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1. GIRIS VE AMAG

Dogumsal gogus deformiteleri pektus ekskavatum (PE), pektus
karinatum (PK), Poland sendromu (PS), sternal defektler (SD) ve digerleri
(vertebra-kosta anomalileri, asfiksik torasik distrofi-Jeune hastaligi, kosta
displazisi) olmak Uzere bes grupta incelenebilir (1-2). PE ve PK tim gogus
deformiteleri arasinda en sik gorilen dogumsal deformitelerdir (2). Gogusun
normal konfiglirasyonu yasgla ve ayni yas grubundaki bireylerin yapilarina
gore degisiklik gosterir. Cocuklarda gégusin normal kesiti hemen daima
silindiriktir ve goddus genis oldugu kadar da derindir. Gelisimin normal
seyrinde gogus antero-posterior olarak genislemeye, duzlesmeye baslar.
Erigkinlerde gogus transvers duzlemde genistir, bununla birlikte normal
sinirlar icinde dikkati cekecek derecede degisiklikler vardir. Kisa kalin yapili
kiside, gddus antero posterior olarak nispeten daha derindir, yukaridan
asaglya dogru mesafe kisadir ve kalp horizontal olarak uzanma egilimindedir.
Uzun ince yapil kisilerde gogus yukaridan asagiya dogru uzundur, antero-
posterior olarak derinligi azdir ve kalp vertikal olarak uzanma egilimindedir.
Go6gusun bu normal konfigirasyonlarindan herhangi birisinin, 6zel olarak bir
hastalikla  uyumlu  oldugunu  dusundurecek  bulgu  yoktur. Bu
konfigurasyonlarin  disindaki deformiteler gogus deformiteleri olarak
adlandiriimigtir. Psikolojik, kozmetik ve fizyolojik problemler yaratabilen PE
ve PK cerrrahi tedavisi sonunda sikayetler ortadan kalkmaktadir. PK ve PE
dogustan var olan bir deformite olup, bazen bebeklikte fark edilmeseler bile
progresif bir deformite olduklari igin daha ileriki yaslarda kendini belli
etmektedirler. Bu tez calismasinda; hastalarin gelmis oldugu bodlgeler, yas,
cinsiyet, hastalarin tanilari, sikayetleri, eglik eden hastaliklar, ailevi yatkinlik,
deformitenin duzeltimesinde operasyonun zamanlamasi, endikasyonlari,
cerrahi teknigin segimi, operasyonda kullanilan malzemeler, hastanede kalis
suresi, postoperatif komplikasyonlar, cerrahinin sonuglari, literatir bilgileri

Isiginda tartisiimistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. PEKTUS EKSKAVATUM TANIMI

Pektus ekskavatumun klinik goruntusint sternum ve kostal
kartilajlarin arkaya depresyonu olusturur. PE’a funnel chest, trichterbrist de
denir (3). Manubrium ve 1. ve 2. kostalar genellikle normal pozisyondadir. Alt
kostal kartilajlar ve sternum govdesi depresedir. Geng adolesan ve
yetigkinlerde kemik kikirdaklarin anterior pargalari posteriora kivriimis olabilir.
Sternal ve kartilaj defektleri ¢ok cesitli olabilir. Toraks duvarinda genellikle
sag tarafin sol tarafa gbére daha ¢ok deprese oldugu goérulur. Sternum
anteriora donebilir. PE’li ¢ocuklarin birgogunda dorsal lordoz gorulur. PE’li
cocuklarin  %86’sinda deformite hayatin ilk yillarinda gorulmektedir.
Deformite nadiren yas arttikca duzelir. Ama genellikle hizli blyime ¢aginda
belirginlegir.

Pektus Ekskavatum deformitesi konkavite derecesine gore 4 gruba
ayrilir.

v' Derin

v Hemisferik

v’ Santral

v Genis ve sI§

Deformite simetrik ve asimetrik olabilir. Hafif vakalarda distal
sternumun saat yonunde 15-20 derece rotasyonu vardir. Daha dramatik
vakalarda rotasyon 90 derecedir ve sternum anterior yuzu sag tarafa bakar.
Memenin asimetrisi nadir degildir. Kizlarda siklikla sag meme daha kuguk ve

az geligmistir.



Sekil 2.1. Pektus Ekskavatum deformitesinin lateral gérinusu

Sekil 2.2. Pektus Ekskavatum deformitesinin dnden gérinisi



2.2. PEKTUS EKSKAVATUM TARIHGESi

ik kez Johan Schenck" tarafindan 1594 yilinda diizenlenen vaka
takdimleri kitabinda Johan Bauhinus adli AlIman hekimin bir PE vakasini tarif
ederek sundugu bilinmektedir. Coulson!” tarafindan 1820 yilinda
deformitenin genetik yatkinligi hakkinda bir makale yayinlanmis ve bu yazida
PE’li G¢ erkek kardes bildirilmistir. Wilheim Ebstein!” 1882 yilinda bu toraks
duvari deformitesine “trichterbrist” yani huni goégus terimini kullanarak
yayinlamistir. Yine 1860 yilinda Paris Gazetta des Hospitoux adli dergide
nadir gorulen bir toraks deformitesi seklinde tarif edilmis ve huni bigciminde
g6gus olarak adlandinimistir (1). Tarif edilen vakanin 180 cm boyunda
oldugu, ailesinde bagka bir patoloji bulunmadigi, hastanin normal konugup
merdiven c¢ikabildigini fakat uzun sdreli bir egzersize veya agir bir ise
dayanamadigi tarif edilmigtir. 1838 ve 1873’de Flesch, 1880de Hagman
1897°de Hutchinson yayinlar yapmislardir (2).

Pektus Ekskavatum Klinigi ilk olarak 1860 yilinda Eggel® tarafindan
tanimlamistir. Eggel, Vozaczek adli 27 yasindaki bir tip 6grencisinde,
cocukluk g¢agindan itibaren sternum alt kisminda ¢okuklik oldugunu ve bu
durumun 12 yasina kadar cok fazla degisiklik gostermemis oldugunu
belirtmig, ancak ilerleyen donemlerde, pulmoner kompresyona bagli olarak
dispne, paroksismal Oksuruk, yuzeyel solunum gsikayeti gelistigini rapor
etmigtir. Bu hastada gogus igindeki kavite 25 cm uzunlukta, 18 cm geniglikte
ve 7 cm derinlikte dlgulmus ve sternum ile vertebra arasindaki mesafe ise 1
cm olarak hesaplanmigtir.

Meyerin") PE’'ye yénelik ilk miidahalesi sadece deneme konumunda
olmustur. Meyer, PE’li bir olgunun sag tarafindaki 2. ve 3. kostal kartilajlarini
cikartmis ancak hastada hicbir diizelme saglanamamistir. Sauerbruch!”
toraksta negatif basing odasi olusturarak gogus cerrahisinde ¢igir agmigtir.
Bu sekilde ilk kez PE’da bilateral kostal kartilaj rezeksiyonu ve sternal
osteotomiyi uygulamig, yine sternumun eksternal traksiyonda tutulmasi ve bu

sekilde en az alti hafta bekletiimesini onermistir. Ciddi dispnesi ve dinlenme



esnasinda dahi ¢arpinti sikayeti olan bir hastanin 5’den 9’a kadar olan kostal
kartilajlarini ¢ikarmig ve sternal osteotomi uygulamistir. Sonug¢ olarak
hastanin ameliyat sonrasi sikayetleri olduk¢a duzelmigtir (4,5).

Sauerbruch’un® &nerdigi bu teknik Avrupa ve Amerika’'daki cerrahlar
tarafindan benimsenip popularite kazanmis, ilk olarak 1927 yilinda Lexer’in
basarili cerrahi sonuglari Hoffmeister® tarafindan rapor edilmig, 1931 yilinda
ise Alexander® tarafindan bu operasyonu uyguladiklari semptomatik
hastalarin operasyon sonrasi semptomlarinin dutizelerek normale dondukleri
ifade edilmistir. Ochsner ve De Bakey® ise bu deformitedeki ilk cerrahi
deneyimi géz énlne alarak, kendi cerrahi deneyimlerini sunmuglar ve bu
calismada ileri derecede PE deformitesiyle birlikte, gédlis basi hissi ve
ilerleyen dispnesi olan 21 yasinda bir kadin hastaya “bilateral kostakondral
rezeksiyon ve transvers sternotomi” operasyonu uygulayarak postoperatif
dénemde bu hastanin sikayetlerinin dizelmis oldugunu belirtmiglerdir.

Ravitch 1947 yilinda Sauerbruch tekniginin daha radikal, genisletiimis
modifikasyonunu “Bilateral Kartilaj Rezeksiyon ve Sternal Osteotomi”
yaptiktan sonra ¢okukliglin gogus icine dodru ¢ok fazla derin olmadigini
dusunerek eksternal traksiyon uygulamaya gerek duymamigtir. Ancak bu
operasyonde niiks sik gdzlenmistir. Chin ve Ravitch® Lincoln Brown’un
gorusunden vyola g¢ikarak sternumun daha radikal sekilde mobilize
edilebilecegini rapor etmisler ve bu raporda sternal mobilizasyonu; sternal
baglanti, diafragmatik baglanti, interkostal kaslar, rektus kaslarindan
serbestlestirmek  ve  ksifoid kisminin  serbestlestiriimesi  olarak
tanimlamiglardir. Bu galigmalarda deforme kostal kartilajlarin eksizyonu ve
Kirschner teli kullanarak sternumun fiksasyonunu uygulamiglardir.

Brown ve Cook™ ise yaptiklarl solunum fonksiyon testi calismalarinda
ventilasyonda orta derecede azalma saptamislardir.

Schauber ve Wegmann® 1954’te EKG anormallikleri, gégiis duvarinin
anormal konfigurasyonu ve sol toraks igine kalbin rotasyonunu arastirmiglar,

Battaglia ve Masini®” 1955'te bu hastalifin herediter bir deformite oldugunu



belirtmislerdir. Wallgren ve Sulamaa® hafif egimli paslanmaz bir celik gubugu
sternum altindan internal destek olarak uygulamiglardir.

Chin® bu deformitenin diafragma anormalliginden kaynaklandigina
inanmis ve PE’li c¢ocuklarin diafragmalarindan biopsiler almistir. Bu
calismasinda diafragmalarin, mikroskopik olarak normal, makroskopik olarak
ise cok ince oldugunu saptamistir. Welch® 6zellikle genc olgularda tiim
interkostal paketi ve rektus kas tutunma yerlerini kesmeksizin PE tamir
operasyonlari uygulamis ve 75 vakalik serisinde iyi sonuglar almistir. Adkins
ve Blade®” 1961 yilinda PE operasyonlarinda sternum arkasina celik bar
uygulamasini tariflemislerdir. PE deformitelerinin tamiri, devam eden yillarda
bu formun Gzerine sekillenmistir.

Kenneth® 1967'de deformitenin osteogenez ve kondrogenez
yetmezIligi sonucu yumusak kot ve kartilajlarin olmasi ve solunumsal basing
farkina kargi koyamamasi sonucu olustugunu éne surmustir.

Weg® 1967 yilinda PE’li olgularin solunum fonksiyonlari (izerine
calismalar yapmis ve hava kuvvetlerine bagvuran 25 PE’li olguyu normal
grupla karsilastirarak, maksimal istemli ventilasyonda anlamli bir dusus
gbzlemistir. Wada™® 1970 yilinda sternumu ters cevirerek yaptiklari PE
operasyonlarina ragmen “sternal turnover” operasyonlari Japonya diginda
fazla ilgi gérmemistir. Welch® 1980 yilinda hem bu deformiteyi tanimlamak
hem de evrelemek igin g¢esitli calismalar yapmistir. PE’li hastalarin
preoperatif EKG bulgularini arastirmiglar ayrica deformitenin derecesini
belilemek igin glinimiizde halen en gecerli metod olan Welch indeksini
geligtirmigtir.

Nuss'” 1986 yilindan sonra kostal kartilajlarin fleksibl ve yumusak
olmasi nedeniyle kendi adiyla anilan PE tamirinde Nuss operasyonu teknigini
geligtirmigtir. Bu teknigin avantaji, kostal kartilaj rezeksiyonu veya sternal
wedge rezeksiyon yapilmasina gerek olmamasi ve kan kaybinin minimal
olmasidir. Nuss'”) 1987 yilindan beri bu teknigi uygulayarak opere ettigi

hastalarin sonuglarini 1998 yilinda yayinlamig ve Ravitch teknigine oranla



daha kisa ameliyat suresi, kanamanin daha az olmasi ve daha iyi kozmetik
sonuglarina vurgu yapmistir.

Robicsek® 2000 yilinda PE’nin cerrahi tamirinde rezeke edilen kartilaj
sayisini azaltan ve Modifiye Ravitch teknidi olarak isimlendirilen teknigi
tariflemistir.

Margulis® ve ark. PE cerrahisinde kullandiklari silikon bir implanti
tanitmiglar, morbidite ve komplikasyon oraninin olduk¢a dusik oldugunu
ayrica estetik sonuglarin oldukga tatmin edici oldugunu belirtmislerdir.

Birmingham’dan Lahiri'? fasiyal atrofi, PE ve meme rekonstriiksiyonu
sonrasi kontur defekti olan 34 hastada ve 57 anatomik bdlgeye ylzeyel bir
doku endoprotezi olan Bio-Alcamid maddesini 25-110 ml arasinda enjekte
ederek kullanmiglar ve sonu¢c olarak bu hastaliklarin tedavisinde
kullanilabilecek ideal bir alternatif tedavi yodntemi olduguna dikkat
cekmislerdir.

Kotoulos" ve ark. 21 genc eriskinde DualMesh 2-mm Gore-Tex
kullanmiglar ve postoperatif herhangi bir komplikasyon gdérmemisler ve

kozmetik sonuglarini ise oldukca tatmin edici olarak belirtmislerdir.

2.3. PEKTUS KARINATUM TANIMI

Pektus Karinatum deformitesini ilk kez Brodkin'? sternum korpusunun
one cikikhgr seklinde tariflemistir. Alt kostal kartilajlarin simetrik ¢ikintisi
deformiteye eslik eder.

Ug tip tarif edilmistir.

1. Kondrogladiolar:

Simetrik ve asimetrik olarak iki sekilde gorulir. PK deformitesinde alt
kostal kartilajlarin her iki tarafta 6ne ¢ikintisinin oldugu simetrik form daha sik
gorulurken, kostal kartilajlarin bir taraftan One yer degistirip, karsi tarafta

normal kikirdaklarin goéruldugu asimetrik forma daha az rastlanir.



2. Miks:

Pektus Karinatum ve PE deformitelerinin birlikte gértldugu bu tipte, bir
tarafta PK deformitesi diger tarafta ise sternal rotasyonla birlikte olan
depresyon ya da PE deformitesi gértlmektedir.

3. Kondromandubriel:

Deformite; manubrium, 2., 3. kostal kartilajlarin ¢ikintisi ile sternum
korpusunun goéreceli basikligindan olusur ve nadir goruldr.

Kondroglandiolar tip daha ¢ok izlenir (%89). Sternumun orta ve alt
bdlimu ile bu bdlgedeki kostal kartilajlarin 6ne dogru cikintt yapmasi
seklindedir. Codgunlukla simetriktir. Sanki go6gus kafesi iki taraftan
sikigtirilarak, sternumun éne ¢ikmasi olusturulmus gibidir. Asimetrik formda
kargi tarafta normal kikirdaklar gérulir. Kondromanubriel tip PK olduk¢a nadir
gorulur, bu tip deformitenin kondrogladiolar tipin aksine dogumda goériime
olasiligi siktir. Bu hastalarda virglil seklinde sternum ile sternal
segmentasyon yoklugu ya da sternal suitlrlerin prematlr obliterasyonu
bulunur. ikinci ve 3. kostal kartilajlarin ve manubriumun éne cikintili oldugu,
sternum korpusunun rolatif basik oldugu tiptir.

Hastalarin hemen hemen vyarisi pubertal buyumenin bagladigi
donemde doktora bagvurur. PK’li hastalarin %26's1 gogus duvari deformitesi
olan aile oykusune sahiptir. Hastalarin %15'inde skolyoz da eslik eder,
%12'sinde ise skolyoza sahip aile 6ykusu vardir. Beraberinde skolyoz olan
veya oldukca siddetli deformiteye sahip hastalarda Marfan sendromundan
suphelenilmelidir. Yine de bu lezyonlarin onarimi igin g6z 6nunde tutulmasi
gereken en 6nemli kriter deformitenin siddetidir. Hastalar, sik lokal travmanin

sonucu olarak protruzyon bolgesindeki duyarhliklarindan yakinabilir.



Sekil 2.3. Pektus Karinatum Marfan Sendromu birlikteligi

2.4. PEKTUS KARINATUM TARIHGESi

Bu deformite ilk kez Brodkin!'® tarafindan 1949'da tanimlanmistir.
Ravitch™ 1952 yiinda kondromanubrial protrizyona yonelik ilk cerrahi
mudaheleyi multipl deforme kostal kartilajlari rezeke ederek ve sternuma gift
osteotomi uygulayarak yapmistir. Lester!"® ise Ravitch teknigine ilave olarak
sternumun 6n kisminin rezeksiyonu hatta sternum giriginin subperiostal
rezeksiyonu dahil olacak sekilde uygulamistir. Ancak bu teknik genel olarak
basarisizlikla sonuglanmis olmasina ragmen, takip eden yillarda, daha az
invaziv teknik olan kostal Kkartilajlarin sternumla birlesim yerlerinin
subperiostal rezeksiyonu ve sternumun alt kisminin subperiostal rezeksiyonu
seklinde tanimlamistir. Chin*® tarafindan 1957 ve Brodkin‘'? tarafindan 1958
yihinda rektus kaslarinin traksiyon etkisinden yararlanarak sternumu normal
konumunda tutacak yeni bir operatif teknik gelistirilmistir. Howard!'® 1958
yilinda bu teknigi Modifiye ederek kartilajlara radikal rezeksiyon yapmis ve
sternal osteotomi uygulamistir. Ravitch!'™® 1960 yilinda farkli bir cerrahi
operasyon tanimlayarak “sadece sternumun sol tarafinda ilgili etkilenen

kostal Kkartilajlarin  rezeksiyonu ile eslik eden perikondrial bantlarin



kisaltimasini” 6nermistir. Ramsay!'? ise 1963 vyilinda teknik olarak
sternumun pozisyonunda degisiklik yapmadan lateral defektleri rektus kasi ile
doldurmus veya deforme kostal kartilajlari rezeke etmistir. Robiscek!'® 1963
yilinda PK cerrahisinde modern teknigi ilk olarak uygulamis, genel olarak
deforme asimetrik kostal kartilajlarin subperikondrial rezeksiyonu, transvers
sternal osteotomi, sternumun protrize olan alt kisminin rezeksiyonunu
uygulayarak sternuma yeni bir alt sinir olusturmustur. Abramson™ 2005
yilinda pektus ekskavatumdaki Nuss teknigini PK hastalarina uygulayan ve
dinyaya duyuran ilk cerrah olmus ve 2009 yilinda cerrahi uyguladigi 40

hastanin sonuglarini raporlamigtir.

2.5. POLAND SENDROMU TANIMI

Poland Sendromu pektoralis major ve minor kaslarinin yoklugu ile
birlikte sindaktili, brakidaktili, meme basi yoklugu veya tim meme dokusu
yoklugu, deforme kostalar veya kostalarin yoklugu, aksiller killarin yoklugu,
ve sinirli ciltaltt yag dokusundan olusan anomalilerin birlikteligi olarak
tanimlanabilir (12). Gunumuzde taniminda belirgin degisim olmustur. Asil
one c¢ikan ozellik pektoralis major kasinin yoklugudur. Bu 0Ozellige PS’nin
bilinen diger 6zelliklerinden bir veya daha fazlasinin katiimasi durumu Poland
sendromu olarak kabul gormektedir. PS nda goérilen ana anomaliler
sunlardir.

Pektoralis major kasinin yoklugu, beraberinde pektoralis minor,
serratus, eksternal oblik, latissimus dorsi, infraspinatus, supraspinatus
kaslarinin da yoklugu gérulebilir.

Meme dokusunun yoklugu (Amastia) ya da meme basinin yoklugu
(Athelia) ya da hipoplazisi gorulebilir.

Baz hastalarda ciltalti yag dokusunun rudimenter kalmasi ve aksiller
killanmanin olmamasi eslik edebilir.

Kosta anomalileri; 2-5. kostalarin agenezisi gorulebilir.

Ust ekstremite anomalileri; dnkolun kisa olmasi, el parmaklarinda

hipoplazi(brakidaktili), ve parmak fuzyonu (sindaktili) olabilir.
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Sekil 2.4. Poland Sendromlu hastanin énden gorunusu

Sekil 2.5. Poland Sendromunda Pektoralis Major yoklugu ve Kosta

anomalileri
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Sekil 2.6. Poland Sendromlu hastanin BT kesiti

2.6. POLAND SENDROMU TARIHGESI

ilk kez Lalleman'"® tarafindan 1826’da Fransiz literatiriinde, Froriep'®
tarafindan ise 1839 yilinda Alman literatirtinde bildirilmigstir.

Bir ingiliz Tip 6grencisi olan Alfred Poland"™ 1841 yilinda kendi
anatomik gozlemlerine dayanarak, 27 vyasindaki bir hastanin otopsisi
sirasinda bu sendromun kismen tanimlamasini yapmigtir. Bu nedenle bu
sendrom daha sonraki yillarda PS adiyla aniimistir. Thomson!" ise 1895
yihinda PS’nda gbézlenen deformitelerin hepsini ilk olarak rapor etmistir.

Ravitch™ 1966 yilinda PS nda kosta greftleri ile birlikte teflon yama
kullanarak ilk cerrahi tedaviyi uygulamistir. Erkekler kadinlara gore 2:1 veya
3:1 oraninda daha fazla etkilenmektedirler. Vicudun sag tarafinda daha fazla
oranda (%60-75) izlenmektedir (16,17). Fodor'® ve ark. PS cerrahisinde,
Ozellikle kongenital meme ve pektoral kas yoklugunda latissimus dorsi

kasinin greft olarak kullanilimasini énermislerdir. David!'® 1982 ve Cobben®”
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1989 yillarinda PS’nun ¢ok nadir gorilen Mobius Sendromu ile iligkili
olabilecegini sdylemiglerdir.

Shamberger®'?? 75 vakalik bir seri yayinlamis ve gogiis deformiteleri
ile el deformitelerinin siddeti arasinda bir iliski gostermeye calismistir. Al-
Qattan® 2001 yilinda bu hastalikta gériilen baslica el deformitelerinin
sindaktili ve degisik derecelerde brakidaktili ve orta falanksin agir derecede

hipoplazi ya da aplazisi oldugunu belirtmistir.

2.7. STERNAL DEFEKTLER

Sternal defektler flzyon eksikligine bagli olarak gelisen sternumun
ayrik durusu ve kalbin yerlesim bozuklugunu igerir. Pektus ekskavatum ve
karinatuma gore daha nadir gorulen ve klinik prezentasyonlari daha dramatik
ve potansiyel olarak fatal sonuclanan anomalilerdir. Roth®” 1939 yilinda,
Cantrell ise 1958 yilinda sternal defektlerin siniflandirmasini tekrar
yapmislardir. Shamberger ve Welch('#? SD gériilme lokalizasyonuna gére
siniflayan bir ¢alisma yapmiglardir. Sternumun ventral fizyon eksikligine
bagli olarak dort grupta incelenir.

1) Sternal kleft (SK)

2) Torasik ektopia kordis (TEK)

3)Torakoabdominal ektopia kordis (TAEK) (Cantrell’s Pentolojisi (CP))

4) Servikal ektopia kordis (SEK)

Birinci gruptaki defektte kalp normal pozisyonda yer alirken diger
gruplardaki defektlerde kalp anormal pozisyonda yerlesimlidir.

2.7.1. STERNAL KLEFT

Sternumun orta hatta birlesememesi ile gorilen anomalidir (26).
Hamileligin 8. haftasinda sternal barlarin nonflzyonu sonucu olustugu
dUsundlir. Mezodermin her iki bandindan hucreler gégus 6n duvarinin orta
hattina dogru goé¢ ederler ve 10. haftada birleserek sternumu olustururlar. Bu
birlesmenin olmadigi durumlarda SK’den s6z edilir. Parsiyel ve komplet kleft
seklinde iki tipi vardir. Beraberinde kongenital servikofasial hemanjiomlarda
bildiriimektedir (2).

13



Sekil 2.8. Sternal Kleft'in BT kesiti
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2.7.2. TORASIK EKTOPIA KORDIS

izole SK tedauvisi rutin olarak basarili olmasina ragmen, 6zellikle TEK
yuksek mortaliteye sahiptir. SEK ve TEK'de letal faktér kalbin ekstratorasik
yerlesimli olmasidir.

Bremer 1939 ve Patten 1946 vyillarinda vyaptiklari embriyolojik
caligsmalara dayanarak, hastaligin etiyolojisinde embriyonun kranioservikal
segmentinin akut hiperfleksyonuna bagli kalbin submental kardiak apeksi ile
ekstratorasik pozisyona inmesi olarak tanimlamislardir (12).

Higginbottom 1979, Opitz 1985, Hersh 1985 ve Kaplan®” 1985 yilinda
yaptiklari ¢calismalarda, bu patolojilerin amnion zar1 ve beraberinde koryonik
zar veya yolk sac’in buatinligunin bozulmasina bagh olabilecegini
bildirmiglerdir. Bu olayin 3. veya 4. hafta yani kalp bogsluklarinin sekillendigi
zamana denk gelmesi nedeniyle, anormal kardiak gelisimin yuksek
insidansta gortulmesini agiklayabilecegini bildirmislerdir.

Koop® 1975, Saxena ise 1976 yilinda TEK'de ilk basarili cerrahi
onarimi bildirmislerdir. Amato®® 1988 yilinda kalbi cevreleyen 6n gogiis
duvari kavitesini yeniden yapilandirarak, tek seansta TEK’e yonelik duzeltme
operasyonunu uygulamistir. Tek seansh operasyonde cerrahi teknik ile kalbi
yeterli miktarda yumusak doku ile ortmek ve eski ortotopik pozisyonuna
donddrmek amaclanmistir.

Dobell® iki evreli kapama operasyonunu uygulamistir. Bu teknikte deri
flebi yenidogan doneminde uygulandiktan sonra kosta destek flepleri 19.
ayda sternal defekt Uzerine yerlestiriimis, Uzeri pektoral kas ile ortuimus,

aciimis perikardiumdan torasik kavitedeki kalp kismen yerine ¢ekilmigtir.

2.7.3. TORAKOABDOMINAL EKTOPIA KORDIS (Cantrell’s Pentolojisi)
Abdominal duvar, diafragma ve perikardiumun somatik defektleri,
intrensek kalp defektleri ile iligkili olarak tanimlanmistir.
Major 1953 ve Cantrell 1958 yilinda halen kullanmakta oldugumuz
CP’nin tanimini yaptilar (4). Bu anomalide siklikla sol ventrikul divertikulumu
olusur ve bu divertikulumda diafragmatik veya perikardiyal defektten

abdominal kaviteye dogru uzanir.
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Arndt"® 1896, CP’in ilk tamirini yapmistir. Ancak kalbin normal
lokalizasyonuna getiriimesi sonucu, vaka olum ile sonuglanmigtir. Wieting
1912’de ilk basarili tamiri uygulamis, diafragma ve abdominal duvar fasyasini
primer kapatmis ancak ventrikiler divertikuluma muidahale etmemigtir.
Shamberger ve Welch® 1990 yilinda omfolosel eksiyonundan sonra deri
kapatma ve topikal astrenjan madde uygulamanin da sekonder epitelizasyon

olusturdugunu bildirmigtir.

Sekil 2.9. Torakoabdominal Ektopia Kordis

2.8. DIFFUZ ISKELET SISTEMi BOZUKLUKLARI iLE BIRLIKTE OLAN

TORASIK DEFORMITELER

Jeune 1954 yilinda bir yenidoganda dar ve sert bir gogus ile multipl
kartilaj anomalisi birlikteligi olan ve kendi adiyla anilan Asfiktik Torasik
Distrofi yani Jeune’s sendromunu tanimlamistir (2,4). Bu anomali otozomal
resesif gecis gOsteriyor ancak kromozomal anomalilerle ilgili gegis
gOstermiyordu. En belirgin 6zelligi dar bir toraks olmasi ve disa dogru
belirgin, kostalara dogru kuglk bir horizontal hareket olmasiydi. Kostalar kisa
ve genis ayrica genis kostakondral bilegske anteror aksiller ¢izgiye dogru
uzaniyordu. Klavikulalar fikse ve eleve, pelvis ise kuguk ve hipoplastik, iliak
kemikler ise kare seklindeydi. Ayrica bu sendromda pulmoner yetmezligin

degisik dereceleri de vardi. ilk yapilan vakalar élimle sonuglanmistir.
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Kozlowski) ve Masel® 1976 yilinda bu sendromlu gocuklarin iyi bir uzun
sagkalimla yasadiklarini rapor etmislerdir. Williams'? 1984 yilinda otopsi
vakalari Uzerinde yaptiklari ¢alismalarda, anormal pulmoner gelisimi olan
ancak brongial gelisimi normal ve az sayida alveoler divizyon oldugunu
gOstermiglerdir.

Jarcho ve Levin™ 1938 yilinda kendi adiyla bilinen otozomal resesif
gecisli, multipl vertebra ve kosta anomalileri birlikteligi olan spondilotorasik

displaziyi ilk olarak tanimlamigdir.

2.9. PEKTUS EKSKAVATUM ETYOLOJISi

Pektus Ekskavatum ilk defa 1594 yilinda Bauhinus'" deformitenin bir
diafragma anomalisinden kaynaklandigini bildirmistir. Hutchison 1897
yilinda deformitenin diafragmanin santral tendonu tarafindan olugturulan
traksiyondan kaynaklandigini éne siirmistiir. Woillez™" diafragmanin santral
tendonunu sternum ve goégus arka duvari arasinda tek baglantinin oldugunu
One surerek bunun kalici bir kontraktire donustugini 6ne surmustir. PE
cerrahisinin énciilerinden olan Lincoln Brown'? 1939 yilinda yapti§i bir
calismada posterosternal ya da substernal bir ligamanin varligindan

bahsetmistir. Ravitch ve Chin®%

yaptiklari kendi serilerinde bu sekilde 6nem
tasiyan bir ligament yapinin bulunmadigini sadece posterior periost ve rektus
adelesinin sternuma yapistigi yerde fibroz bantlarin oldugunu belirtmistir.
Burada embriyolojik donemde septum transversumda diafragmanin 6n
kisminin gelismemesinin  kostakondral eklemlerde ve kondriumlarda
¢okmeye neden oldugu 6ne surulmustar.

Lester®'?

deformitenin diafragmanin santral tendonunun Kkisa
olmasindan kaynaklandigini savunmus, gevsemis durumunda olan
diafragmay! duzlegtiren kisa santral tendonun inspiryum esnasinda
diafragmanin kasilmasi sonucu, diafragmanin tutundugu sternum alt ucunun
arkaya dogru cekilmesini ve bunun zamanla bir ¢dkme deformitesi
olusturdugunu bildirmigtir.

3)

Sanger® 1963'de sternumun deplase olmasinin primer defekt

oldugunu, kostal kartilajlardaki degisikliklerin onu takip etmek durumunda
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oldugunu bildirmistir. Kenneth Mullard'in® diafragmatik kasilma teorilerini
terk etmis ve bu deformitelerin primer olarak toraks duvarinin yapisinin
respiratuvar  basing  farkindan  etkilenerek  deforme  olmasindan
kaynaklandigini  belirtmistir.  Serafin® 2003 yilinda gégis duvari
deformitelerinin etiyopatolojisinin henlz netlik kazanmamis oldugunu ancak
endokondriyal ossifikasyon ve kostal kartilajlarin buyume bozuklugunun bu
deformitenin olusmasinda diafragma gelisim kusurundan daha 6nemli bir
etken oldugunu vurgulamigtir.

Gergekte yenidogan doneminden adolesan doneme kadar gecen
periyotda genellikle minimal bir PK mevcut olup bu olusum gegen donem
icerisinde PE seklini almaktadir. Bu degisiklik respiratuvar basing farkinin
etkisiyle olmaktadir. Bu gelisme doéneminde yeterli kemik ve Kartilaj
dokusunun gelismesinden, simetrik veya asimetrik deformite olugmaktadir.
Bunu destekleyen diger bir teori de, kotlarin kemiklesme seklidir. Burada
kemiklesmenin basladigi merkez, kotlarin angulusunda yer almaktadir.
Kemiklesme bu merkezlerden uglara dogru olmaktadir. Bu nedenle kotlarin
on uglari ¢ekilmeye daha musait olmaktadir. Kemiklesmede bir yetersizlik
oldugunda deformitenin ortaya c¢ikmasi daha kolay olmaktadir. Bu
deformitelerin ¢gogu dogumsal olup ¢ocukluk doneminde daha belirgin

olmaktadir.

2.10. PEKTUS KARINATUM ETYOLOJiSi

Pektus karinatumun etyolojisi tam agiklanamamigtir. PE’ye gore 8 kat
daha az gorultr (1). Kostal kartilajlarin fazla buyuamesi ile sternumun 6ne yer
degistirip ileriye deplase olmasi ile karakterizedir. Aile o6yklsu olanlarda
insidans yuksektir.

iligkili kas iskelet deformitelerinden en sik skolyoz ve vertebra
deformiteleri tespit edilir. PK genellikle ¢ocuklukta ortaya ¢ikar ve hastalarin
yaklasik yarisinda deformite 11 yasina kadar farkedilmez. Dogumda hafif
belli olmakla beraber erken gocukluk ve ergenlik caginda deformite ilerler.
Deformite tek veya ¢ift tarafli kostal kartilajlarin Ust veya alt sternal pargasinin

etkilenmesi seklindedir.
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Sekil 2.10. Pektus Karinatum deformiteli hastanin dnden gériinim

2.11. POLAND SENDROMU ETYOLOJiSi

Lowry®®? ve Bouvet 1983 yilinda Happle ise 1999 yilinda PS’nun olasi
mekanizmasi i¢in dominant kalitimin s6zkonusu olabilecegini belirtmislerdir.
Steensel'in®" 2004 yilindaki arastirmasinda ise PS ve diger sendromlar igin
altta yatan mekanizmanin mozaizm ile otozomal letal gen kalintisinin varligi
olabilecegi belirtiimis. Huang®? ve ark. 2008 yilinda, Baban®® ve ark. ise
2010 yihnda Mobius sendromu ve PS’nun, 6zellikle bilateral tutulum 6zelligi
olan olgularda, embriyolojik hayatin erken donemlerindeki vaskuler
defektlerin patogenezde etkili olabilecegini belirtmislerdir. intrauterin hayatin
6. haftasinda ortaya c¢ikan subklavian arter hipoplazisi, ayni taraf gogus
duvari ve Ust ekstremitede gelisme geriligine sebep oldugu oOne

surulmektedir.
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2.12. INSIDANS

Ravitch'*3* 1977 vyilinda canli dogumlarin 1/300-400’linde bu
deformitenin oldugunu ve erkeklerde 4:1 daha sik goruldugund bildirmistir.
1988 yilinda Thomas Shields® yayinladigi bir seride 704 olgunun 37’sinin
aile hikayesinde bir gégus duvari deformitesi oldugunu, ayrica PK deformitesi
olan hastanin soy ge¢misinde 3-4 tane deformiteli bireyler oldugunu
bildirmistir. Bralow®® 1991'de bu deformitenin genel olarak gérilme sikhig
Uzerine arastirmalar yapmis genel populasyonda goérulme sikligini %0,13-
%0,4 olarak tespit etmiglerdir.

Ankara Universitesi Tip Fakdltesi Pediatrik Cerrahi Klinigi'nin yaptig
bir calismaya goére 6-15 yas arasi ¢ocuklarda kongenital anormali sikligi ve
tipi arastirlmis PE ve PK'un umbilikal herni ve inguinal herniden sonra
7:1000 orani ile 3. siklikta goruldagu bildirilmistir (37).

Zafer®® ve ark. 7-14 yas arasi 1342 o6grenci Uzerinde yaptigi
calismada PE insidansini %2,6 PK insidansini %0,6 olarak tespit etmislerdir.

Westphal®® ve ark. 11-14 yas arasi 1332 &grenci lzerinde yaptiklari
arastirmada PE insidansini %1,275, PK insidansini %0,675 olarak tespit
etmiglerdir.

insidans! yaklasik olarak 1:30000 PS erkeklerde bayanlara oranla 3
kat daha fazla gorulur, vakalarin gcogunlugunda vicudun sag tarafinin sola
nazaran daha fazla etkilendigi bildirimistirz (40). Freire® ve ark. 1973
yilinda, Mc Gillivray*? ve ark. 1977 yilinda PS ‘nun toplum igindeki sikligi igin
bircok yayinda farkli rakamlar verilmektedir. 1/7000 ile 1/100000 arasinda bir
insidanstan s6z edilmesine karsin PS’nun 1/30.000-32.000 dogumda bir

goruldugu ve ¢ok nadiren ailesel gegisli olabilecegini bildirmislerdir.
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2.13. KLINIK DEGERLENDIRME
Klinik degerlendirmede anamnez ve fizik muayene en dnemli unsurlari
olusturmaktadir. Klinik degerlendirme Tablo 2.1’de belirtilmistir.

Tablo 2.1. Gégus deformitelerinin klinik degerlendirmesi

Anamnez

Fizik Muayene

Laboratuvar Tetkikleri
On arka ve Yan Grafiler
BT (Bilgisayarli Tomografi)
SFT (Solunum Fonksiyon Testi)
EKG (Elektrokardiyografi)
EKO (Ekokardiyografi)

BT: Kardiyak kompresyonun ve yer degistirmesinin derecesi pulmoner
kompresyon ve atelektazinin derecesi, gogus duvari asimetrisi, sternal
baklilme, uzun sureli deformitelerde figi gogus olugsumunun tespiti igin
onemlidir. Ayrica PE derecelendiriimesinde sternovertebral aralik miktarina

gore Heller indeksinin hesaplanmasi yapilabilir

k

Sekil 2.11. Pektus Ekskavatum deformitesinin BT kesiti
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Sekil 2.12. Heller indeksinin hesaplanmasi

Heller BT indeksi her iki hemitoraks toplam uzunlugu: a
Sternovertebral aralik: b

a/b > 2,5 ise anlamh

a/b > 3,2 ise ciddi olarak degerlendirilebilir.

Deformitenin derecesini belirlemek agisindan guinumuzde en etkili ve
gecerli olan ydntem Kenneth J. Welch® tarafindan gelistirilen Welch
indeksidir. Bu yontemde deformitenin derecesini belirlemek igin kullanilan
parametreler; 9. torakal vertebranin anterior yuziunden baslayan ve sternum
arka yuzune erigsen uzakhgdin (D1), torokal vertebranin spinos progesinden
baslayan ve Luis agisina erisen mesafeye orani (D2) sternumun depresyon
oranini vermektedir. Deformite derecesi de su sekilde formule edilmistir:

Deformite derecesi: (1-Deformite orani) x 10

Welch indeksinin hesaplanmasinda kot agisi 25 dereceden buyuk ise
ya da kardiyotorasik oran %50°’den buyuk ise deformite derecesine 0,5 puan

ilave edilmektedir (41). Welch indeksinde 1'den 10’a kadar bir skala
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olusturulmakta ve besten yukari rakamlardaki ilerleyen deformiteler cerrahi
girisim gerektirmektedir.

Pektus Ekskavatum siddet endeksi, toraks deformitesinin en derin
oldugu transvers c¢apin, ayni seviyedeki on arka ¢ap ile oranini verir. Bu
normal Kigilerde 2,56+0,35'dir. 3,25'in Uzerindeki degerlerde operasyon
endikasyonu vardir (41).

EKG: PE’li hastalarda sik olarak gorilen ST segment depresyonu ve
sag aks deviasyonu, kalbe ait bir patolojiden ziyade, kalbin toraks igcerisindeki
rotasyonunu yansitmaktadir. Sag dal blogu, 1. derece dal blogu, Wolf
Parkinson White sendromu hastalarin %15’inde goérulebilen EKG bulgularidir.

EKO: Ozellikle Marfan sendromlularda olmak (izere hastalarin
%15’inde Mitral Valv Prolapsu’su (MVP) gosterilebilmektedir. Sag ventrikul
kataterizasyonu kullanilarak yapilan kardiyak output oOlgUmleri, hastalarda
egzersiz suresince stroke volim ve kardiyak outputda azalma oldugu

gOsterilmisgtir.

2.13.1. KLiNiK BULGULAR

Pektus Ekskavatum deformitesi yukaridan asagiya dogru ve ayni
zamanda kenarlardan ortaya uzanan simetrik bir konkavite seklindedir.
Sternumun en ¢okuk kismi genellikle ksifoidin hemen Ustlinde yer almaktadir.
Bazi durumlarda ksifoid bukulmug olabilir. Bu deformiteyi olugturan alt
kotlardaki iceriye dogru olan bukilme acisi, yukaridaki kotlara oranla daha
keskindir. ileri vakalarda manubrium bile iceriye dogru ¢dkebilir. Bu da
deformitenin duzeltiimesi agisindan daha kotu sonuglar ve zorluklar ortaya
cikarmaktadir. Bazen de sternumun arka yuzu ile vertebranin 6n yuzu
birbirine ¢ok yakin olabilir, en siddetli seklinde ise deformite sol paravertebral
oluk icine girecek sekilde olabilir. Kalp ya sternum ile vertebra arasinda
sikigtiriimis halde ya da sikigtirmadan kurtulmak i¢in sola dogru deviye veya
sol ust tarafa dogru rotasyon yapmis olabilir. Deformiteler asimetrik olabilirler,

genellikle sternum sag tarafa dogru rotasyon yapmakta ve boylece gogus
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duvarinin sag tarafi sol tarafa oranla daha ¢okik gorllmektedir. Bunun
sonucu olarak da deformite sag tarafta daha laterale uzanmaktadir.

Genis caplh deformiteler intratorasik boslukta daha belirgin bir
hacimsel daralmaya neden olmakta ve kalbi displase etmektedir. Bu nedenle
bu tur deformitelerin, santral derin si1§ tipteki deformitelere oranla fizyolojik
etkileri ve problemleri daha fazla olmaktadir. Operasyon esnasinda sag
taraftaki gibi sol tarafta da ayni derecede girisim ve mudahele yapmak
gerekmektedir (41).

Go6gus dar ve ince, kostalar ise disa donmustir. PE postirl diye
adlandirilan bu durumda dorsal lordoz artmistir. Omuzlar 6ne dogru
dismastir (kanca omuz). Bu durumun yetersiz spinal destege bagli oldugu
dusundlmektedir. Manubrium ile 1. ve 2. kostalar genellikle normaldir.

Deformitenin belirgin bir psikolojik etkisi de olmaktadir, genellikle
utangag, igine kapanik olup, diger arkadaslarinin gosterdikleri faaliyetlerde
daha az yer almaktadirlar. Sportif faaliyetlerden kaginmayi tercih
etmektedirler. Cocuk buyldik¢ce bu psikolojik etkiler daha da
belirginlesmektedir. Genel olarak deformite dogumdan itibaren mevcut olup
ilk birkac ay fark edilmeyebilir, fakat deformite genellikle progresiftir.

Pektus Ekskavatum’lu hastalarda elektrokardiyografik anormalliklere
sik rastlanir. Bu kalbin Uzerindeki basiya ve sola yer degistirmesine baghdir.
En sik ileti bloklari ya da aritmiler gorular (4,42). Carpinti dykusu olan
hastalarda 24 saatlik EKG monitorizasyonu ve EKO ile MVP aranir. Bu
hastalarda kisa egzersiz araliklarinda sistolik ejeksiyon UftrGmu duyulur,
bunun nedeni sternum ve pulmoner arter arasindaki yakinlik nedeni ile akim
afdrdmanan iletilmesidir (4).

Anjiokardiyografi ile sag ventrikul gikiginda kompresyon gosterilebilir.
Konstiktif perikarditteki sag ventrikil basing egrisi ile belirgin benzerlik
gOsterir. Marfan sendromu ile birlikte PE deformitesi bulunan hastalarda ani
clkan aorta anevrizmasi ruptura geligebilir. Bunun sebebi tekrarlayici

mikrotravmalardir.

24



Pektus ekskavatum deformitesinin gesitli kardiak etkileri bulunmaktadir
(Tablo 2.2).
Tablo 2.2. PE’nin Kardiyak Etkileri

Kardiyak output bozukluklari Fallot tetralgjisi

Mitral kapak bozukluklari Komplet AV kanal

Aritmiler Trikuspit atrezisi

Aortik ring Dekstrokardi

Pulmoner stenoz Trunkus arteriozus

Aortik regurjitasyon Ebstein deformitesi

Total anormal pulmoner ven6z donus Ventrikiler septal defekt

ASD primum idiopatik hipertrofik subaortik stenoz
ASD sekundum Patent duktus arteriozus

Buyuk arterlerin transpozisyonu

PE deformitesinin pulmoner etkileri 3 grupda incelenir. Bu etkiler Tablo
2.3’de verilmistir.

Tablo 2.3. PE‘un pulmoner etkileri

intratorasik kapasitenin azalmasi ve toraks duvarinin elastikiyetinin azalmasina bagli
olarak gelisen restriktif akciger hastaligi.

Kalbin sola deplasmani ile akciger basisi sonucu olusan akciger atelektazisi

Ciddi olgularda mekanik etkilerden dolayi olusan paradoksal solunum hareketi.

PE’a Eslik Edebilen Kas iskelet Anomalileri Tablo 2.4’de verilmistir.
Tablo 2.4. PE'ye eslik eden Kas iskelet Anomalileri

Skolyoz Serebral palsi

Prune Belly sendromu Marfan sendromu

Kifozis Tuberosklerozis
Norofibromatozis Pierre Robin sendromu
Myopati Kongenital diyafragma hernisi
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Sekil 2.13. Pektus Ekskavatumlu hastada Kifoskolyoz birlikteligi

Pektus Karinatum dodumda hafif belirgin olmakla beraber PE’un
tersine deformite genelikle daha ileri vyaslarda ortaya c¢ikar (4).
Kondromanubriyel tip dogum sirasinda daha ¢ok gorulebilir. Ergenlik ¢aginda
ise ilerleme vardir. Hastalarin cogu asemptomatiktir. Bazi hastalarda toraksin
ekspansiyon kapasitesi azalmistir. Solunum fonksiyon testlerinde énemli bir
patoloji saptanmaz.

Deformite genellikle progresiftir. Ozellikle uzun boylu erkeklerde 14-15

yaslarindaki hizli biyime déneminde uzun zamandir var olan deformite daha
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carpict hale gelir. Yaklagik olarak hastalarin 1/3’G cerrahi olarak tedavi
gerektiren duzeyde deformiteye sahiptir.

Codu cocuk kardiyak ve pulmoner rezervleri yaninda esnek gogus
duvarlari sebebi ile asemptomatiktir. Asemptomatik olan ¢ocugun blylimesi
sonucu gogus duvarinin esnekligini kaybetmesi ile birlikte deformite daha
belirgin ve ciddi duruma gelerek semptomatik olmaya baglar.

Deformitelerin spontan olarak gerilemesi ¢ok nadirdir. Puberte ile
birlikte derinlik birden bire artarak 6-12 ay gibi kisa surede ciddi boyutlara
ilerleyebilir.

2.13.2. SEMPTOMLAR

Pektus Ekskavatumlu hastalarin ¢cogu asemptomatiktir. Semptomlar
genellikle buyimenin hizli oldugu ergenlik doneminde ortaya cikar. En sik
gorulen semptomlardan biri egzersiz toleransinin azalmasidir.

Tablo 2.5. PE semptomlari

Asemptomatik Carpinti

Dayanikhlik ve kuvvette azalma Bayilma

Deformite alaninda agri Nefes darligi

Cabuk yorulma Geligme geriligi

Kozmetik bozukluk Solunum kapasitesinde azalma
Disfaji Kilo alamama

Psikolojik bozukluklar Bulanti-kusma

Siyanoz Sik enfeksiyon dykisi

Hastalarin  %30'unda sik tekrarlayan pulmoner enfeksiyon
gorulmektedir. PE’lu hastalarin%10’u, Ozellikle ileri yaslarda, egzersiz
sonrasinda deforme kikirdaklarda ve prekordiyal bolgede agri sikayetinden
yakinmaktadirlar. Genellikle kiiglk ¢ocuklarda derin inspiryum ile sternumun
paradoksik olarak gdgdus kavitesi icine dogru hareket ettigi gdzlenmektedir.
Biraz daha buyuk c¢ocuklar egzersiz sonrasi prekordiyal ya da deforme
kartilaj bolgesinde agridan sikayet ederler. Bazi hastalarda carpinti, gegici
atrial aritmilerin neden oldugu senkoplar da olabilir. Atrial aritmilerin oldugu

hastalarda mitral valv prolapsusu akla gelmelidir. Yukarida da belirtildigi gibi
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semptomlar degisken ve bazen deformite derecesinden bagimsiz olarak
ortaya c¢ikmaktadir. En c¢ok gorllenler cgarpinti nefes darligi, egzersiz
intoleransi gibi semptomlar olup infant ve c¢ocuklarda bulanti, kusma,

tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari daha sik olarak gorulebilir (4,42).

2.14. AMELIYAT ENDIKASYONLARI

infantlarda ve gocuklarda belirgin derin deformitenin bulunmasi veya
deformitenin progresif olusunun gosterilmesi operasyon igin basli basina bir
endikasyon olusturmaktadir. Operasyon deformitenin ortopedik, postural,
kozmetik, kardiyak, respiratuvar, fizyolojik etkileri goz 6nune alinarak var olan
deformiteyi dizeltmek ve bu deformitenin progresyonunu énlemek amaci ile
yapiimaktadir.  infantlarda, operasyonun karari zorlu ekspiryumda
deformitenin devam etmesine baglidir. Bir infantta inspiryum esnasinda derin
ve iceriye dogru go¢me hareketi deformitenin varligi agisindan suphe
uyandirabilir fakat zorlu ekspiryum esnasinda deformitenin devam etmesi, bu
deformitenin sabit oldugunu goOstermekte ve operasyon Onerilmektedir.
Operasyon ne kadar erken yasta gergeklestirilirse o kadar az Kkartilaj
rezeksiyonu gerekmektedir. Bu nedenle Ravitch® belirgin ve progresif
deformitesi olan her gocuga operasyon dnermektedir. Welch® gibi birtakim
otorler ise 3-4 yastan dnce operasyon dnermemektedir.

Tablo 2.6. PE operasyon endikasyonlari

Fonksiyonel endikasyonlar

Pulmoner endikasyonlar

Kardiyak endikasyonlar

Ortopedik endikasyonlar (k6tu postir ve ciddi skolyozun varligr)
Kozmetik endikasyonlar

Psikososyal endikasyonlar

Codu hastada primer endikasyon kozmetik ve psikososyaldir.
Cocugun topluma c¢iktigi okul c¢aginda psikolojik semptomlar baglar.
Depresyonun ileri yaslarda artacagi dikkate alinmalidir. Bes yasindan once
yapilan korreksiyonlarda, toraks duvarinin gelisiminin kotu etkilendigi ve
restriktif akciger hastaliklarina yol agtigi gorulmuastur. Eger kardiyopulmoner
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ciddi basi varsa operasyon daha erken yasta yapilir. Yas arttikca Ozellikle
ergenlikten sonra yapilan operasyonlarda basari sansi duser. Yas ile dogru
orantili olarak niiksde artar. ileri yaslarda yapilan operasyonlarda, koti

posturin ve skolyozun spontan iyilesmeside zorlasir.

2.15. OPERASYON TEKNIKLERI
2.15.1. PEKTUS EKSKAVATUM CERRAHISI

Pektus ekskavatum cerrahisinde aragtirmacilar yillar igerisinde
birbirine yakin farkli teknikler uygulamislardir. Sauerbruch® PE’nin ilk cerrahi
tedavisinde sol tarafta 5. kondriumdan baglayarak 11. kondriuma kadar
kostal kartilajlari ve sternuma tutunma yerlerini perikondriumlari ile birlikte
rezeke etmistir. Ochsner® ve DeBakey, Lincoln Brown subperikondrial
rezeksiyon ve sternum elevasyonuna yonelik ameliyatlar yapmiglardir.

Ravitch® ilk operasyonunu 1947 yilinda gergeklestirmis ve ilk 20
vakasinda butin deforme kostal kartilajlari perikondriyumlari ile birlikte
cikarmig, ksifoidi sternumdan ayirmis interkostal bantlari kesip transvers
sternal osteotomi yaparak sternumu olmasi gerekenden daha fazla yukari
kaldirip Kirschner teli ile perkitan olarak sternumun medullasindan gecgerek
tespit etmis ve eksternal traksiyon uygulamigtir. Diger otorler internal
fiksasyon olarak Kirschner teli disinda sternumu desteklemek igin otolog
kemik greftleri, metalik payandalar kullanmislardir (4). Nissen®* 1944 yilinda
ilk sternal “turnover” denilen sternumun cikarilarak ters cevrilip yeniden
implante edilmesi operasyonunu gergeklestirmistir. ilk Japonyada kullanilan
turnover tekniginde sternum, serbest greft olarak 180 derece dondurtulmus ve
tekrar kosta kartilajlarina baglanmis ve bunu 271 hasta Ustiinde uygulayarak
sonuglari bildirmistir. Bu radikal yaklasim, yuksek komplikasyon olasiligi
nedeniyle PE’lu gocuklar icin sinirli kabul gérmustur (4). Burada en sik
gorulen komplikasyon en blok rezeksiyondan sonra sternumun ve
kondriyumun buylimemesi deformiteyi kapatmamasi yine rezeke edilen bu

kisimin avaskuler nekrozu, enfeksiyon sikligi olarak siralanabilir.
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Nuss 1987de laparoskopik ve minimal invaziv cerrahinin ilk kullanildigi
dénemlerde, PE'u ilk kez minimal invazif cerrahi operasyon yéntemi (MIRPE)
ile opere etmistir (7).

Bir baska yaklasim da, bir takim plastik ve rekonstruktif cerrahlar
tarafindan gelistirilerek PE deformitelerini duzeltmek icin kullaniimistir. Bu
yontemde silikon bir protez deformiteyi doldurmak amagi ile dakron mesh ile
birlikte ciltaltinda deformitenin Ustlne yerlestirilmigtir.

Gunumuzde Modifiye Ravitch yontemi ile operasyonlarin sik olarak
yapildigini gérmekteyiz.

Bu teknik;

v" Vertikal cilt insizyonu

v’ Pektoralis major kasinin diseksiyonu

v Deforme olan tim kikirdak kostalarin subperikondriyal total

rezeksiyonu
v Deforme olan tim interkostal bantlarin ¢ift tarafli olarak rezeksiyonu
v’ Ksifoidin rezeksiyonu
v' Manubrium sterni posterioruna ve korpus sterni anterioruna
(deformitenin basladigi yere) transvers osteotomi

v" Posterior ve anterior osteotomi hatlarina kikirdak dokusu konularak
sternum manubrium tarafinda éne dogru, korpus tarafinda arkaya
dogru acgilandirma

v/ Sternum altindan gegen Kirschner teli ile sternum pozisyonu

verilmesi
asamalarini icermektedir.

Ulkemizde Gilhane Askeri Tip Akademisi (GATA) tarafindan Ravitch
yontemine ek olarak plak yerlestirme ameliyatlari yapiimaktadir. Geng*® ve
ark. 2006 da vyayinladiklari 317 olguluk seride hastalarini dort gruba
ayirmiglardir. Birinci gruba Modifiye Ravitch ve Kirschner teli uyguladilar,
ikinci gruba Modifiye Ravitch, Kirschner teli ve otolog kostal kartilaj
uyguladilar, tgincu gruba Modifiye Ravitch, otolog kostal kartilaj, rezorbabl
plak yerlegtirdiler, dorduncu gruba Modifiye Ravitch, otolog kostal kartilaj,

titanyum plak yerlestirdiler. Batin hastalara operasyon esnasinda Modifiye
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Ravitch teknigi ile girisim baslanmis ve pektoral kas flepleri agiga cikariimisg,
subperikondrial rezeksiyonla kostal kartilajlar agiga c¢ikarilmig, sternuma
anterior wedge rezeksiyon uygulanmig, doért ayri grubta da anlatilan
yontemlerle sternuma pozisyon verilmistir. Plak kullanilan hastalarin
hastanede kalig suresinin kisaligi, postoperatif donemde komplikasyon
riskinin azligi ve niks gorulme sikliginin azalmasi nedeni ile Modifiye Ravitch
teknigi kullanilarak sternumun fiksasyonu igin de rezorbabl plak ve titanyum
plak kullaniminin kolay, minimum morbiditeye sahip bir ydéntem olarak
belirtmiglerdir.

Genc®® ve ark. 2010 yilindan itibaren kas diseke etmeden minimal
kartilaj rezeksiyonu, titanyum mesh plak ve vida teknigi uygulamaya
baglamislardir. Bu teknikde; cilt insizyonu sonrasi ciltalti dekole edilir.
Pektoralis major kasi disseke edilmeden sadece rezeke edilecek kotsal
kartilaj kas liflerine paralel olarak acilir. Deforme Kkartilajlar sternokostal ve
kostokondral bilegkeye yakin yerde 0,5-1 cm parsiyel rezeke edilir. Sternuma
anterior transvers osteotomi uygulanir. Sternum fiksasyonu titanyum mesh
plak ve titanyum vidalarla veya emilebilen mesh plak ve emilebilen vida ile
yapilabilir.

2.15.1.1. NUSS OPERASYONU

Bu teknik Dr.Donald Nuss'” tarafindan cocuklarin toraks duvarinin
esnek ve yumusak olmasi, yetigkinlerde amfizem gibi hastaliklarda toraksin
bicim degistirerek "fici gogus" bicimini alabilmesi, yani gogus duvarinin
bicimini yetigkinlerde bile degistirebilmesi temeline dayandiriimistir.

Nuss tekniginde hasta supin pozisyonda ve her iki kol omuz
hizasindan yana agilarak lateral gogus duvarina giris saglanir. Hasta tim 6n
gogus duvari ekspoze edilecek sekilde boyanir. Deformitenin en derin yeri,
barin konacagi sag ve soldaki interkostal alanlar, deformitenin en derin
yerinden lateral gégus duvari insizyonlarina uzanan yatay bir hatta karsilik

gelen deformite sirtindaki noktalar steril bir kalem ile gizilir.
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Sekil 2.14. Nuss operasyonu oOncesi lateral insizyon noktalarinin

isaretlenmesi

Bu anda torakstaki isaretlere bakilarak pektus bar dlgumu yapilir. Bar
merkezden her iki uca bukulir ve géguse yerlesimine gore sekil verilir. Cilt
isaretlerinin oldugu midaksiller hatta sag ve sol yanlarda depresyonun en
derin oldugu ¢izgi ile beraber 2 cm transvers insizyon yapilir. Onceden tespit
edilmis interkostal boslukta, her iki insizyondan deformite sirtinda anteriora
dogru bir deri tuneli kaldirihr. Torakoskop yardimi ile plevral bogluk, akciger
ve mediastinal yapilar mukemmel bir sekilde gozlenir. Bazen plevral bogluga
CO2 verilerek akcigerlerin baskilanmasi ile mediastinal bdlgenin daha iyi

gorulebilmesi gerekebilir.

Sekil 2.15. Torakoskopun yerlestiriimesi
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Pektus introdusuru gibi uzun bir alet, PE deformitesinde uygun bir sag
interkostal bosluktan sokulur, bu yer sternumun en deprese yerine karsilik

gelen hat ile ayni gizgide olmalidir.

Sekil 2.16. Pektus barinin hazirlanmasi

Sekil 2.17. Pektus intradustrunun goéguse yerlestiriimesi

intradlisur sternum altinda én mediastinal yapilarin izerinden ilerletilir.
Aletin ucu anterior ve sternum ile temas halinde olmalidir. Alet karsi tarafa

gegilirken, sternum kuvvetlice kaldirilir. Alet sternum altindan gegtikten sonra,
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sol taraftaki pektus deformitesi Uzerindeki interkostal araliga yapilan bir

insizyondan disari ¢ikarilir.
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Sekil 2.18. Penrdz askilarin intradUsur esliginde toraksa yerlestiriimesi

Sol tarafa genelde torakoskopi gerekmemektedir. Penréz askilar
yardimi ile dnceden hazirlanmig pektus bari tinelden gegirilir. Bir rotasyonel
alet olan pektus bari kullanilarak, bar konkav ylzu arkaya yani mediastene

ve konveks tarafi ise dne gelecek sekilde gevrilir.

Sekil 2.19. Nuss operasyonu 6ncesi pektus ekskavatumlu hasta
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Sekil 2.20. Operasyon esnasinda bar yerlestiriimis olgu

Barlarin uglari ciltaltina kas fasiyasinin énine yerlestirilir. Bar yerinde
iken, stabilitesini kontrol etmek zorunludur. Barin pozisyonu stabil edildikten
sonra "sekiz seklinde" suturler lateral gogus duvarina konulur. Emilmeyen 0
numara polipropilen suturler bir tarafa, emilebilen poliglikolik asit suttrde

diger tarafa konur.

Sekil 2.21. Bar kizaklarinin yerlestiriligi
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Sekil 2.22. Nuss operasyonu sonrasi hastanin anterior gériinimu

Sekil 2.23. Pektus barinin akciger grafisinde gérinimu

Nuss barin gikariimasi

Yaklasik olarak bir bar 2-3 yil vicutta kalmaktadir. Nasil gikarildigina
ait cok az veri mevcuttur. Kemik kancasi ile bara kuvvet uygulanir ve hasta
ters yonde rotasyona tabi tutulur. Bazilari ise digari gikan pargayl bukmekte
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kullanmak icin bukutculer kullanirlar ve hasta cevrilerek barin c¢ikariimasi

saglanir.

Sekil 2.24. Pektus Barinin ¢ikariimasi

Sekil 2.25. Barin gikarilmasi

2.15.1.2. KOMPLIKASYONLAR
Cerrahi sonrasi komplikasyonlar sinirlidir. Pnémotdraks nadirdir ve
sadece havanin aspirasyonunu gerektirir. Pulmoner yaralanma devam eden

hava kacag ile beraberdir, tlp drenaji gerekirir, ancak nadiren goérulur. Yara
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enfeksiyonu, hematom veya yara ayrimasi sik gorulmez. Hemoptizi,
hemoperikardiyum veya perikardiyal efuzyon da nadirdir. Kan transflizyonu
nadiren gerekir; ancak nuks olan hastalardaki tekrarlanan onarimlarda daha
sik kan transfuzyonlari gerekir. Uygun takipler yapilmis genis serilerde buyuk
oranlarda (%5-10) nuksler gorulmugtur. Son zamanlarda, komplikasyon
olarak gogus buyumesi bozuklugu bildirilmigtir. Bu durum okul oOncesi
dénemde ameliyat edilmiglerde daha belirgindir. Bu olay, kostokondral
kavsagin hasarina baglanmistir. Burasi kostalar icin longitudinal baylime
merkezleridir. Ayrica, sternumun buyUmesinin azalmasi da, buyume
merkezlerinin hasarina bagl olabilir. Deneysel olarak, 6 haftalik tavsanlarda
kosta Kartilajlarinin rezeksiyonu yapilmis ve goégus buylimesinde belirgin
bozukluk saptanmistir. Ozellikle de én-arka ¢apta bu bozukluk gérilmistir.
Eger sadece medial Ugte bir kismi rezeke edilirse daha az giddette bozukluk
gOrulmustur. Cunkud buyume merkezleri kostokondral bolgede bulunmaktadir.
Bu bozukluk perikondriyal kilifta fibrozis ve skar olusumuna yorumlanmigtir.
Bu komplikasyon, Ozellikle erken c¢ocukluk dénemde ameliyat edilmis
cocuklarda gorulmektedir. Bu yuzden bu komplikasyondan kaginmak igin
operasyon yagl buyuk tutulmali, veya kostokondral kavsak korunmali ya da

kostanin osse6z kismi uzerinde canli kartilaj segmenti birakilmalidir.

2.15.1.3. Nuss Operasyonu Komplikasyonlari
Nuss operasyonunun komplikasyonlari tablo 2.7°de verilmigtir
Tablo 2.7. PE da Nuss operasyon komplikasyonlari

Pektus barin dislokasyonu ve sternoklavikular dislokasyon
Pektus barin ¢ekilmesi sirasinda kanama

Pnémotoraks — Hemotoraks

Yara yeri enfeksiyonu — Seroma

Multiple kot fraktiri

TOS (Torasik outlet sendromu)

Metal alerjisi

CPR (Kardiyopulmoner Reststasyon) uygulama guglagu

Perikardit - Perikardiyal effizyon
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Kronik konsturiktif perikardit gelisen hastada barin gikarilmasi ile
birlikte perikardiyektomi uygulanmistir. Katherine Barsnnes?) ve ark. Nuss
bar dislokasyon sonrasi gelisen morbidite ve mortalitesi yuksek olabilecek
gecikmis hemoraji bildirilmigtir. Nuss operasyonu ile iligkili hemoraji durumu
kardiyak perforasyon ve interkostal damar yaralanmasi sonucu gozlenmigtir.
Barin migrasyonu ¢evre dokularda deformasyon olusturmasi nedeniyle ile
hem c¢ekiime esnasinda hemde basi ile kronik dénemde patolojik
degisikliklere ve kanamalara sebep olabilmektedir.

Klavikulanin medial ucunun subluksasyonu ya da dislokasyonu
spontan ya da siklikla travmadan sonra olur. Anterior dislokasyon posterior
subluklsasyondan daha siktir. Bunun nedeni blyuk olasilikla derin gukurun
yukseltimesinden sonra sternuma yuksek basing olmasi ve generalize
ligament gevsekligidir. Hasta zarar gormedigi ve bar yerinde olmasi sartiyla
konservatif yaklasilabilir.

Nuss operasyonunda enfeksiyon karsimiza ¢ikan komplikasyonlardan
biridir. Fitzgerald enfeksiyonu 3’e ayirmistir.

Erken postoperatif dénemdeki ylizeyel enfeksiyonlar (ilk 12 hafta).

Gecikmis derin enfeksiyonlar (6-12 ay).

Gec¢ hematojenez enfeksiyonlar (1-2 yil).

Yuzeyel enfeksiyonlar antibiyotikle tedavi edilirken derin ve gegikmis
enfeksiyonlarda implant kesinlikle c¢ikariimaldir. Enfeksiyonlar bar
enfeksiyonlari, sellulit ve sutur absesi diye gruplandirilir. Bar enfeksiyonlari
barla temasin oldugu bodlgede insizyonun oldugu boélgeden purulan akintinin

olmasidir.

2.15.2. PEKTUS KARINATUM CERRAHISI

Pektus Karinatum cerrahi yéntemleri yavas yavas gelismektedir. ilk
cerrahi dort dekad once yapilmistir. Ravitch!™ 1952'de kondromanubrial
cikintt onarimini bildirmigtir. Bunu, multipl deforme kosta kartilajlarini rezeke
edip sternumda c¢ift osteotomi yaparak basarmistir. Sonraki ¢abalar,
sternumun 6n kisminin rezeksiyonunu ve hatta tum sternumun subperiostal

rezeksiyonunu igeriyordu. GuUnUmuzde hala kullanilmaya devam eden
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teknikte ise, sternumun On korteksi araciligi ile bir transvers osteotomi
yaparak ve posterior korteksin fraktlirl sayesinde, sternumun posteriora yer
degistirmesi saglanmis ve 6ne protrizyon duzeltilmistir. Cilt ve ciltalti flepleri
iki ydonden yukari dogru kaldirilir. Pektoral kas ayri olarak ya da tek basina
kaldirilir ve serbestlestirililir. PK cerrahisinde kartilajlar rektus Gzerinden oblik
insizyonla gorulebilir. Bu deformiteler siklikla asimetriktir. Kostokondral
bilegskedeki kabarikliklar kesilir, az siklikta bir veya birden ¢ok sternum
kenarindaki timsek yapmis Kartilajlar rezeke edilir. Neredeyse tamamina
yakin kisminda sternuma herhangi bir sey yapilmaz. Etkilenen kemik kosta
ve Kkartilajlar subperikondrial ve subperiostal olarak deformite boyunca
cikarilir. Her parga rezeke edilirken bu bélumdeki gégus duvari solunumla
birlikte daha dncekinin tersine déne dogru kalkar. Perikondrial yataklardaki
bosluklar sternumun latereline yaklastilir ve perikondriyum gergin hale
getirilir.  Sternumun anteriorundaki ¢ikintisina dokunulmaz. Cunki bu
gercekte oldugundan daha belirgindir. Kostal kartilajlarin lateralindeki
depresyondan dolayi abartili gorulir. Bu rekonstriksiyon blylyen ¢ocuklarda
toraksin 6ne dogru kompansatuar ekspansiyonunun eliminasyonuyla
sonuclanir. PK onariminda pektoral kaslarin suttre edilmesi normal posturin

saglanmasinda gereklidir.

2.15.2.1. ABRAMSON TEKNIGIi

Nuss“? 1998 de minimal invaziv olarak PE operasyonlarini
yayinlayinca benzer seyler PK icinde yapilabilirligi dusunulmeye baglandi. Bu
dusiince ilk kez Abramson® tarafindan hayata gecirilerek 2005 yilinda
yayinlandi. Bu teknikte gogus bosluguna giriimeden, Nuss teknigindekine
benzer, fakat farkli bazi 6zellikler tagiyan nikel ¢elik alagimi metal bar, uygun
sekil verildikten sonra, torakarli toraks tupu yardimiyla ciltaltinda olusturulan
tinelden gegirilerek g¢ikintinin en belirgin oldugu dizeyde sternum Uzerine
baski uygular ve her iki yanda kostalara celik tellerle tespit edilmis olan
sabitleyicilere vidalanir. iki ile 4 yl kadar yerinde tutulan bu bar ve

stabilizorleri belirlenen sure sonunda genel anestezi altinda gikartilir.
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2.15.3. POLAND SENDROMU CERRAHISI

Poland sendromu taniminda siklikla dile getirilen bir 6zellik unilateral
olmasidir. Erkeklerde pektoral bdlge igin kadinlarda ise meme igin silikon
protezler basta olmak Uzere birgok kozmetik girisim gelistirilmigtir.

Poland Sendromlu hastalarinin tedavisi gogus duvari defektleri, el
anomalileri ve 6zellikle pektoral bolgenin kozmetik amagh yapilan girigimleri
ile sinirlidir (16). Gégus duvari defektlerinin tedavisi parodoksal solunuma
neden olmasi veya kalp ve akciger gibi organlarin koruma altina alinmasini
gerektirecek boyutta defekt oldugunda s6z konusudur (47). Bu amagla otolog
kot, homolog kostal kartilaj, meshler, titanyum kot klempleri ve plateleri ve
latissimus dorsi transferi kullanilir. Tek baslarina veya kombine olarak da
kullanilabilirler. Latissimus transferinde dikkat edilmesi gereken husus bazen
bu kasin da PS‘na katilmasi nedeniyle hipoplazisi veya agenezisinin soz
konusu olmasidir. Bu durumda kontralateral latissimus dorsi kasi
kullanilabilmektedir.

El cerrahisinde; sindaktili varliginda yapisikhklarin ortadan kaldiriimasi
ve parmak yoklugunda ayak basparmadi transferini yapmak gibi fonksiyon
kazandirici  girisimler  yapilabilmektedir.  Cerrahi olarak  fonksiyon
kazandirilamayacak mahiyette ekstremite anomalisi olanlarda ise uygun
yaklasim protezlerdir. Kadinlar icin memenin kiglk olmasi veya olmamasi,
erkekler icinse pektoral kasin yoklugu kozmetik agidan istenmeyen bir
goruntiye neden olmaktadir. Bu goruntuden kurtulmak icin genellikle silikon
protezler kullaniimaktadir. Hem kadin hem de erkek icin farkh sekil ve
boyutlarda silikon protez uygulamalari mevcuttur. PS’lu hastalarda etkilenen
tarafta ciltalti yag dokusu da gelismemis oldugundan Ozellikle bayanlarda
uygulanan protez ciltte beslenme bozukluklarina neden olabilmektedir. Bu
nedenle protezleri latissimus dorsi kasiyla sarmak veya aseluler bir dermal
matriks icinde yerlestirmek gibi teknikler gelistirilmistir. Her iki cinsiyet igin
hafif olgularda ise otolog yag injeksiyonu uygulamalari mevcuttur. Hem
latissimus dorsi transferi hem de protez uygulamalari igin puberte sonrasi
beklenmelidir. Transfer edilecek olan kasin gerekli gelisimi saglamasina
imkan verilmelidir. Ayni sekilde meme protezi i¢cin saglam taraftaki memenin
gelisimini tamamlamasi simetri saglanmasi agisindan beklenmelidir (16).
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3. MATERYAL VE METOD

Klinigimizde 1995-2010 yillari arasi 77 PE, 39 PK deformitesi, 1 miks
PE- PK deformitesi, 3 PS, 1 kot anomalisi nedeni ile hastanemize opere
olmak i¢in basvuran hastalar, hasta dosyalarindan retrospektif olarak
incelendi. Hastalar yas gruplarina ayrilarak c¢alismaya dahil edildiler.
Hastalara ameliyat dncesi rutin biyokimya tetkikleri, EKG, PA ve yan toraks
grafisi ve gereken olgularda EKO, toraks BT tetkikleri yapildi. Hastalarin
deformite derecelendiriimesi PA ve yan toraks grafilerinin Ustinde yapilan
Olcimlerle belirlendi. Klinigimizde PE ve PK deformitesi nedeni ile opere
edilen olgularin, yas ve cinsiyet gruplarina goére dagihmi degerlendirildi.
Pektus deformiteli hastalarin aile dykuleri incelendi, eslik eden kongenital

kalp hastaligi ve kas iskelet sistemi hastaliklari yonunden arastirildi.

3.1. ISTATISTIKSEL ANALIiZ
Hastalara ait veriler SSPS programi ile bilgisayar ortaminda

degerlendirildi. Sayisal veriler % (yluzde) deger olarak bildirildi

3.2. CERRAHI TEKNIK

Pektus Ekskavatum ve Pektus Karinatum cerrahisi yapilirken
hastalara iki ayri insizyon uygulandi. Birinci insizyonda bilateral submamarian
meme dokusu ve sternumun ustundeki cilt korunarak insizyon uygulandi.
ikinci insizyonda sternum Ustiinden asagi epigastriuma kadar uzanan vertikal
bir insizyon yapildi, daha sonra elektrokoter yardimiyla cilt ciltalti ve pektoral
kas, kartilajlarin ve sternumun Ustiindeki baglanti yerlerinden ayrildi. Boylece
yukarida angulus sterni, asagida ksifoide kadar flep tarzinda sternumun 6n
yuzu serbestlestirildi. Sternum ve kostakondral plana ulasildi. Bunu takiben,
genis uclu bir ekartor ile cilt ve ciltaltindaki olusumlar kasla birlikte ekarte
edilerek deformite boyunca kostal kartilajlar ve sternum her iki tarafta
goruntulendi. Deforme kartilajlar subperikondriyal olarak sternuma tutunma
yerinden kostakondral bileskeye kadar rezeke edildi. Yukarida genellikle 3.

42



kostal kartilaj, eger deformite uzaniyorsa 2. kostal kartilaj da rezeke edildi.
Asagida ise arkus kostaya kadar olan butun kostal kartilajlar rezeke edildi,
ksifoidden ayrilarak rektus kasinin sternuma tutunma vyerleri kesildi.
Perikondriyumlara ve plevraya zarar vermemeye Ozen gosterildi. Her iki
tarafta kartilajlar g¢ikarildiktan sonra sternum kenarinda kalan interkostal
bantlar kesilerek sternumdan ayrildi. Takiben serbestlesen sternumun
anterior korteksine angulus sterni’'nin altinda iki adet birbirinden 2-4 mm
uzaklikta, transvers osteotomi yapilarak bu iki transvers osteotomi ortasinda
kalan kisim kama seklinde ¢ikarildi. Her iki yandan ve alttan serbestlestirilen
sternum One dogru olmasi gerekenden 30-40 derece daha fazla bukulerek
posterior kortekste fraktlr olusturuldu. Ayni zamanda kenarlari ve uUstu
rezeke edilen sternum bdylece sekillendirildi. Sternumun stabilizasyonu igin
transvers osteotomi hattina sutur konuldu. Sekillendirilen sternumun internal
olarak fikse etmek icin Kirschner givisi ile sternumun altindan gegilerek
sternumun stabilizasyonu saglandi, perikondrium yataklari 3/0 vicryl ile
karsilikli olarak getirildi, daha dnce kesilen interkostal bantlar tekrar sternuma
tespit edilerek sternum her iki taraftan fikse edildi. Bunu takiben pektoral
kaslar sternumun Ustunde yan yana getirilerek orta hatta birbirine dikildi.
Genellikle mediyastene ve pektoral kaslarin altina birer adet hemovak dren
konduktan sonra ciltalti yaklastirilarak cilt subkutan ve cilt sutdrleri ile
kapatildi. EGer plevra agilmis ise mediasten tarafindan bir adet toraks dreni
konularak su alti drenaj sistemine baglandi. Konulan Kirschner civisi
ortalama 3-4 hafta sonra c¢ikarildi. Nuss operasyonu ile 10 hastaya pektus
bari yerlegtirildi. Pektus karinatum cerrahisinde 39 hastaya vertikal orta
hattan yukaridan asagiya dogru Kkesi uygulandi. Pektus karinatum
cerrahisinde deforme Kkartilajlar bilegskedeki kabarikliklar kesilerek c¢ikinti
yapmis kartilajlar rezeke edildi. Perikondriyal yataklardaki bosluklar sternuma
yaklastirilarak perikondriyum gergin hale getirildi. Pektoral kaslar midsternal
planda yaklastirlmadan 6nce bir veya iki adet hemovak dren yerlestirildi.

Daha sonra ciltalti ve cilt yaklastirilarak kapatildi.
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4. BULGULAR

Yaptigimiz bu ¢alismada 121 hasta takip edildi. Bu hastalarin 111’i
opere edilirken 10 hasta operasyonu kabul etmeyerek ameliyat edilmedi.
Hastalarimizin 7 tanesinde nuks gorilmesi Uzerine reoperasyon uygulandi.
Nuss operasyou uyguladigimiz hastalarimizin pektus barlari ¢ikariimadigi
icin bu operasyonun etkinligini henuz degerlendiremedik.

Calismamizda bu hastalar farkli zaman diliminde bagvurmalari nedeni
ile ayri hasta gibi degerlendirilerek calismaya dahil edildiler. Hastalarin
yaglari hesaplanirken dogum tarihleri sadece yil olarak alindi. Hastalarimizin
tanisal ayrimi Pektus Ekskavatum (PE), Pektus Karinatum (PK), Miks
Karinatum Ekskavatum deformitesi, Poland Sendromu (PS), Kot Anomalisi
olarak belirlendi (Tablo 4.1).

Tablo 4.1. Hasta tanilarinin dagilimi

Tani Sayi %
Pektus Ekskavatum 77 63,6
Pektus Karinatum 39 32,2
Miks Karinatum Ekskavatum Deformitesi 1 0,8
Poland Sendromu 3 2,5
Kosta Anomalisi 1 0,8
Toplam 121 100,0

Takip ettigimiz hastalarda, yas ortalamasi 16,2 olarak bulundu.
Hastalarimizin erkek/kadin orani 9:2 olarak hesaplandi. Hastalarin 99'u
(%81,8) erkek, 22’si (%18,2) kadin idi ve yas ortalamasi 16,2+6,2 olarak
hesaplandi.
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Sekil 4.1. Olgularin cinsiyete gore dagilimi

Tablo 4.2. Hastalarin demografik 6zelliklerinin dagilimi

Demografik Ozellikler Sayi %
Yas (Y1) (n=111)*
0-11 16 14,4
12-19 76 68,5
20 -40 19 17,1
Cinsiyet (n=121)
Erkek 99 81,8
Kadin 22 18,2
Yasadigi Bolge (n=121)
Marmara 1,7
Ege 5,8
Akdeniz 14 11,6
ic Anadolu 56 46,3
Karadeniz 34 28,1
Dogu Anadolu 5,0
Guneydogu Anadolu 2 1,7
* Ameliyat tarihindeki yas
Ort+SS: 16,2+6,2 Alt- Ust Deger: 0-40 Ortanca: 16,0
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Hastalarimizin yag gruplarina gore dagihminda en ¢ok bagvuru
yasinin 76 hasta (%68) ile 12-19 yas grubunda oldugunu gorduk (Tablo 4.2).
Hastalarin 99’u (%81,8) erkek 22’si bayan (%18,2) (Tablo 4.2) idi. Yasadigi
bolgeler incelendiginde 56 hastanin (%46,3) ic Anadolu bdlgesinden, 34
hasta (%28,1) ile Karadeniz bolgesinden, 14 hasta (%11,6) Akdeniz
bdlgesinden, 7 hasta (%5,8) Ege bolgesinden, 6 hasta (%5,0) Dogu Anadolu
bdlgesinden, 2 hasta (%1,7) Marmara ve 2 hastaninda (%1,7) Guneydogu
Anadolu bélgesinden basvurdugunu belirledik (Tablo 4.2), (Sekil 4.3).

Frekans

207

157

107 1

I I I I I I B B B B B T T T T T T T T T T T T
0 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 24 25 26 27 33 36 37 40

Yas

Sekil 4.2. Ameliyat esnasinda yas dagilimi
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Sekil 4.3. Cografi bdlgelere gére hastalarin dagihmi

Hastalarimizin 107 tanesinde (%88,4) deformite dogustan veya bir
yasindan itibaren mevcut iken, 14 tanesinde (%11,6) deformitenin sonradan
olustugu belirlendi. Olgularin 119 tanesinde (%98,3) aile dykusu yok iken 2
tanesinde (%1,7) aile dykisu mevcut idi.

Tablo 4.3. Eslik eden hastaliklarin dagilimi

Eslik Eden Hastalik Sayi %
Skolyoz 7 5,8
MVP 5 4,1
Marfan Sendromu 1 0,8
ASD 1 0,8
Kalp Kapak Hastaligi 4 3,2
Pnémotoraks 2 1,7
Yok 101 83,6
Toplam 121 100,0

Hastalarin 7’sinde (%5,8) ilave deformite olarak hafif derecelerde
skolyoz mevcut olup yapilan inceleme sonucu 5 hastada (%4,1) MVP 1
hastada (%0,8) Marfan Sendromu 1 hastada (%0,8) ASD, 4 hastada (%3,2)
kalp kapak hastalidi, 2 hastada (%1,7) pndmotoraks vardi. Hastalarimizin
1071’inde (%83,6) eslik eden bir hastalik ya da deformite gbzlenmedi (Tablo 4.3).
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Tum olgular asemptomatik olup ana basvuru sikayetleri kozmetik
nedenlerden kaynaklanmakta idi (Tablo 4.4).

Tablo 4.4. Hastalarin sikayetlerinin dagilimi

Sikayet (n=121) Sayi %
Var 119 98,3
Kozmetik
Yok 2 1,7
Var 30 24,8
Nefes darligi
Yok 91 75,2
o Var 16 13,2
Go6gus agrisi
Yok 105 86,8
Var 38 31,4
Cabuk Yorulma
Yok 83 68,6
c . Var 10 8,3
arpint
P Yok 111 91,7

Hastalarimizin hastaneye basvuru esnasindaki sikayetleri géz énine
alindiginda 119 hastada (%98,3) ana sikayetin kozmetik oldugunu belirledik.
Kozmetik gsikayetin yaninda en sik olarak ¢abuk yorulma bulunmakta idi, bu
sikayet hastalarimizin 38’inde (%31,4) mevcut idi. Basvuru esnasinda
mevcut olan diger sikayetler siklik sirasi ile nefes darligi 30 hastada (%24,8),
gOgus agrisi 16 hastada (%13,2), ¢arpinti 10 hastada (%8,3) bulunmakta idi
(Tablo 4.4).

Tablo 4.5. Hastalarin EKO sonuglarinin dagilimi

EKO Sonucu Sayi %
Normal EKO 50 41,3
MVP 5 4,2
Kapak Hastaligi 3 2,5
Aort Yetmezligi 1 0,8
ASD 1 0,8
EKO yapilmamis 61 50,4
Toplam 121 100,0

Hastalarimizin preoperatif degerlendiriimesinde rutin kan sayimlari PA
akciger grafisi ve yan grafi ¢ekildi. Kardiak durumu degerlendirebilmek amaci
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ile 60 hastaya (%49,6) EKO yapildi kalan 61 hastaya (%50,4) EKO yapilmadi
(Tablo 4.5).

Tablo 4.6. Opere edilen hastalarin ameliyat 6ncesi hastanede kalis slresi

dagilimi
Hastanede Kalis Siresi (Gin) Sayi %
0-7 87 78,4
8-14 20 18,0
15< 4 3,6
Toplam 111 100,0
Ort+SS: 6,0+5,1 Alt- Ust Deger: 0-34 Ortanca: 5,0

Hastalarimizin perioperatif hastanede yatis siresi ortalama 19,3£10,4
gun olarak hesaplandi. Preoperatif donemde operasyona hazirlik suresince
hastanede kalig suresi ortalama 6,0+5,1 gun ve postoperatif donemde
hastanede kalis suresi ortalama 14,3+8,4 gun olarak hesaplandi (Tablo 4.6-
4.8).

Tablo 4.7. Opere edilen hastalarin ameliyat sonrasi hastanede kalig slresi

dagihmi

Hastanede Kalis Siresi (Gin) Sayi %
1-7 38 34,2
8-14 20 18,0
15-21 27 24,3
22-29 22 19,8
30= 4 3,6
Toplam 111 100,0
Ort+SS: 14,348,4 Alt- Ust Deger: 1-34 Ortanca: 14,0

Tablo 4.8. Opere edilen hastalarin toplam hastanede kalis surelerinin

dagihmi

Hastanede Kalis Siresi (Gun) Sayi %

1-7 14 11,6
8-14 34 28,1
15-21 23 19,0
22-29 29 24,0
30=< 21 17,3
Toplam 121 100,0
Ort+SS: 19,3+10,4 Alt- Ust Deger: 1-55 Ortanca:19,0
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Tablo 4.9. Modifiye Ravitch ile Nuss Operasyonunun hastanede kalis
suresinin karsilastirilmasi

Hastanede Kalis Siresi (Gin)

15 15< P
Ameliyat Taru Sayi % Sayi %
Modifiye Ravitch 29 29,6 69 70,4 0,001
Nuss Operasyonu 9 81,8 2 18,2

Satir yiizdesi alinmistir, Fisher's Exact Test yapiimistir

Nuss Operasyonu yapilanlarin %81,8'i (9 hasta), Modifiye Ravitch
yapilanlarin ise %29,6’s1 (29 hasta) 15 gun ve daha az sure ile hastanede
kalmiglardir (p=0,001) (Tablo 4.9).

Hastalarimizin 98’ine (%88,3) Modifiye Ravitch teknigi ile operasyon
uygulanirken 171’ine (%9,9) Nuss operasyonu uygulandi. Modifiye Ravitch
teknigi uygulanan 84 hastaya (%75,7) vertikal kesi uygulanirken 15 hastaya
(%13,5) submammarian kesi uygulandi. Hastalarin 67 tanesine (%60,4)
operasyon sonrasi stabilizasyonu saglamak amagi ile Kirschner givisi
konuldu (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Ameliyat ile ilgili bazi 6zelliklerin dagilimi

Ozellik Sayi %
Ameliyat Tiru

Modifiye Ravitch 98 88,3
Nuss Operasyonu 11 9,9
Kosta rezeksiyonu 1 0,9
Plak yerlestiriimesi 1 0,9
Ameliyat insizyon Tiirli

Median vertikal kesi 84 75,7
Submammarian kesi 15 13,5
Nuss kesisi 1 9,9
Uygun kota oblik kesi 1 0,9

Ameliyatta Kullanilan Malzemeler
Kirschner Civisi

Var 67 60,4
Yok 44 39,6
Pektus bari

Var 10 9,0
Yok 101 91,0
Plak

Var 1 0,9
Yok 110 99,1
Toplam 111 100,0
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Postoperatif donemde kas yapilarinin arasina konulmus olan dren
ortalama olarak 3 gunde (%44,3) cekildi (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. Ameliyat sonrasi dren kalig sUresi

Ameliyat Sonrasi Dren Kalis Suresi (Gun) Sayi %
1 3 3,1
2 25 25,8
3 43 44,3
4 21 21,6
5 4 4,1
6 1,0
Toplam 97 100,0

Hastalarimizda komplikasyon olarak en sik agri ile kargilastik.
intraoperatif ve postoperatif ddSnemde pnématoraks gelisen 7 hastaya kapali
sualtl drenaji uygulayarak tedavileri yapildi. Ciltaltinda seroma olan
hastalarimizda ise ponksiyon yapilarak seroma bosaltildi. Yara enfeksiyonu
olan hastalarimiza da uygun antibiyoterapi ve cerrahi pansuman ile
enfeksiyon kontrol altina alindi. Atelektazi gelisen hastalarda akciger
ekspansiyonu da solunum fizyoterapisi ile saglandi. Hastalarimizin hig
birinde migrasyona rastlaniimadi ve postoperatif donemde kanama goérilmedi
(Tablo 4.12.). Buna ragmen postoperatif donemde hemoglobin degerlerinin
duguk olmasi nedeni ile 3 hastaya (%2,7) kan transfizyonu uygulandi.

Tablo 4.12. Postoperatif komplikasyonlar

Komplikasyon Sayi %
Agri Var 60 54,1
Yok 51 45,9
. Var 10 9,0
Enfeksiyon Yok 101 91.0
Pnémotoraks Var ! 6.3
Yok 104 93,7
S Var 5 4,5
eroma Yok 106 95,5
Migrasyon var ) i
Yok 111 100,0
Kanama var ) i
Yok 111 100,0
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Uzun sdureli takiplerimizde 7 hastamizda nuks gelistigi goruldi. Bu
hastalar farkli zamanlarda tekrar klinigimize kabul edilerek opere edildiler.
Batln hastalarda tam duzelme goézlendi. Erken ve ge¢ donemlerde mortalite

olmadi.
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5. TARTISMA

Pektus Ekskavatum ve Pektus Karinatum en sik gorulen kongenital
gogus duvari deformiteleridir. Korreksiyonu igin yapilacak olan cerrahi girisim
esas olarak kozmetik nedenlere dayanmakla beraber bu deformitenin neden
oldugu postural, ortopedik, fizyolojik sikayetler cerrahi endikasyonun diger
sebeplerini  olusturmaktadir. Ahmed“® ve ark. yapti§i metaanalizde
operasyon sebebinin Oncelikle kozmetik sikayetler oldugunu belirtmiglerdir.
Deformite siddetinin fazla oldugu hastalarda kalbin siddetli depresyonu,
deformitenin yanlizca kozmetik olmadiginin da bir isaretidir. Sternumu
siddetli deprese, kalbi sola itilmig, dispne ve fiziksel aktivite kisithligi olan bir
hastada operasyonun gerekliligi Uzerinde hi¢ bir tartisma yoktur. Erken
yorulma ve efora dayaniksizlik hastanin bu tir aktivitelere yoneldigi erken
adolesan dénemde iyice belirgin hale gelir. Codu hastalar sedanter yasami
seger. Yarisma duygusu olan bazi gocuklar, kisa sureli fiziksel aktivitelerde
deformitenin ekspansiyonunun neden oldugu sinirlamayi, daha fazla ener;ji
harcayarak, diafragma haraketini artirmak suretiyle telafi eder. Kemik
toraksin sinirli haraketini kompanse etmek icin 6zellikle egzersiz sirasindaki
solunumda, diafragma haraketi normal gocuklardan daha fazladir. Derin
inspirasyonda depresyon genellikle artar. Bu agidan ameliyat konusunda
deformitenin yanlizca kozmetik olmadigi, ¢ocugun egzersiz kapasitesinde
kisittama yaptigi, fakat dogustan beri mevcut olmasi yluzinden ¢ocugun bu
kisittanmanin  farkinda olmadigr anlatiimali, ameliyattan sonra hem
gorunusun hem de solunumun duzelece@i vurgulanmalhdir. Literatirlerde
kozmetik sikayet disinda nefes darligi, ¢carpinti, egzesiz intoleransi, tasikardi,
g6gus agdrisi sikayetleri hastaneye basvurma ve opere olma istegine etkilidir
(48,49). Bizim calismamizda hastanemize operasyon amaci ile bagvuran
hastalarimizin en gok kozmetik nedenle basvurdugunu, bunu nefes darligi ve
¢abuk yorulma sikayetlerinin takip ettigini belirledik. Bu sikayetlerin tek
sikayet olabilecegi gibi, birka¢ sikayetin kombinasyonu geklinde olabilecegide

akilda tutulmalidir. Yirmi yagindan buyuk PE ve PK deformiteli hastalar
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deformitelerin duzeltiimesi konusunda ¢ok isteklidirler. Bu hastalarda basarih
cerrahi onarim %100 olmustur. Ulkemizde ge¢ adolesan ya da erken
erigkinlik donemindeki erkeklerde PE insidansi %0,28-7,3 bulunmustur (37).
Kirsal kesim basta olmak Uzere saglik kosullarindaki yetersizlik yanhs
yonlendirme ve ebeveynin bu deformiteyi hastalik olarak kabul etmeyisi gibi
nedenler yuzinden ¢ocukluk donemindeki dizeltme dusik oranda kalmakta
ve hastalarin blyuk kismi daha ileri yaslarda ameliyat olanagina
kavugmaktadir. Erigkin yasta ameliyat teknik olarak ¢ocuklardan daha zordur.
Ayrica geng erigkinler psikolojik problemlerini gogus agrisi ve nefes darligi
seklinde yansittiklarindan, bu yakinmalar deformiteye atfedilebilir.
Martinez®” ve Pena 1990 yilinda kostal kartilajlarinin cok genc yasta
cikarilmasinin asfiktik kondrodistrofi gelisimine katkida bulunacagini bu
nedenle kostal kartilajlarinin ¢ok erken yasta ¢ikartiimasindan sakiniimasini
ve PE tamiri igin uygun yasin beklenmesi gerektigini bildirmistir. Haller®"
1995 yilinda Pena’nin da belirttigi gibi gibi “kazaniimis asfiktik kondrodistrofi
ve PE icin ¢ok genis ve ¢ok erken operasyonlardan sonra goégus duvari
konstruksiyonu” isimli yazilarinda kondrodistrofiye Ozellikle dikkat gekmisgtir.
Bu goruslerden sonra ¢ogu gogus cerrahi ve ¢ocuk cerrahi puberteye kadar
acik PE tamiri operasyonunu yapmay! ertelemislerdir. Bizim calismamizda
hastanemize bagvuran hastalarimizin yas gruplarina bakildiginda en ¢ok 12-
19 yas grubundan bagvuru oldugunu gdézlemledik. Cocuk yas grubunda
ameliyat yaptigimiz olgularda uzun 6nemli takipte rekurrens goérmedik ve
iskelet gelisimi normal seyretti. Optimal bir islem olarak, genel kabul gormus
bir ydontem yoktur. Hepsi ge¢ donemde sorunun tekrarina neden olacak bazi
risklere sahiptir. Yineleyen ¢okmelerin sekonder onarimi, skar olusumu ve
deforme kosta kartilajlarinin ossifiye olmasi nedeniyle primer onarimdan
teknik olarak daha zordur (52). Sekonder onarimda daha fazla kan kaybi ve
solunum sorunlari olmaktadir. Bu grupta, kabul edilebilir sonuglar igin
sternumun anterior pozisyonda fiksasyonu ¢ok dnemlidir. Kosta kartilajlarinin
sekonder onarim sonrasi kotu rejenere olmasi ve g¢atinin alinmasi sonrasi
sternumun anterior olarak desteginin yetersiz kalmasi sonucu yineleme, sik

bir komplikasyondur. Theresa® ve ark. 50 hastalik bir grupda 8 hastada
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niks tespit etmis ve 5 hastaya Modifiye Ravitch, 3 hastaya Nuss operasyonu
uygulayarak tekrar opere etmislerdir. Bizim ¢alismamizda 7 hastada nuks
gelisti. Biz bu hastalari hastaneye yeni basvuran hasta gibi degerlendirdik ve
yeniden opere ettik. Bu hastalardan sadece birinde Nuss operasyonu
uyguland1 diger 6 hasta Modifiye Ravitch yontemi ile opere edildi. Nuss
operasyonunun yeni bir operasyon olmasi ve klinik degerlendirmede yeni
baglangi¢ yapmamiz nedeni ile bir hastaya Nuss uyguladik. Biz uygun santral
deformiteli nliks gelismis hastalara Nuss operasyonunun uygulanabilecegini
dusunmekteyiz.

Castellani®®

yapillan c¢alismada PE’'lu hastalarda pulmoner
fonksiyonlar preoperatif ve postoperatif olarak degerlendiriimis, hastalarin
vital kapasiteleri normal iken, maksimum solunum kapasiteleri digsuk olan
hastalarin cerrahi tamir sonrasi solunum rezervlerinde artigs oldugu tespit
edilmistir. PE’li hastalarin genel populasyonla karsilastirildiginda maksimal
istemli ventilasyonda belirgin bir azalma oldugu goézlemlenmistir. Hastanin
solunum fonksiyon testlerinde restriktif degisiklikler olmaktadir. Yapilan
operasyon ile vital kapasitede %10 artis olurken maksimum istemli

ventilasyondaki iyilesme daha belirgindir®.

Egzersiz toleransinda total
egzersiz zamaninda ve maksimal oksijen uptakinde dizelme saptanir.
inspiryum sirasinda akcigerin ekspansiyonunu bir miktar engelleyebilir.

Castile® ve ark. nin 1982 yilinda yaptiklari bir calismada PE’lu yedi
hastada inceleme vyapilmis ve bunlardan 5i semptomatik olarak
degerlendirilmigtir. Bu bes hastada egzersize baglh olarak total akciger
kapasitesi beklenenin %79u olarak bulunmustur. Akim-Volim egrileri
hepsinde normal olarak bulunmus ve bir hava yolu obstriksiyonu olmadigi
ortaya konmustur.

Kardiyolojinin yaptigi calismalarda kardiyomegali, afaram, multipl EKG
anormallikleri olan hastalarin intrinsik bir kalp hastaligi olmadigi, sikayetlerin
kalp kasina ve lokalizasyonuna bagl oldugu belirlenmistir.

Ernberg® 1951 yilinda Karolinska Hastanesi'nde kor planum diye tarif
ettigi duzlesmis kalp terimini ortaya atmis ve kisalmis sagittal ¢ap ile artmis

veya en azindan azalmamig transvers c¢ap ile karakterize oldugunu
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vurgulamigtir. Ayni arastirmaci tipik sternal ¢okmelerde, kalbin sola deviye
oldugunu fakat hafif dereceli ve kalbi pek displase etmeyen ¢okmelerde
sadece kalbin duzlestigi ve kalbin 6n yuzinde bir indentasyon oldugunu
belirtmistir. Karolinskaya Enstitiisinden Edling® 1953 vyilinda radyolojik
olarak inceledigi 66 vakada kalbin sola deviyasyonuna genellikle sagittal
eksende rotasyonun da eslik ettigi ve bunun da vertikal eksende toraks
duvarinin bukudlmesinden kaynaklandigini vurgulamigtir. Bazi hastalarda da
konstriktif perikardit bulgularina benzeyen, artmis sag kalp basinglari tespit
edilmistir.

PE’lu hastalara deformiteye bazen kongenital kalp hastaliklari da eslik
etmektedir. Ekokardiografik ¢alismalar sonucu 6n arka gogus capi dar,
anterior gogus duvari deformiteli ve skolyozlu hastalarda mitral valv
prolapsusu rapor edilmistir (45,55). Literaturde bu anomalilerin icerisinde en
sik olarak Marfan benzeri gorunum ve kifoskolyozun goruldugu bildiriimigtir
(56). Scherer®” 1988 yilinda Marfan sendromu ve eslik eden skolyoz
birlikteligine dikkati cekmis, Waters®® ise 1989 yilinda bu deformite ile birlikte
skolyoz birlikteligini %26 oraninda tanimlamistir. Bizim c¢alismamizdaki
hastalarin bagvuru sirasinda anamnezlerinde ve fizik muayenelerinde kardiak
patoloji olan ve/veya suphelenilen durumlarda EKO yaptik, EKO yapilan 50
hastadan sadece 5’inde MVP tespit ettik, kifoskolyoz bizim ¢alismamizda da
en cok eslik eden durum olarak karsimiza ¢ikmistir.

Shamberger® ve Welch yaptiklari 704 hastalik calismada bu
hastalarin %5,2 sinde astim birlikteligi, %37’sinde ise aile dykusu oldugunu
rapor etmislerdir. Hecker® ve arkadaslar 1981 yilinda kostal kartilajlardaki
histopatolojik degisiklikleri tanimlamiglar ve bu hastalarda artmig ailesel
yatkinlk oldugunu belirtmiglerdir. Literatur bilgilerine gore aile oykusu bizim
calismamizdaki sonuglarimiza gore daha yuksek bulunmasina kargin biz
calismamizda sadece 2 hastada (%1,7) ailevi yatkinlik gdzlemledik.

Ravitch ) PE deformitesinin 300-400 dogumda bir gorildigiinii ve
siyahlarda nadir oldugunu ayrica erkeklerde bayanlardan 4 kat sik
goruldugunu rapor etmistir. Bizim calismamizda erkek:bayan oranini 9:2
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olarak hesapladik. Bu galismaya sadece deformite nedeni ile bagvuran
hastalar alinmis olmasi nedeni ile insidans hesaplamasi yapmadik.

Morhouis®” ve ark. 152 olguyu kapsayan serisinde ortalama
operasyon yasl 15,3+5,5 idi. Bizim galismamizda yas ortalamasini 16,2+6,2
olarak tespit ettik.

Fonkalsrud®® ve ark. 2000 yilinda 1969-1999 yillari arasinda yaptiklari
30 yilhik PE cerrahi deneyimlerini yayinlayarak PE deformitesinin dusik
komplikasyon orani, kisa hastanede kalis slresi ve mikemmel uzun dénem
fizyolojik ve kozmetik sonuglari oldugunu rapor etmislerdir. Hastanede kalis
suresi goz onune alindiginda poostoperatif donemde hastalarimizin ortalama
14 gln hastanede kaldigini hesapladik. Nuss operasyonu uyguladigimiz
hastalarin %81,8’i Modifiye Ravitch uygulanan hastalarimizin %29,6’s1 15
gun ve daha az sure hastanede kalmistir. Biz hastalarimizin Nuss
operasyonu uygulananlarda daha kisa hastanede kaldiklarini tespit ettik.
Hastanede kalma siiresinin MiRPE yapilan hastalarda daha az olmasinin
nedeni olarak Modifiye Ravitch yontemi ile opere edilen hastalarin sternum
stabilizasyonu i¢in konulmus olan Kirschner ¢ivisinin ¢ekilmesini beklememiz
oldu. Biz hastalarimizi taburcu ederken Kirschner civilerini ¢ekerek ve
sternumun stabil oldugunu gorerek taburcu ettik.

Anterior gogus duvari deformitelerini derecelendirmek icin cesitli
yontemler oOnerilmig, fakat higbirisi genis kabul gdérmemistir. Bunlarin
cogunlugunun temel olgim parametresi, sternum ve omurga arasindaki
mesafedir. Gogusun BT ile elde edilen transvers ve anterior-posterior
Olgimler oldukga dogru bir derecelendirmeye izin verir (63). Biz
hastalarimizda basvuru sirasinda fizik muayene ile deformitenin tespit
edilmesi ve operasyon karari vermigs olmamiz nedeni ile deformitenin
derecesini belirlemek igin bilgisayarli tomografi gibi ek goruntileme
yontemlerine basvurmadik, basit ve ucuz oldudu icin pektus siddet endeksini
PA ve lateral gogus grafileri Uzerinde hesapladik. Ancak operasyon
dusundlen hastalarda, gogusun en ¢ok deprese olan kismindan goruntu
alinarak yapilan sinirli tomografi gekimi de olasi ve yararlidir. Bu tomografi

gOruntilerinde kalbin depresyon derecesi pektus derecesi
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gbzlemlenebilmektedir. Nakagawa® ve ark. Nuss operasyonu uygulanan
hastalarda kullandiklar bilgisayarli tomografi indeksini yayinlamislar ve bu
indeksin postoperatif donemde sternal elevasyonu objektif olarak oldukga iyi
degerlendirdigini belirtmiglerdir. Herhangi bir nedenden dolayl daha komplike
bir tan1 yontemi gerekmiyorsa direk akciger grafileri pektus siddet endeksi
hesaplamakta yeterli olmaktadir. Gogus duvarinin stabil hale gelmesi sekiz
haftayl bulur. Ozellikle orta derecede semptomlari olan ve ylksek pektus
siddet skoru olanlarda, operasyon daha kolay ve kisa slrede olmaktadir. PE
cerrahisinde yapilan galismalarda ameliyat sonrasi sonuglar ile yag arasinda
bir korelasyon saptanmamigtir. Pek ¢ok ¢alismada operasyonun erken yasta
yapilmasi gerektigi savunulmustur (61). Diger yandan bu goérusin tersine
erken yasta operasyon yapildiginda kétu sonuglar alindigini bildirenler de
vardir. Bir kisim cerrah, erken yasta nuksun daha sik oldugunu, bundan
dolayr da operasyonun toraks gelisimin tamamlanmasindan sonra
yapillmasinin uygun olacagini bildirmiglerdir (55). Operasyon her yas
grubunda vyapilabilir. Ancak 5-10 yas arasindaki c¢ocuklar postoperatif
donemde iyi kooperasyon saglayamadigindan pulmoner komplikasyonlarin
daha sik gelistigi bildirilmektedir (12,65). Ug¢ yasin altindaki gocuklarda
operasyon ertelenmesi yonunde yaygin gorusler vardir (55). Ayrica ileri
yasglarda torasik iskeletteki kalici degisiklikler operasyon sonucunu olumsuz
yonde etkileyebilmektedir. PE deformitesi erken yaslarda dikkati ¢ekerken,
PK deformitesinin daha gec¢ farkina varildigi, hatta hastalarin yarisinda 11
yasina kadar taninamadigr vurgulanmigtir (12,66). Bir goruse gore bunun
nedeni, anterior goégus duvari deformitesi inspeksiyonunda gdézun, referans
noktasi olarak abdomeni kullanmasidir (67). Bdylece erken g¢ocukluk
doneminde c¢ocukta dogal olarak bulunan gobek PE deformitesini
belirginlestirirken, PK deformitesini kismen gizler, yas ilerledikce dogal
gObekli gérinim kaybolurken PE kismen gizlenir ve PK daha iyi gorulGr.
Erken girisim hastanin sevmedigi bu vicut gorintistyle daha uzun sureli
kalmasini ve kendisi hakkinda olumsuz imaj gelismesini Onler. Gereksiz
derecede kapsamli kartilaj rezeksiyonu yapilmadikca erken yaglarda yapilan

dizeltme, toraks iskeletinin dogal gelisimini bozmaz ve hatta gelismenin
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normal olmasini saglar. Kemiklesmenin tamamlandigi daha ileri yaslarda
ameliyat teknik olarak daha zor olabilir.

Biz calismamizda plastik cerrahlarin yapmis oldugu ciltaltina protez
yerlestiriime operasyonunu, deformitenin sadece kozmetik nedenle opere
edilmeyip ayni zamanda hastanin solunum sikayetlerinin olmasi, kalbine
yonelik sikayetlerinin olmasi ve operasyonla mevcut deformitenin getirdigi ek
semptomlari gegirmedigi, sadece kozmetik gérinimu duizelttigi icin, ayrica
ciltaltinda bu buyUklUkteki bir yabanci cismin sik enfeksiyonlara ve cilt
nekrozuna neden olmasi sebebiyle uygulamadik.

Saxena®® 1998 yilinda PE tamirinde titanyum plak kullaniminin
sonuglarini ve yapmis olduklari PE ameliyatlarinin sonuglarini rapor
etmislerdir. Gen¢®®? ve ark. Ulkemizde minimal kosta rezeksiyonu ve
emilebilen plak yontemi ile opere ettikleri hastalari yayinlamislar ve iyi sonug
aldiklarini  bildirmiglerdir. Biz kendi olgularimizda Modifiye Ravitch
sternoplasti teknigini ve Nuss operasyonunli kullandik. Plak yerlestirme
yontemi yeni bir yontemdir. Klinigimizde henlz bu ydntemi hastalarimiza
uygulamadik.

Genel olarak pektus ekskavatum cerrahisinde iki tip insizyon
tanimlanmustir. Bunlar vertikal ve submammarian insizyonlardir. Okay®® ve
ark. tarafindan Modifiye Ravitch tekniginde bayan hastalarda kotlu skari
engellemek icin bilateral meme alti insizyonu o6nerilmis ve bu teknikle
kozmetik sonuglarin diger tekniklere oranla daha kabul edilebilir oldugu
vurgulanmigtir. Biz hastalarimizda bu standart insizyonlari tercih ettik.
Hastalarimizin 84’Une (%75,7) vertikal insizyon uygularken 15’'ine (%13,5)
submammarian insizyon uyguladik. Submammarian insizyon teknigimizde
sternum Ustundeki cilt korunarak her iki meme altindaki sulkustan
deformetiye gore 4-5 cm’lik insizyonla sternum planina inilmektedir. Bu
insizyonla yeterli gérunim saglamak zor goérinse de cilt ve pektoral kaslar
uygun sekilde dekole edilirse ve iyi bir ekartasyon ile yeterli gérinimu
saglamak mumkundar. Tanimladigimiz insizyon gocuk buyldukce gelisen
meme dokusu altinda kalmakta ve sternum ustindeki cilt intakt oldugundan

iyi sonuglar elde edilmektedir. Vertikal insizyon sirasinda sternum Uzerinden
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vertikal insizyon uygulayarak pektoral kas fleplerini kaldirdik ve deforme
kostal kartilajlara ulastik. Bu insizyon ile deforme olmus olan tum kostal
kartilajlari gorebildik. Bu deforme kartilajlari subperikondrial olarak rezeke
ederek ardindan sternuma transvers osteotomi uyguladik, kalan kosta
yataklarindaki perikondriumlari sitlure ederek sternumun stabilizasyonunu
Kirschner civisi koyarak sagladik. Torre”® ve ark. 2008 yilinda emilebilir
laktosorb stabilizerin pektus cerrahisinde emilmeyen celik teller kadar
glvenle rutin olarak kullanilabilecegini belitmislerdir. Biz Modifiye Ravitch
yonteminde Kirschner civisi Nuss operasyonunda ise ¢elik bar kullanmanin
disinda bagka stabilizor kullanmadik.

Pektus Karinatum cerrahisi i¢in yapilacak olan korreksiyon PE igin
yapilan Modifiye Ravitch yéntemindeki gibidir. Deforme Kkartilajlari
subperikondriyal olarak rezeke etmekteyiz. Deformitenin gsekline gore
sternuma anterior ve posterior osteotomi yaptik. Sternumun alt ucu ve ksifoid
one dogru asiri kalkik ise rezeke edilir ve rektus kaslari sternumun alt ucuna
tespit edilir. PK cerrahisinde kostal kartilajini tek tarafli sekilde protrizyonuna
nadir rastlanir. Abramson'" serisinde MIRPE ydnteminde oldugu gibi
hastalarina ciltaltina deformiteye uygun bar yerlestirmis ve sonuglarini
yayinlamistir. Biz PK hastalarimiza Abramson teknigini hentz klasik cerrahi
yontemine alternatif olmamasi, uzun dénem sonuglarinin belirlenmemis
olmasi, cilt altina yerlestirilen barin enfeksiyonyapabilecek olmasi, alerjik
reaksiyon gelistirebilecek olmasi, cilde uzun donem baskl ile cilt
bozukluklarina sebep olabilecek olmasi nedeni ile uygulamadik.

Serimizde butun hastalarda deformite hasta ve hekimi memnun
edecek derecede dizeldi. Nuss operasyonu olarak adlandirilan ve devrimsel
bir yeni konsept olarak sunulan MIRPE’de hastalara substernal celik bar
yerlestiriimektedir. Bu yontemde kisa hastane yatis suresi 3,1 gun ve %97’ye
varan mukemmel sonuglar bildiriimesine karsin, destegin ¢ikarilmasindan
sonraki takip suresinin yetersizligi elestirilerek, hizli iskelet gelismesinin
oldugu preadolesan donemindeki hastalari da kapsayan serilere gereksinim
duyuldugu ve asimetrik deformitelerde bu operasyonun yeterince

denenmedigi séylenmistir (72).
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Molik™ ve ark. standart Modifiye Ravitch teknigi ile MIRPEyi
kargilagtiran bir galisma yayinlamigtir. Bu galismada Nuss teknigini kisa
operasyon suresi, kuglk insizyon ve daha az diseksiyon gibi cesitli
avantajlarinin olmasinin yani sira daha ileri yastaki gencglerde ve bag dokusu
hastaligi olanlarda, yuksek komplikasyon orani ve ylksek reoperasyon riski
ile operasyon etkinliginin eksikligi gibi dezavantajlarini vurgulamiglardir.

Croitoru” ve ark. 303 hastalik serilerinde PE’un cerrahi tedavisi igin
minimal invaziv Nuss teknidinin daha iyi nasil Modifiye edilebilecegini
arastirmiglardir. Bu teknigin pektus deformitesinde en iyi teknik oldugunu ve
modifikasyonlarin da komplikasyonlari azalttigini belirmislerdir.

Ohno'™ ve ark. Nuss operasyonu veya modifikasyonlarinda kullanilan
barin 6zellikle yasl hastalarda sternum ve kostalarda minimal kiriklara ve
devamli surtunmeye bagl olarak ge¢ komplikasyonlara neden olabilecegine
dikkat ¢ekerek barin c¢ikariilma zamaninin hesaplanmasinda sintigrafinin
faydali olabileceginden bahsetmislerdir.

Nuss uygulanan hastalarda olasi kardiyopulmoner resusitasyon (CPR)
esnasinda zorluklarla karsilagiimaktadir. Dusuk voltajli  defibrilasyon
uygulanmasi gerekliligi s6z konusudur ve metal bar defibrilator pedlerinin
pozisyonuna engel teskil edebilir. Bu metal bar defibrilatordeki akim igin
dusuk rezistansli farkli bir yol olusturur. Fakat pedler anterior pozisyona
yerlestirildiginde Nuss bari bu yolu cevirir. Posteriorda yer alan ped akimin
goguse yonlenmesini saglar. Ancak Nuss bari bu gelen akimi degistirecektir
(72,76). Gogus kompresyonu her zamanki gibi uygulanabilir. Nuss barinin
konveksitesinin ve rijiditesinin efektif kardiyak masaja izin verip vermedigi
tam acik degildir. Bizim hastalarimizin takiplerinde CPR ihtiyaci olusmadi,
bar rijiditesi hakkinda ve CPR esnasinda karsilasilabilecek sorunlar hakkinda
fikirlerimiz mevcut yayinlardan alinan bilgiler digina gikmamistir.

Coelho'"” ve ark. 2009 yilinda Nuss operasyonu ile Modifiye Ravitch
tekniklerini karsilastirmis Ozellikle asimetrik olan hastalar olmak Uzere
Modifiye Ravitch teknigini daha basarii olarak bulmuglardir. Biz
calismamizda Nuss operasyonu uygulayacagimiz hastalari; Nuss tekniginin

yeni bir teknik olmasi, henlz uzun doénem sonuglarinin tam olarak
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belirlenmemis olmasi nedeni ile son U¢ yilda bagvuranlar arasindan segtik.
Hasta sec¢iminde nuks olmasi ve deformitenin santral olmasi bizim seg¢im
kriterlerimiz oldu. Coelho’nun sdyledigi gibi santral defekti olan hastalarda
Nuss tekniginin uygulanabilecegini buna karsilik asimetrik deformitesi
olanlarda Modifiye Ravitch yontemi uygulamanin daha dogru oldugunu
dusunmekteyiz. Nuss uygulanan hastalarimizin hi¢ birinde hentz konulmus
olan barlar ¢ikartiimadi. Bu yiuzden Nuss uyguladigimiz hastalarimizin uzun
dénem sonuglarini henlz belirlemedik.

Kely!”® serisinde hic kanamaya rastlamamistir. Protopapas’® 301
hasta icinde 12 hastasinda kanama ve hemotoraks tespit etmistir. Onal O®%
serilerinde kanamaya rastlamamiglardir. Biz hastalarimizda pektus
operasyonuna bagli major kanama tespit etmedik. PE ameliyatindan sonra
ciltalti ve kas vyapilarn arasinda olusan boslukta sivi toplanmasi yara
komplikasyonlarina neden olarak gosterilebilir. Sivi toplanmamasi igin
hemovak dren kullanimi, sayilan komplikasyonlari Onlemektedir. Bizim
calismamizda 43 hastanin (%44,3) operasyon lojuna konulan hemovak
drenleri postoperatif 3. ginde ¢ekildi. Hemovak dren ¢ekilmesi postoperatif
6. gune kadar uzayan hastalar oldu.

Cerrahi islem sonrasinda enfeksiyon gorulme sikhgr %0-4 arasinda
degismektedir. Susanna Shin®® ve ark. 863 Nuss operasyonu uygulanan
hasta Uzerinde yaptiklari ¢alismada bitiin hastalara operasyon éncesi i.V
cefazolin vermistir. Sadece inatgi atesi olanlara plevral effizyon eslik ettigi
zaman oral antibiyotik 14 gunlik olarak kullanilir. Cerrahi islem oncesinde
proflaksi tavsiye edilmese de bir protezin yerlestiriimesi proflaksi nedeni
sayllabilir. Proflaksi sayesinde islem sonrasi enfeksiyon riski azalmaktadir.
Shin®® ve ark. 2007 yilinda Nuss teknigi ile tedavi ettikleri 863 hastalik
serilerinde enfeksiyona baglh komplikasyonlarini %1,5 olarak bildirmiglerdir.
Enfeksiyonun goértlme olasihgi protez yerlestirimesi ile artmaktadir. Her ne
kadar metalik fiksasyonlarin yabanci cisim reaksiyonlari ve enfeksiyona yol
actigi bazi otorler tarafindan ileri surulsede biz olgularimizda yara
enfeksiyonu haricinde onemli bir enfeksiyon tablosu ve buna bagl

komplikasyonlar gérmedik. Bu yara yeri enfeksiyonu 10 hastamizda goruldu.
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MIRPE tamirinde bar kullanimi metal alerjisine sebep olabilmektedir.

Gregory D. Rushing®"

ve ark. tarafindan metal alerjisini degerlendirmek
amaci ile 862 hasta Uzerinden ¢alisma yapilmigtir, bu ¢calismada 19 hastada
(%2,2) metal allerjisi tariflenmistir. Celik bar 3 hastada c¢ikarilmig ve 2’si
titanyum barla tedavi edilmigtir. 3 hastanin tamaminda c¢elik barin gikariimasi
ile problemlerin kayboldugu gorulmustur. Biz hastalarimiza operasyon
oncesi alerji testi icin bar ile ayni maddeden yapilmis test aparatlarini 24 saat
once hastanin cildine yerlestirmekteyiz, metal alerjisini degerlendirdikten
sonra operasyona almaktayiz. Hastalarimizin higbirinde metal alerjisine
rastlamadik.

Snel® ve ark. 2009 yilinda silikon implant uyguladiklari 16 hastanin
sonuglarini literatir ile birlikte degerlendirmigler ve bu teknigin 6zellikle hafif
dereceli PE olan erigkin vakalarda postoperatif donemdeki seroma
olusumuna kargin  koruyucu olabilecegini  vurgulamiglardir.  Bizim
calismamizda seroma sadece 5 hastada gdzlendi. Hastalarimizda kullanilan
operasyon lojuna konulmus drenler sayesinde seroma birikiminin olmayacagi
dusuncesindeyiz, uygun zamanda cekilen drenler sayesinde lojda seroma
birikimini olmayacagini gorduk.

Postoperatif komplikasyonlar ele alindiginda agri en ¢ok karsimiza
¢ikan komplikasyondu. Hastalarimiza medikal tedavi uygulayarak agri
kontroliinii sagladik. Futagawa® ve ark.’nin 2006 yilinda yapmis olduklari
bir calismada postoperatif donemde lokal anestezikli surekli epidural fentanil
inflzyonunun hem etkin bir agri kontroli sagladigi hem de barin yerinden
oynamasi gibi komplikasyonlari dnleyebilecedi konusuna dikkat ¢ekilmistir.

Atelektazi operasyonlardan sonra sik gorllen komplikasyonlardan
biridir. Kanada’da 2008 yilinda yapilan bir calismada® Nuss grubunda
%49.65, Modifiye Ravitch grubunda%37.21 oraninda atelektazi bildiriimesine
karsin bizim calismamizda atelektazi ile karsilasiimamigstir. Hastalara
postoperatif ddnemde solunum egzersizi yaptiriimasinin atelektaziyi dnleyici

etki gosterdigini dusunmekteyiz.
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6. SONUC

Pektus deformitelerinde operasyon daha c¢ok kozmetik amagla
yapillmaktadir; fakat ayni zamanda kardiyopulmoner fonksiyonlarin da
iyilestigi soylenebilir. Optimal sonuglar saglayabilmek icin teknik detaylara
dikkat edilmeli, anatomik Ozellikleri farkli olan hastalarda uygun
modifikasyonlar yapilmalidir. Ameliyat disuk komplikasyon orani ve kisa
hastanede yatis slresine sahiptir. Respiratuvar semptomlarin dizelmesi,
egzersiz toleransinda artma ve kozmetik duzelme orani %97’den fazladir.
Substernal destegin rutin olarak kullaniimasi, miukemmel uzun doénemli
sonuglara katkida bulunur. Bu durum hastalarin her yasta ameliyat
edilebilecedi gorusunu desteklemekle birlikte, deformitesi ¢ok siddetli
olmayan ve kalp akciger fonksiyonlari etkilenmemis hastalarda ameliyatin
bes yasindan once yapilmasi ve genig kapsamli olmasi gibi konularda
¢ekinceli davranmanin uygun oldugu goértsindeyiz. Biz klinigimizde Modifiye
Ravitch teknigini ve Nuss operasyonunii olgularimizda uyguluyoruz. MiRPE
Modifiye Ravitch teknigine goére yeni uygulanmaya baslayan, operasyon
suresinin kisa olmasi, hastanede kalis suresinin kisa olmasi, santral ve nuks
deformitelerde c¢ok iyi sonu¢ vermesine karsilik hastalarimizda bu teknigi
uygularken mutlaka Modifiye Ravitch teknigini bilinmesi gerekliligini ve Nuss
yontemi ile duzelmeyen olgular, asimetrik deformitesi olan olgular, olasi
operasyona bagli kanama, kalp yaralanmasi, postoperatif donemde metal
alerjisi, siddetli agri olusmasi gibi durumlar igin mutlaka Modifiye Ravitch
yonteminin uygulanmasi gerektigini disunuyoruz. PE ve PK en sik goérllen
g6gus 6n duvari anormalileridir. Operasyon endikasyonlari i¢in kabul géren
genel gorusg; deformite nedeni ile hastada fonksiyonel problemler olmamasi
halinde dahi, sadece psikolojik problemlerin varligi cerrahi tamirin
uygulanmasi i¢in yeterli endikasyondur. Go&zlemlerimiz, hastalarda
deformitenin olusturdugu goérintd ve bunun yarattidi olumsuz psikolojinin
cerrahi sonrasi kayboldugu ve hastalarin hizla normal aktiviteye dondugu
yonundedir. PE kongenital, progresyon gosteren bir deformitedir. Cerrahi
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girisim gerektiren olgular igin en uygun yas bizim serimizde 12-19 yas
arasinda olmakla birlikte gerek bizim gerek diger kliniklerin serilerinde genis
bir yas araligi mevcuttur. Bilateral submamarian insizyon bayan hastalarda
kozmetik bir insizyondur. Cocuk buylyup gelistikce insizyonun meme altinda
kalmasi ile dogal bir gorunum elde edilir. Olgular sternal fiksasyon igin ve
niksleri onlemek amagi ile konulan c¢elik bara bagh komplikasyon
gOrulmedigi gibi bu islemin kozmetik sonuglarin basarisina katkisi saptandi.
Biz, psikolojik, kozmetik ve fonksiyonel acidan olgularda ciddi sorunlar
yaratabilen, cerrahi sinirlar igcerisindeki PE ve PK deformitesinin cerrahi
duzeltme ile basarili sonuglarini tespit ettik.
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OZET

GOGUS DUVARI DEFORMITELERINE CERRAHI YAKLASIM VE
SONUCLAR

Dogumsal gogus deformiteleri PE, PK, PS, SD ve digerleri (vertebra-
kosta anomalileri, asfiksik torasik distrofi-Jeune hastaligi, kosta displazisi)
olmak Uzere bes grupta incelenebilir. PE ve PK tim gogus deformiteleri
arasinda en sik gorulen dogumsal deformitelerdir. PK ve PE dogustan var
olan bir deformite olup, bazen bebeklikte fark edilmeseler bile progresif bir
deformite olduklari igin daha ileriki yaslarda kendini belli etmektedirler.
Klinigimizde gogus duvari deformiteli hastalarin verilerini dékimante
edebilmek amaciyla retrospektif calisma planlanmistir.

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Gogls Cerrahisi Anabilim dalinda
1995-2010 yillar arasinda gogus duvari deformitesi nedeniyle bagvuran 121
hasta calismaya alindi. Hastalarin verileri hasta dosyalarindan retrospektif
olarak incelendi. Hastalarin gelmis oldugu bdlgeler, yas, cinsiyet, tanilari,
sikayetleri, eslik eden hastaliklari, deformitenin duzeltimesinde operasyonun
zamanlamasi, endikasyonlari, cerrahi teknigin sec¢imi, operasyonda kullanilan
malzemeler, hastanede kalis slresi, postoperatif komplikasyonlar, cerrahinin
sonuglari, incelendi. Calismaya alinan 121 hasta deformite tiplerine gore
siniflandinidiginda PE deformitesinin diger deformitelere gore daha sik
gOzlendigi (%63,6) ve erkek hasta sayisinin kargl cinse gore daha fazla
oldugu (%81,8) gérildi. Hastalar en sik i¢ Anadolu bdlgesinden
basvurdular(%46,3). En sik gorulen sikayet kozmetik sikayetti(%98,3). Buyuk
cogunlugunun deformite diginda ek sikayetleri yoktu (%86). Hastalara
Modifiye Ravitch ve Nuss operasyonu ile operasyon uygulandi. Yas
ortalamasi Ort+SS: 16,2+6,2-Alt- Ust Deger: 0-40-Ort: 16,0 olarak
hesaplandi. En sik 12-19 yas grubunda bagvuru oldu(%68,5). Sonug olarak
gogus duvari deformitesi olan hastalar en sik kozmetik sikayetle
bagvurmaktalar ve 12-19 yas grubunda vyapilacak olan operasyonla

deformitelerin dizeltiimesi hasta memnuniyeti agisindan etkili olacaktir.

Anahtar Kelimeler; Gogus deformitesi, Pektus, Cerrahi
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SUMMARY

SURGICAL APPROACH TO CHEST WALL DEFORMITIES AND
RESULTS

Congenital chest deformities can be analyzed in five groups as PE,
PK, PS, SD and others vertebra-costa anomalies, asphyxiating thoracic
dystrophy —Jeune syrndrome, costa dysplasia. PE and PK have the most
frequency among congenital deformities. PK and PE, which are present at
congenital, may not be recognized at baby stage, but they will be shown at
later stages due to being a progressive deformity. At our clinic, a
retrospective study was planned to classify the data of patients with chest
deformities.

Among the patients who applied between 1995 and 2010 to Thoracic
Surgery Division of Ankara University Medical Faculty for chest deformities,
121 patients were selected for this study. Data of patients were analyzed
from their files retrospectively. In analysis, region where patients came, age,
sex, diagnosis, complaints, accompanied diseases, timing of operation to
correct the deformity, indications or symptoms, selection of surgery
technique, equipments used in operations, duration at the hospital,
postoperative complications, and results of surgery were evaluated. When
121 patients were classified based on deformity types, PE deformity was
observed more frequently ( 63,6 %) than the others and more in males (81,8
%) than in females. Among applicants, more applications came from Central
Anatolia Region. The most complaints were cosmetic (98,3 %). Most patients
were suffered from deformities, and there were not any other complaints (86
%). Patients were operated by modified Ravitch and Nuss procedure. Mean
of age was calculated as Mean = SS: 16.216.2-Lower- Upper: 0-40-Median:
16.0. The most application came from the age group 12-19 (68,5 %). As a
result, most of patients, who have chest deformity, apply for cosmetic
complaints, and correction of chest deformities by surgery in age group 12-19

will be efficient for patient happiness.

Key words; Chest Wall Deformity, Pectus, Surgery

67



10.

11.

KAYNAKLAR

Yavuzer S. Toraks deformiteleri Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi 2008
Ankara S:1

Demircan A. Sarper A. Kongenital Gégus Duvari deformiteleri, Gogus
Cerrahisi Cilt 2 S 701-721

Ravitch NM ed. Congenital deformities of the chest wall and Their
operative correction. Philadelphia W.B. Saunders Co; 1997

Figen T, Gokhan Y, Erdal T Kongenital Gégus Deformitelerinde Tarihsel
Sure¢ Journal of Clinical and Analytical Medicine 2010 S;1,75

Thomas W. Shields Shamberger R C Chest Wall Deformities, General
Thoracic Surgery Sixth Edition, Chap:41;653

Welch KJ ed. Chest wall deformities. In pediatric surgery. Philadelphia:
W.B.Saunders Co; 1980

Nuss D, Kelly RE, Jr, Croitoru DP, Katz ME. A 10-year review of a
minimally invasive technique for the correction of pectus excavatum. J
Pediatr Surg 1998;33:545-552

Robicsek F. Surgical treatment of pectus excavatum. Chest Surg Clin
North Am 2000;10:277-296

Margulis A, Sela M, Neuman R, Buller-Sharon A. Reconstruction of
pectus excavatum with silicone implants. J Plast Reconstr Aesthet Surg
2006;59:1082-1086

Lahiri A, Waters R. Experience with Bio-Alcamid, a new soft tissue
endoprosthesis. J Plast Reconstr Aesthet Surg 2007;60:663-667

Kotoulas C, Papoutsis D, Tsolakis K, Laoutidis G. Surgical repair of
pectus excavatum in young adults using the DualMesh 2-mm Gore-Tex.
Interact Cardiovasc Thorac Surg 2003;2:565-568

68



12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

Thomas W. Shields Shamberger R C Chest Wall Deformities, General
Thoracic Surgery Sixth Edition, Chap:41;653-681

Kamil Kaynak, Ahmet Demirkaya Journal of Clinical and Analytical
Medicine Journal of Clinical and Analytical Medicine Pektus Karinatum
Deformitesi ve Cerrahi Tedavi Yontemleri 2010 s:1-75

Abramson H. [A minimally invasive technique to repair pectus
carinatum. Preliminary report]. Arch Broncopneumol 2005;41:349-351

Nurettin Yiyit, Rauf Gorur Journal of Clinical and Analytical Medicine
Poland Sendromu 2010 S: 1-75

Fokin AA, Robicsek F. Poland’s syndrome revisited.Ann Thorac Surg.
2002;74:2218-25

Ferraro GA, Perrotta A, Rossano F, D’Andrea F. Poland syndrome:
description of an atypical variant. Aesthetic Plast Surg. 2005;29:32-3.

Fodor PB, Khoury F. Latissimus dorsi muscle flap in reconstruction of
congenitally absent breast and pectoralis muscle. Ann Plast Surg
1980;4:422-425

David TJ. Familial Poland anomaly. J Med Genet 1982;19:293-296

Cobben JM, Robinson PH, van Essen AJ, van der Wiel HL, ten Kate
LP. Poland anomaly in mother and daughter. Am J Med Genet
1989;33:519-521

Shamberger RC, Welch KJ, Upton J, 3rd. Surgical treatment of thoracic
deformity in Poland’s syndrome. J Pediatr Surg 1989;24:760-765;
discussion 766

Shamberger RC. Congenital chest wall deformities. Curr Probl Surg
1996;33:469-542

Al-Qattan MM. Classification of hand anomalies in Poland’s syndrome.
Br J Plast Surg 2001;54:132-136

Shields TW ed. Philadelphia: Lippincott Williams&Wilkins; 2000:546

69



25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

Shamberger RC, Welch KJ. Sternal defects. Pediatr Surg Int
1990;5:156

Yavuzer S, Kara M Primary repair of a sternal cleft in an infant with
autogenous tissues Interactive Cardiovascular and Thoracic Surgery 2
(2003) 541-543

Shields TW ed. General Thoracic Surgery. Philadelphia: Lippincott
Williams&Wilkins; 2000:546

Amato JT, Cotroneo JV, Gladiere R. Repair of complex ectopia cordis.
In, Meeting of the American College of Sugeons. Chicago; 1988

Serafin J, Swiatkowski J, Majkusiak R, Nowakowski P. 40-year
experience in surgical treatment of congenital chest deformations--
ethiopathogenesis, operative techniques and clinical results. Acta Chir
Orthop Traumatol Cech 2003;70:207-213

Lowry RB, Bouvet JP. Familial Poland anomaly. J Med Genet
1983;20:152-154

Van Steensel MA. Poland anomaly: not unilateral or bilateral but
mosaic. Am J Med Genet A 2004;125A:211-212

Huang SH, Guo L, Song YZ. [Neonatal Poland-Moebius syndrome in a
case]. Zhonghua Er Ke Za Zhi 2008;46:718-719

Baban A, Torre M, Bianca S, Buluggiu A, Rossello MI, Calevo MG, et
al. Poland syndrome with bilateral features: case description with review
of the literature. Am J Med Genet A 2009;149A:1597-1602

E. Brammer Jacobsen, M. Thastum J. H. Jeppesen, H. K. Pilegaard
Health-Related Quality of Life in Children and Adolescents Undergoing
Surgery for Pectus Excavatum Eur J Pediatr Surg 2010; 20: 85 — 91

Shields T.w. General Thoracic surgery: 4th edition: Lea and Febiger,
Philadelphia, 1989

Bralow M ed. Disease of the diaphragm and chest wall. Phiadelphia:
Saunders Co; 1991:2949-2951

70



37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

Yucesan S, Dindar H, Olcay I, Okur H, Kilicaslan S, Ergoren Y, et al.
Prevalence of congenital abnormalities in | Journal of Clinical and
Analytical Medicine Kongenital Gégus Deformiteleri 7 Turkish School
Children.Eur j Epidemiol 1993;9:373-380

Zafer KC, Hasan BT, Sadik D, Ali C The Prevalence and Effects of
Pectus Excavatum and PectusCarinatum on the Respiratory Function in
Children between 7-14 Years OId Indian J Pediatr (2010) 77:1017—
1019

Westphal FL, Lima LC, Lima Neto JC, Chaves AR, Santos Junior VL,
Ferreira BL. Prevalence of pectus carinatum and pectus excavatum in

students in the city of Manaus, Brazil. J Bras Pneumol. 2009
Mar;35(3):221-6

Stevens DB, Fink BA, Prevel C. Poland’s syndrome in one identical
twin. J Pediatr Orthop 2000; 20: 392-395

Eric W. Fonkalsrud: Chest Wall Abnormalities. Glenn’s Thoracic and
Cardiovascular Surgery 5th ed. Vol 1, P:507-516, 1983

Richard J. Peterson, W. Glenn Young, David Godwin, David C.
Sabiston, Robert H. Jones. Noninvasive assessment of exercise
cardiac function before and after Pektus ekskavatum repair. Thorac
Cardiovasc Surg. 90:251-260, 1985

Geng O, Gurkok S, Gozubuyuk A, Dakak M, Caylak H, Yucel O, Repair
of Pectus deformities: experience and outcome in 317 cases. Ann
Saudi Med 2006;26(5):370-374

Katherine Barsnnes, Jennifer Bruny ve ark. Delayed near-fatal
hemorrhage after Nuss displacement. Journal of Pediatric surgery
2005, 40, E5-E6

Nuss D, Kelly RE Jr, Croitoru DP, Katz ME. A 10-year review of
minimally invasive technique for the correction of pectus excavatum.. J
Pediatr Surg 1998;33:545-52

71



46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

54.

95.

Abramson H, D’Agostino J, Wuscovi S A 5- year experince with a
minimal invasive technique for pectus carinatum repair J Pediatr Surg.
2009;44:118-23

Akal M,Kara M The use of a homologous preserved costal cartilage in
an infant with Poland’s syndrome European Journal of Cardio-thoracic
Surgery 21 (2002) 146-148

Ahmed Nasr , Annie Fecteau , Paul W. Wales Comparison of the Nuss
and the Ravitch procedure for pectus excavatum repair. a meta-
analysis Journal of Pediatric Surgery (2010) 45, 880—886

Dawn Jaroszewski, David Notrica, Lisa Mc Mahon, Eric Steidley,
Claude Deschamps Current Management of Pectus Excavatum:
AReview and Update of Therapy and Treatment Recommendations. J
Am Board Fam Med 2010;23:230 —239

Martinez D. JJ, Stein T. Pena A,. The effect of costal cartilage resection
on chest wall development. Pediatr Surg Int 1990;5:170-173

Haller JA, Jr. Severe chest wall construction from growth retardation
after too extensive and too early (< 4 years) pectus excavatum repair:
an alert. Ann Thorac Surg 1995;60:1857-1858

Theresa D. Luu, Brian E. Kogon, Seth D. Force, Kamal A. Mansour,
and Daniel L. Miller, Surgery for Recurrent Pectus Deformities Ann
Thorac Surg 2009;88:1627-31

Christoph Castellani, J. Windhaber, P. H. Schober, M. E. Hoellwarth
Exercise Performance testing in patients with pectus excavatum before
and after Nuss procedure Pediatr Surg Int (2010) 26:659-663

Castile RG, Staats, BA and Westbrook PR: Symptomatic Pektus
deformities of the chest. Am Rev. Respr. Dis. 126:564, 1982

Johannes Leonhardt. Complications of the minimaly invasive repair of
pectus excavatum. Journal of Pediatric surgery 2005 E7-E9

72



56.

S7.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

Susanna Shin, Michael J. Goretsky ve ark. Infectious complications
after the Nuss repair in a series of 863 patients. Journal of Pediatric
surgery (2007) 42, 87-92

Scherer LR ea. Surgical management of children and young adults with
Marfan syndrome and pectus excavatum. J Pediatr Surg 1988;23:1169

Waters PM ea. Scoliosis in children with pectus excavatum and pectus
carinatum. J Pediatr Orthop 1989;9:551

Shamberger RC WK. Cardiopulmonary function in pectus excavatum.
Surg Gynecol Obstet 1988;166:383

Hecker WC, Procher G, Dietz HG. [Results of operative correction of
pigeon and funnel chest following a modified procedure of Ravitch and
Haller (author’s transl)]. Z Kinderchir 1981;34:220-227

Morshuis, H. Mulder, G Wapperom, H. Th. Folgering, M. Assman, A.L.
Cox, H.J. van Lier. Pektus ekskavatum, a clinical study with long-term
postoperative follow-up. Eur J Cardio-thorac Surg 6:318-329, 1992

Fonkalsrud EW, Dunn JC, Atkinson JB. Repair of pectus excavatum
deformities: 30 years of experience with 375 patients. Ann Surg
2000;231:443-448

Eduardo Baldassari Rebeis, José Ribas Milanez de Campos, Angelo
Fernandez, Luiz Felipe Pinho Moreira, Fabio B. Jatene Antropometric
Index for pectus Excavatum Clinics 2007;62(5):599-606

Nakagawa Y, Uemura S, Nakaoka T, Yano T, Tanaka N. Evaluation of
the Nuss procedure using pre- and postoperative computed
tomographic index. J Pediatr Surg 2008;43:518-521

Robert C. Shamberger: W Hardy Hendren F Griffith Pearson, Robert J
Gingsberg Joel D Cooper Thoracic Surgery Congenital Deformities of
the Chest Walland Sternum 2th ed. Vol 2 Chapt. 50 S;1351-1373

K.R McMillan: Pektus ekskavatum. Rob and Smith’s Operative Surgery
4th ed. P:9-6, 1983

73



67.

68.

69.

70.

71.

72.

73.

74.

75.

76.

Hebra A. Minimally invasive Pektus surgery. Chest Surg Clin North Am
2000;10:329-339

Saxena AK WG. Surgical correction of funnel chest using titanium
struts. Surg Childh Intern 1998;6:230-232

Okay T, Yasaroglu M, Yildirim M, Uncu Ol, Aydemir B, Dogusoy |, et al.
A new approach to pectus deformity in females. Interact Cardiovasc
Thorac Surg 2004;3:95-98

Torre M, Jasonni V, Asquasciati C, Costanzo S, Romanini MV, Varela
P. Absorbable stabilisation of the bar in minimally invasive repair of
pectus excavatum. Eur J Pediatr Surg 2008;18:407-409

Horacio Abramson, Jose D'Agostino, Sebastian Wuscovi A 5-year
experience with a minimally invasive technique for pectus carinatum
repair Journal of Pediatric Surgery (2009) 44, 118-124

P. Picton, D. Walker. Cardiyopulmonary resuscitation following
minimally invasive repair of pectus excavatum (Nuss technique)
Resuscitation 57 (2003) 309-310

Molik KA, Engum SA, Rescorla FJ, West KW, Scherer LR, Grosfeld JL.
Pectus excavatum repair. experience with standard and minimal
invasive techniques. J Pediatr Surg 2001;36:324-328

Croitoru DP, Kelly RE, Jr, Goéretsky MJ, Lawson ML, Swoveland B,
Nuss D. Experience and modification update for the minimally invasive
Nuss technique for pectus excavatum repair in 303 patients. J Pediatr
Surg 2002;37:437-445

Ohno K, Morotomi Y, Harumoto K, Ueda M, Nakahira M, Nakamura T,
et al. Preliminary study on the effects of bar placement on the thorax
after the Nuss procedure for pectus excavatum using bone scintigraphy.
Eur J Pediatr Surg 2006;16:155-159

Hyung Joo Park, Seock Yeol Lee ve ark. The Nuss Procedure for
Pectus Excavatum: Evolition of Techniques and Early Results on 322
Patients . (Ann Thorac Surg 2004 ; 77:289-95)

74



77.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

Coelho Mde S, Silva RF, Bergonse Neto N, Stori Wde S, Jr., dos
Santos AF, Mendes RG, et al. Pectus excavatum surgery:
sternochondroplasty versus Nuss procedure. Ann Thorac Surg
2009;88:1773-1779

Robert E Kelly Jr, Robert C Shamberger, Robert B Mellins, Karen K
Mitchell, M Louise Lawson, Keith Oldham, Richard G Azizkhan, Andre
V Hebra, Donald Nuss, Michael J Goretsky, Ronald J Sharp,
GeorgeWHolcomb, Walton KT Shim, Stephen M Megison, R Lawrence
Moss, Annie H Fecteau, Paul M Colombani, Traci C Bagley, Alan B
Moskowitz, Prospective Multicenter Study of Surgical Correction of
Pectus Excavatum: Design, Perioperative Complications, Pain, and
Baseline Pulmonary Function Facilitated by Internet-Based Data
Collection J Am Coll Surg Vol. 205, No. 2, August 2007 205-216

Aristotle D Protopapas, Thanos Athanasiou Peri-operative data on the
Nuss procedure in children with pectus excavatum: independent survey
of the first 20 years' data Journal of Cardiothoracic Surgery 2008, 3:40

Omer O, Mehmet B, Leyla H, Fahri O, Ali K Pektus ekskavatum
onariminda Nuss ve Modifiye Ravitch ameliyat tekniklerinin erken
dénem sonuglarinin karsilastirilmasi Turkish J Thorac Cardiovasc Surg
2009;17(3):198-202

Gregory D. Rushing, Michael J. Goretsky ve ark. When it is not an
infection: metal allergy after the Nuss procedure for repair of pectus
excavatum. Journal of Pediatric surgery (2007) 42, 93-97

Snel BJ, Spronk CA, Werker PM, van der Lei B..Pectus excavatum
reconstruction with silicone implants: long-term results and a review of
the english-language literature. Ann Plast Surg. 2009 Feb;62(2):205-9

Futagawa K, Suwa |, Okuda T, Kamamoto H, Sugiura J, Kajikawa R, et
al. Anesthetic management for the minimally invasive Nuss procedure
in 21 patients with pectus excavatum. J Anesth 2006;20:48-50

Nuss D. Minimally invasive surgical repair of pectus excavatum. Semin
Pediatr Surg 2008;17:209-17

75



