlar arasindaydi.
Yenidogan doneminde opere edilen hastalarda ortalama operasyona alinma siiresi
postnatal 65 saatti (23-144 saat). Operasyondan ventilasyon destegi ile ¢ikilan 10
hastada (%63) ortalama ekstiibasyon siiresi 6.9 giindii (2-24 giin).

Postoperatif donemde taburculuk siiresi ortalama 20 giindii (5-77 giin). Hicbir
hastanin taburculuk sirasinda oksijen destek tedavisi ihtiyact olmamust.

Uzun donem takiplerinde tiim hastalarin %69’unda tedavi ya da takip
gerektiren ek hastalik ortaya ¢ikmisti. Bu patolojiler, yenidogan doneminde opere
olan hastalarin %77’sinde, infantil donemde opere olanlarin ise %33 {inde mevcuttu.

Hastalarin  %50’sinde kas-iskelet sistemi, %44’tinde gastrointestinal sistem,
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%44’tinde  respiratuvar  sistem, %25’inde  genitoliriner sistem, %13’{inde
kardiyovaskiiler sistem, %6’sinda santral sinir sistemi ile iligkili hastalik saptanmusti.
Ayrica hastalarin %13’linde biiyiime-gelisme geriligi mevcuttu. En sik, skolyoz
(%38), reaktif hava yolu hastaligi (%31), GER (%25), pektus ekskavatum (%25)
gorilmiisti.

Postoperatif donemde 8 hastaya farkli sebeplerle cerrahi uygulanmisti. Herni
niiks oran1 %13’tii. Intraabdominal adezyona bagl intestinal obstriiksiyon nedeniyle
hastalarin  %19’una laparotomi yapilmisti. Bir hastada orta barsak volvulusu
gelismisti. Hastalarin %13 iline Nissen fundoplikasyonu uygulanmisti. Alt ekstremite
kontraktiirleri olan iki hastaya kas ve tendon serbestlenmesi operasyonlari
uygulanmist1 (%13). Infantil dénemde tan1 alan bir olguya konjenital kalp hastaligina
yonelik sternotomi ile acik kalp cerrahisi uygulanmisti. Iki hastaya inmemis testis
nedeniyle, bir hastaya safra kesesi tagi nedeniyle operasyon planlandi.

Spirometri verileri, uygulanan 14 hastanin 11’inde normal smirlarda idi. iki
hastada restriktif, bir hastada obstriiktif fonksiyonel bozukluk mevcuttu.

Hastalarin yeniden degerlendirilen BT incelemelerinde, bronsiyal ve vaskiiler
anomali goriilmezken akciger parankim bulgular1 reaktif hava yolu hastaligi tanili
hastalarda havalanma artis1 seklinde olmustur. Voliimetrik incelemelerde, hasta
say1st az oldugundan istatistiksel degerlendirme yapilmamstir. Ancak, tanisal anlami
bilinmemekle birlikte, rakamsal ve gorsel olarak akcigerler arasinda asimetride artis
dikkati ¢ekmistir.

Calismada dikkat ¢ceken ve ileri aragtirma gerektiren gozlemler:

Yenidogan doneminde tani alan hastalarda eslik eden konjenital anomali
stkligt infantil donemde tani alan hastalara gore daha yiiksek bulunmustur.

Takip sirasinda saptanan hastaliklar, yenidogan doneminde opere olan
hastalarda infantil dénemde opere olanlara gére daha siktir.

Kas-iskelet sistemi sorunlari yalnizca yenidogan doneminde opere olan
hastalarda goriilmiistiir.

GER saptanan hastalarin  tamaminda midenin herniye olan organlar
arasinda oldugu goriilmiistiir. Midenin herniye olmadigi olgularin hi¢birinde klinik
bulgu ve radyolojik incelemelerde GER diistindiirecek bulgu saptanmamistir. Buna
ek olarak, GER saptanan hastalarda taburculuk siiresinin ortalamaya gore uzun

oldugu goriilmiistiir.
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Yenidogan yiiksek risk grubunda (MVI>80) degerlendirilen 2 hastada
saptanan alt ekstremitelerde hareket kisithliklar: ve biiyiime geriligi diger
gruplardaki hastalarda goriilmemistir.

Hastalarin %75’ inde, uzun donemde akut ve kronik hastaliklarin saptanmis
olmasi  adolesan  doneme dek kontrollere devam edilmesi  gerektigini

diistindiirmektedir.
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7. OZET

BOCHDALEK HERNISI TANISI iLE OPERE OLAN HASTALARDA GEC
DONEM BULGULARININ DEGERLENDIRILMESI

Amag

Bu g¢alismanin amaci klinigimizde, konjenital diyafragma hernisi nedeniyle
bir yasindan once opere olan hastalarda takip siirecinde ortaya ¢ikan sorunlarin
saptanmasi, operasyon donemi bulgularinin uzun dénemde ortaya ¢ikan bu sorunlar
acisindan anlamliliginin yenidogan donemi ve infantil donemde opere olan

hastalarda degerlendirilmesidir.

Yontem

Bochdalek hernisi (KPDH) sebebiyle tedavi ve takipleri yapilan hastalardan
calismanin baslangi¢ tarihinde 8 yas ve ilizerinde olan ve son 1 yil i¢inde poliklinik
kontrol verileri bulunan 16 hastanin dosyasi geriye doniik olarak degerlendirildi.
Operasyon anindaki yasa goOre hastalar infantil donem ve yenidogan donemi
basliklar1 altinda 2 gruba ayrildi. Yenidogan déneminde opere olan hastalar MVI
degerleri baz aliarak yiiksek riskli ve orta-diisiik riskli olmak iizere iki ayr1 grupta
incelendi. Hastalarin dosyalarinda; opere olduklari doneme ait 6ngoriisel dnemi olan
veriler, postoperatif erken ve ge¢ donem bulgular: irdelendi. Ge¢ donemde saptanan

hastaliklar ve yapilan tanisal caligsmalar yeniden degerlendirildi.

Bulgular

Hastalarda E/K orani: 3/1, sag/sol oran1 1/15 idi. Ortalama yas 13.1 (9-17
yas), ortalama takip siiresi 13 yild1 (8-17 yil). Hastalarin 3’1 infantil donemde, 13’1
ise yenidogan doneminde tani almisti.

Yenidogan doneminde opere olan hastalarin ortalama dogum kilosu 3325 gr
(1860-4500 gr), ortalama dogum haftas1 39 hafta (33-40 hafta), eslik eden anomali
siklig1 %46, ilk 6 saatte semptomatik olma orani %85, mekanik ventilasyon ihtiyaci
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oran1 %69, ortalama operasyon yasi 65 saat (23-144 saat), ortalama postoperatif yatis
siiresi 22 giin (9-77 giin) idi. MVI>80 olan 2 hasta yiiksek risk grubunda, kalan 11
hasta orta-diisiik risk grubunda incelendi. Infantil donemde opere olan 3 hastadan
2’si insidental tani almisti, eslik eden anomali 1 hastada mevcuttu. Ortalama
operasyon yast 9 ay (5-11ay), ortalama postoperatif yatis siiresi 13 giindii (5-29 giin).

Hastalarin tamamina laparotomi ile primer onarim yapilmisti. Herni kesesi
%38 hastada saptanmisti. Hastalarin %68’inde mide, %31’inde karaciger herniye
organlar arasindaydi.

Uzun doénem takiplerinde, yenidogan dénemi hastalarinin %85’inde, infantil
donem hastalarinin %33’linde sorun saptanmisti. Skolyoz 6, reaktif hava yolu
hastaligt 5, GER 4, pektus ekskavatum 4, inmemis testis 3, biiylime geriligi 2,
kolelitiyazis 2, renal kalkiil 2 hastada saptanmist. Iki hasta GER, iki hasta niiks, 3
hasta adeziv intestinal obstrilksiyon, 1 hasta volvulus nedeniyle opere edilmisti.
Takibinde sorun saptanmayan hasta sayisi 4’tii (%25).

Spirometri testlerinde, 2 hastada restriktif, bir hastada obstriiktif fonksiyonel
bozukluk saptanmisti. BT ’lerde en sik goriilen bulgu artmis havalanma paterni (5

hasta) ve artmis pulmoner asimetriydi (6 hasta).
Sonu¢
KPDH nedeniyle irdelenen tiim hastalarin %75’inde uzun donemde tedavi

veya takip gerektiren en az bir hastalik goriilmesi, bu hastalarin adélesan doneme dek

takibinin gerekliligini vurgular niteliktedir.
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SUMMARY

Background and Aim

The aim of this study is to determine the problems that evolved in long term
follow up period, in group of patients which operated in the newborn period and in
infancy for congenital diaphragmatic hernia (Bochdalek) in our clinic before one
year of age and to evaluate the significance of patient findings at the operation period

in regard to long term results.

Method

Among the patients, which were operated for congenital diaphragmatic hernia
(CDH) and followed-up, 16 that were above 8 years of age at the onset time of the
study and have data regarding outpatient control in the past one year were
investigated retrospectively. Patients were mainly divided into two groups regarding
their age at the time of diagnosis as the newborn period and the infancy period.
Patiens diagnosed in the newborn period were further evaluated in two subgroups as
high risk and moderate-low risk patients based on ther Modified Ventilatory Index
(MV1) values. Data that had predictive value collected at the operative period were
investigated along with early and late postoperative findings. Diagnostic studies and

disorders detected in the late postoperative period were re-evaluated.

Results

In the patient group, male to female ratio was 3/1, right sided to left sided
hernia ratio was 1/15. Average age of the patients included in the study was 13.1 (9-
17 years). Average follow-up period was 13 years (8-17 years). Of the 16 patients, 13
were diagnosed in the newborn period while 3 were diagnosed in infancy.

Of the patients operated at the newborn period, average birth weight was
3325 gr (1860-4500 gr), average delivery time was 39 th gestational week (33th-40th
gw). Assosciated congenital anomalies were present in 46%, 85% were symptomatic
in postnatal 6 hours, 69% required mechanical ventilation. Average age at operation

was 65 hours (23-144 hours). Average postoperative hospitalization time was 22
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days (9-77 days). Two patients with MVI>80 were investigated in the high risk
group while the remaining 11 patiens were investigated in the moderate-low risk
group.

Of the 3 patients operated in infancy; 2 were diagnosed incidentally.
Associated anomaly was present in 1 patient. Average age at operation was 9 months
(5-11 months). Average postoperative hospitalization period was 13 days (5-29
days).

All patients underwent laparotomy and primary repair. Hernia sac was present
in 38% of patients. Among the herniated visceral organs stomach was present in 68%
while liver was present in 31%.

On the long term follow up, disorders were encountered in 85% of the
newborn group and 33% of the infancy group. Scoliosis was observed in 6, reactive
airway disorders in 5, gastroesophageal reflux (GER) in 4, pectus excavatum in 4,
undescended testis in 3, failure to thrive in 2, cholelithiasis in 2 and renal calculi in 2
patients. Two patients were operated for reccurrence, 2 for GER, 3 for adhesive
intestinal obstruction ad 1 for volvulus. Four cases (25%) presented with uneventful
follow up.

Spirometry revealed obstructive dysfunction in 1 and restrictive dyfunction in
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Conclusion

Among all the patients evaluated for CDH, 75% were showing at least one
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