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Sternum defektleri pektus ekskavatum ve karina-
tumla karsilastinidiginda daha az karsilasilan defektler-
dir. Gorlinumleri dramatik oldugundan ve fatal seyret-
me potansiyeline sahip olduklarindan tibbi literatiirde
6nemli derecede dikkat toplamaktadirlar. Calisan bir
kalp veya solunumla sisip inen akcigerler ince bir deri
tabakasi vasitasiyla dramatik bir sekilde géglus 6n
kisminda gorilebilir. Bu defektler sternumda basit bir
defektten sternumun ve gbégus duvarinin total olarak
yokluguna kadar giden genis bir spektrumda gorilebilir-
ler. Alttaki mekanizmanin embriyolojik gelisim sirasinda
sternumun ventral flzyonunun yetersiz oldugu disu-
nilmektedir. Sternum ventral flzyonunun yetersizligi
nedeniyle ortaya cikan bu defektleri dért grup altinda
toplamak olanaklidir: (a) yarik sternum (“sternal cleft”,
“cleft sternum”); (b) torasik ektopia kordis; (c) torako-
abdominal ektopia kordis; ve (d) servikal ektopia kordis.
Yarik sternum hastalarinda kalp gégus icinde normal
pozisyonunda bulunur. Diger U¢ deformitede ise kalp
yer degistirmistir. Torasik ektopia kordiste 6ne dogru
blyuk 6élctde bir protriizyon mevcuttur ve kalbin Uzeri-
ne Orten herhangi bir doku yoktur. Servikal ektopia kor-
diste protrizyon daha da fazla olabilir ve kalp genellikle
bas ile kaynasmis bir pozisyondadir. Torakoabdominal
ektopia kordiste kalbin Uzeri 6rtuludir fakat genellikle
diyafragmadaki bir defekt vasitasiyla karin icerisine
dogru yer degistirmistir. Sternal yark hemen buUtln
olgularda sternumun st kisminda goérulirken, ektopia
kordis sternum alt kisminda gértlmektedir.

STERNAL CLEFT (YARIK) VE CERRAHISI

Sternum yang (“cleft sternum”) siklikla dogumda
saptanir; ancak cocukluk déneminde semptomatik

236

olmayan defekt erigkin yasta, agir efor gerektiren
iste calismayla belirgin hale gelebilir (1). Deformite
sternal cubuklarin kaynasamamasindan kaynaklanir.
Normalde bu kaynasmanin gestasyonun 8. haftasinda
olmasi gerekmektedir. Sternal ayrilma olmasina karsin
normal deri 6rtisti mevcuttur. Perikard saglamdir ve
diyafragma normaldir. Akcigerler de normal sekilde
plevrayla oértultidir. Bu cocuklarda omfalosel goérul-
mez. Bu durum az miktarda fonksiyonel zorluga yol
acar. Aglama veya Valsalva manevrasiyla deformitede
dramatik artis gorilur (1). Akraba evliligi ve kalitimsal
hastalikla ilgisi saptanamamistir. Bdyle bir hastada
Oksurik sirasinda sternum Ust kismina uyan bdélgede
bombelesme belirgin sekilde gorilebilir. Buna karsilik
torasik veya torakoabdominal ektopia cordis olgularin-
da yariklar primer olarak alt sternumda bulunmaktadir.

Yarik sternumu (“cleft sternum”) olan bir bebekte
sternumda tam veya kismi bir ayriima vardir; fakat
kalp intratorasik pozisyonunda ve normal yerlesimli-
dir. Kalbin pulsasyonlari, sternum defektinin oldugu
bélgede gdzle rahatlikla goérulebilir. Umbilikulus ve
sternum alt kismi arasinda bir abdominal raphe (skar
benzeri deri bandlar) bulunabilir. Raphe, sternumun
flzyon yaptigi yerden umbilikulus arasinda olabilecegi
gibi, mandibulayla sternum flizyon yeri arasinda da
bulunabilir. Akciger fonksiyon testleri, ekokardiyog-
rafi, abdominal ultrasonografi ve kraniyal BT normal
olabiliri.

1990 yilinda yapilan bir derlemede 109 sternal cleft
bildirilmistir (2). Bu sternum yariklarinin sézi gecen
calismadaki siniflandiriimasi Tablo 1’de gérilmektedir.
Defektlerin hemen hemen tamaminda sternumun Ust
kisminda yarik vardir.
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Sternum vyariklariyla sternumda gorilen diger
defektlerin baska bir farki da yarik sternumlu cocuk-
larda instrinsik konjenital kalp hastaliklarinin nadir
bulunmasidir. Yarik sternum ile servikofasiyal heman-
jiyomalar birlikte olabilir. Bu birlikteligin nedeni henliz
belli degildir. Hipoparatiroidizm ile birliktelik de bildi-
rilmistir (3).

Sternum yarigi tim orta hat boyunca pubise kadar
devam edebilir. Hyoid kemikten baslayarak pubise
kadar tim orta hat kemik yapilarinin olmadigi olgular
yalnizca %20 oraninda gorilmektedir (4).

Cerrahi Onarim

ilk primer yark sternum onarimi 1949 yilinda 6
haftalik bir bebekte yapiimistir (5). Yenidoganin g6g-
suintin fleksibilitesi, sternumun kardiyak kompresyona
yol acmaksizin yaklastirilabilmesine izin verir (Resim
1a ve b). Bildirilen yarik sternum onarimlari Tablo 2'de
go6rulmektedir.

Sabistonmdltipl oblik kondrotomiler kullanarak
yarik sternumun rekonstriksiyonunu bildirmistir (6).
Kondrotomiler gégus duvarinin ¢ap ve fleksibilitesini
artirir. Teknik gégus duvari daha az esnek olan daha
buyik bebeklerde ve cocuklarda ve buyuk defekti
olanlarda vyararlidir. Meissnerkartilajlarn lateral ola-
rak divize ederek bunlari mediyale dogru kaydirmis

ve bu sekilde defektin Uzerini értmistiir (7). ilk kez
Burton’un (8) bu defekti kosta kavsinin bir kismiyla
onarmasinin ardindan, otolog tarzda, kaburgalarin
kikirdak kisimlari, kaburga parcalari ve kosta kavsinin
segmentleri kullaniimak suretiyle operasyonlar yapi-
lagelmistir. Protez materyal kullanilarak yapilan ona-
rimlar daha az doyurucudur. CUnkl enfeksiyon riski
ve bu dokularin gocugun blylme-gelismesine istirak
etmeme gibi riskleri vardir. Cogu arastirmacilar, yarik
sternumun yenidogan déneminde tedavisini dnerirler.
CUnkd bu dénemde protez materyal veya greft kul-
lanmaksizin basit bir sekilde direkt kapatma mimkun
olabilmektedir.

Sternum yariklarinin eriskin dénemde kapatila-
bilmesi mimkindir. Operasyonda perikardi cevre-
leyen mediyasten dokular dikkatle diseke edilerek
sternumun anterior ve posterior ylzleri ortaya konur.
Manubriyumun ug¢ kismini, Ust doért kosta kartilajini
ve kaburgalari ortaya koyabilmek i¢in her iki taraftan
subkutan deri flepleri kaldirnhr. Sternum ve kabur-
galarin alt kisimlar serbestlestirilir. Sol plevra kavi-
tesinin genis bir sekilde acilmasi yavascga yapilan
yaklastirma manevrasi kalp kompresyonuna engel
olabilir (3). Sternumun fiksasyonu icin titanyumdan
yapili sternal fiksasyon sistemi basariyla kullaniimigtir
(Resim 2) (3).

Tablo 1. Sternum yariklarinin 109 hastadaki dagimi

Ust yarik
Ksifoide kadar Ust yarik
Tam yarik (tam ayrik sternum)

Manubriyum veya orta segmentin saglam oldugu alt defekt

Santral defekt var (3 hastada deri Ulserasyonu), manubriyum ve ksifoid saglam

46
33
23

1Y 1
, N L,

Resim 1. a) Sternum yandi ve sternum lateral gubuklarinin stitirasyonu, b) Primer kapatma sonrasi
Firat Universitesi, Cocuk Cerrahi Anabilim Dali Bskani Prof. Dr. Ahmet Kazez’in arsivinden izinle alinmistir.
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Tablo 2. Yarik sternum onarimi yapilan 69 hastada onarim ydntemleri

Primer yaklastirma ve onarim

Sliding kondrotomilerle primer onarim (Sabiston)
Rotating kodrotomilerle primer onarim (Meissner)
Diger kondrotomilerle primer onarim

Kemik veya Kartilaj greft

Protez meg greft

Sternokleideomastoid kas transpozisyonu

Lokal yumusak dokularin transpozisyonu

Ulserin eksizyonu ve deri kapatiimasi

- N W » 0 b O

Resim 1. Eriskin ddnemdeki hastada titanyum plak sistemiy-

le sternum yariginin kapatiimasi
Yazarin izniyle alinmistir

EKTOPIA KORDIS VE CERRAHiSI

izole yarik sternum igin tedavi rutinde basaril
olmakla birlikte, ektopia kordiste cerrahi onarimin mor-
talite orani yiksektir. Ozelikle torasik ektopia kordis
daha ylksek mortalite oranina sahiptir. Torasik ektopia
kordiste ve servikal ektopia kordiste letal faktér, kalbin
ekstratorsik yerlesimde bulunmasidir. Bu durum kal-
bin bir dokuyla cevrilerek 6rttlmesini zor hale getirir.
Torakoabdominal ektopia kordiste (Cantrell pentalojisi)
surviyi etkileyen major faktdr konjenital kalp hastalig
insidansinin ytksek olusudur.
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Ectopia cordis, kalbin normal pozisyonunu disinda
anormal bir konumda oldugunu ifade eder. Ancak
bunun yaninda torasik ektopia kordiste kalbin Utzerini
orten deri veya herhangi bir yapinin olmadigini da
akilda bulundurmak gerekir. Torakoabdominal ektopia
kordiste ise kalbin Uzerinde ince bir membran veya
pigmente bir deri bulunur. Sternum defekti degismez
sekilde mevcuttur ve kalbin tamami veya bir kismi bu
defekt vasitasiyla disar cikar. Kalbin apikal kismi tipik
sekilde anterior yerlesimlidir. intrakardiyak anomali
istisna degil kuraldir. En sik kardiyak defekt Fallot tet-
ralojisidir. Asikar sekilde belli olmasa da toraksin volu-
mi azalmistir. Bu durum kalbin intratorasik konuma
getiriimesine engel olur.

Etiyoloji

Torasik ve torakoabdominal ektopia kordisin etiyo-
lojisi ¢ok tartismalidir. Amnion kesesindeki bozukluk-
tan kaynaklandidi ve olasilikla koryon tabakasinin veya
yok sac’in gelisim bozukluguna bagli oldugu disu-
ndlmektedir. Bu bozulma gestasyonun Ug¢UnclU veya
dérdinciu haftasinda kalp odalarinin olusum asama-
sinda gorulir. Bu peryot ayrica anormal kalp gelismesi
insidansinin yiksek oldugu dénemdir. Embriyonun
kraniyoservikal segmentinin akut hiperfleksiyonu kalbi
asagi dogru iterek ekstratorasik bir pozsiyon almasina
ve kardiyak apeksin submental yerlesimine neden
olur. Anormal fetal konfiglirasyona oligohidramniyos
yol acar. Bu durum doguma kadar devam edebilir ve
gubernakulum kordis tarafindan karsit ydnde traksiyon
uygulanabilir. Gubernakulum kordis normalde kardiyak
apeksi kaudal yéne dogru ¢eker. Kromozom anormal-
likleri de bildirilmistir.

Torasik Ektopia Kordis

Torasik ektopia kordis dogum odasinda gdriilen
en dramatik durumlardan biridir. Ciplak, atan bir kalp
toraksin disinda bulunmaktadir. Atriyum apendiksleri,
koroner vaskulatir ve kardiyak apeksin sefalik ydnde-
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ki yerlesimi gbzle kolayca gorilebilir. Gubernakulum
kordis, baslangicta supraumbilikal raphe’ye dogru
uzanmaktadir. Hastada Fallot tetralojisi de bulunabi-
lir. Sik goérilen kalp anomalileri Tablo 3’de gérilmek-
tedir (9). Kardiyak anomali gérilmeyen olgular nadirdir.

Torasik ektopia kordisi olan bebeklerin, normalde
kalbi cevreleyen orta hat somatik dokularinda sid-
detli aciklik vardir. Primer kapatma igin yapilan ¢ogu
girisim basarisizlikla sonuglanir. Clnkl kalbi 6rtmek
Uzere uygun dokularin mobilize edilmesi ¢ok zordur.
Genellikle bir abdominal defekt de vardir. Bu hastalarin
intratorasik voliimlerinde azalma vardir. iddialara gére
basarili kapatma bilidirilen ¢ogu torasik ektopia kordis
olgusu aslinda torakoabdominal ektopia kordistir. Deri
flebiyle kapatma sonrasinda kalp fonksiyonunun dur-
masi riski buyuktlr. Buna kalbin kompresyonu neden
olmaktadir. Deri flebinin basarili oldugu olgu sayisi azdir.

Torasik ektopia kordisin ilk basarili onarimi 1975
yiinda olmustur (10). Bu onarimda 5 saatlik bebegin,
baska agidan normal olan kalbinin Gzeri deri flebiyle
ortilmastir ve diyafragmanin anterior yapisikhginda
inferiordan mobilizasyon yapiimistir. Sternum gubukla-

Tablo 3. Torasik ektopia kordisli hastalarda bildiri-
len instrinsik kardiyak lezyonlar

Fallot tetralojisi

Pulmoner arter stenozu

Buytk arterlerin ve pulmoner arterin transpozisyonu
Patent duktus arteriosus (PDA)

TrikUspit ve pulmoner atrezi

Ventrikller septal defekt (VSD) ve atriyal septal defekt
VSD

ASD ve PDA

ASD

Trunkus arteriosus

Koarktasyon, ASD ve PDA

Koarktasyon

Aort hipoplazisi

Cift cikiml sol ventrikdl

Cift cikiml sag ventrikl

Aort stenozu, ASD ve PDA

Tek atrium, tek ventrikil

Cift atrium, tek ventrikdl

Kor triatriatum

Aberan sag subklavya arteri

Bilateral stiperior vena kava

ri bu hastada birbirinden 6 cm uzakta olup kalp komp-
resyonuna yol agmaksizin primer olarak yaklastiriimasi
miUmkun degildi. Gocuk 7 aylk oldugunda sternal
yangin kapatilmasi icin Dacron ve Marlex me¢ kulla-
nilmis ve ardindan primer deri kapatilmasi yapilmistir.
Deri fleplerinde postoperatif dénemde nekroz olmus
ve protez materyal de gelisen enfeksiyon nedeniyle
cikariimistir.

Baska bir yontem iki asamall kapatma ydntemidir
(11). Yenidoganda deri flepleriyle defektin Uzeri 6rtallr.
Cocuk bir bucuk yasini gectigi zaman sternum defek-
tinin Uzerine kaburga payandalar yerlestirilir ve Uzeri
pektoral kas flepleriyle kapatilir. Perikard gégus duva-
rina anteriorda yapistigi yerden divize edilir, bu sayede
kalbin toraks boslugu icine dogru geriye kismen dis-
mesine izin verilir. Tek evrede tam kapatma ¢ok nadiren
basarilabilir. Basarili olan olgulardaki ortak yon yeterli
yumusak doku mobiliazasyonu yapmak suretiyle eks-
tratorasik sekildeki kalbin Uzerini 6rtmek ve kalbi orto-
topik pozisyonuna getirmek icin gcaba gdéstermemektir.
Dikkate deger bir nokta da basarili olgularda intrinsik
kalp lezyonlarinin ve yandas abdominal defektlerin
olmamasidir. Bunlar cerrahi tekniklerdeki farktan ziya-
de, basarinin temel 6zellikleridir. Flep rotasyon veya
pedikulli flepler gibi kalbin otolog dokularla értiilme-
si, genellikle kalp Uzerinde asir sekilde kompresyon
dogmasina yol agar. Bu kompresyon kalpten c¢ikan
damarlarin burulmasi ya da kalbin dolusunun engel-
lenmesi suretiyle kardiyak outputun diismesine neden
olur. Cogu zaman kalp fonksiyonunun siddetle bozul-
masindan o6tlrl operasyon odasinda muidahaleden
vazgecilir. Otolog doku greftleriyle (kemik veya kartilaj)
veya suni materyalle onarim yapilan hastalarda, enfek-
siyon ve greftin ¢ikanimasi ¢ok sik gorultr. En blylk
basari kalbin Gzerinin dokuyla drtilmesi ve halihazirda
sinirli olan toraks boslugu icine dogru kalbi posteriora
yerlestirmeye calismaktan kaginarak elde edilir. Bunun
icin gdégus duvarindan uzak yerlerde bulunan dokular
gerekecektir. Torasik ektopia kordisle birlikte bulunan
siddetli intrakardiyak defektler cogu olguda hayatta
kalmay! sinirlar. Bu lezyonun ydnetiminde yegane
son gelisme erken ultrasonografik tani koyulabilmesi
olmustur. Bu sayede intrakardiyak lezyon tanimlana-
bilmekte ve gebelik sonlandiriimaktadir.

Bu hastalarda abdominal duvar defektleri de sik
gorilmektedir. Bunlar arasinda Ust abdomen omfa-
loseli veya diastasis rekti ve nadiren de abdominal
organlarin evantrasyonu sayilabilir. Buna karsin abdo-
minal defektlerin olmasi bu lezyonlarin torakoabdomi-
nal ektopia kordis olarak siniflandiriimasina yol agcma-
malidir. Torakoabdominal ektopia kordis dogum sira-
sinda kalbin Uzeri 6rtlld olan bebeklere saklanmalidir.
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Torakoabdominal
Pentalojisi)
Torakoabdominal ektopia kordiste kalp bir omfalo-

sel benzeri membranla veya ince bir pigmente deriyle

ortuluduar. Kalbin Uzerini 6rten yapi o kadar incedir ki

adeta transparandir. Sternal yarik (“cleft”) genelde infe-

riorda bulunur. Kalpte, torasik ektopia kordiste gdrulen

siddetli anterior rotasyon yoktur. Abdomen duvari,

diyafragma ve perikarda yandas somatik defektler

vardir. Abdomendeki defektler omfalosel, diastasis

rekti ve ventral herniyasyondur. En sik olani omfalo-

seldir. Ayrica intrinsik kardiyak anomaliler de bulunur.

Torakoabdominal ektopia kordise Cantrell pentalojisi

de denmekte olup bes esansiyel 6zelligi sunlardir:

1. Sternum alt kisminda bir yarik

2. Yarimay gérunimunde olan anterior diyafragma
defekti. Diyafragma defekti septum transversumun
gelisiminin eksikliginden tezahir etmistir.

3. Pariyetal perikardin, diyafragma defektinin oldugu
kisimda olmayisi

4. Omfalosel

5. Intrinsik kalp anomalisi

Bu anomalide nadir olmayarak sol ventrikilde
divertikll gorilmektedir. Cogu olguda divertikil diyaf-
ragmatik ve perikardiyal defektler vasitasiyla abdo-
minal kaviteye fitiklagir. Sistol sirasinda bu divertikil
nedeniyle sol ventrikllin divertikdl olan kisminda diski-
nezi saptanabilir. Sol ventrikil volim ve fonksiyonunu
etkileyebilir. Defektin onarimi sirasinda divertikdlin
cikarihp ¢ikariimayacagi konusunda iyi karar verilmeli,
cikariirken ¢ok dikkatli olunmalidir. Torakoabdominal
ektopia kordisle beraber goérllebilen instrinsik kardiyak
anomaliler Tablo 4’de sayilmaktadir (9).

Bu anomalide kalp nadiren intratorasik olarak nor-
mal yerinde bulunabilir. Bu durumda buyik damarlar
diyafragmatik defekt vasitasiyla gégise girmektedirler.

Basarili onarim ve uzun dénemli slrvi torako-
abdominal ektopia kordis olgularinda torasik ekto-
pia kordisten daha siktir. ilk onarim sirasinda kalbin
toraks kavitesine itilmesi 6limle sonuclanmistir (12).
ilk basarili cerrahi onarm 1912 yilinda Wieting tara-
findan yapilmistir (13). Bu ameliyatta diyafragma ve
abdominal duvar fasyasi primer olarak kapatiimis fakat
ventrikiildeki divertikiile midahale edilmemistir. ilk
cerrahi girisim kalbin Uzerini 6rten deri defektleri ve
abdominal bosluga yénelik olmalidir. Omfaloselin pri-
mer olarak eksizyonu ve deri ile kapatiimasi enfeksiyon
ve mediyastiniti dnler. Viicut dokularinda kontraksiyon
ve bizilmeye yol acan ve topik olarak uygulanan
ilaclar (astrenjan, “astringent”) uygulamasiyla basaril
sonuglarin alindigi olgular da vardir. Kalbin yerlesimi-
nin anormal olmasina karsin, torakoabdominal ektopia

Ektopia Kordis (Cantrell
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Tablo 4. Torakoabdominal ektopia kordisli hastalar-
da bildirilen intrinsik kardiyak lezyonlar

Fallot tetralojisi

Fallot tetralojisi ve sol ventrikil divertikull

Sol ventrikul divertikult

Sol ventrikll divertikiltu ve VSD

Sol ventrikdl divertikill, pulmoner stenoz ve VSD
Sol ventrikul divertikili ve ASD

Sol ventrikdl divertikili, ASD ve VSD

Sol ventrikil divertik(il,VSD ve mitral stenoz

Sol ventrikil divertikill, hipoplastik sol ventrikiil ve VSD
VSD

VSD ve ASD

VSD ve tek atrium

ASD

ASD, VSD ve total anormal pulmoner vendz istirak
Trunkus arteriyozus

Tek atrium ve tek ventrikdil

Pulmoner atrezi ve tek ventrikdl

Pulmoner atrezi, VSD ve PDA

Pulmoner stenoz ve VSD

Triklspit atrezisi

Cift cikimli sol ventrikdl

Cift cikiml sag ventrikdl

BuyUk arterlerin transpozisyonu, mitral atrezi ve pulmoner
arter hipoplazisi

BuyUk arterlerin transpozisyonu ve pulmoner arter stenozu
Buyuk arterlerin transpozisyonu ve VSD
Aort stenozu, ASD ve VSD

Bilateral stiperior vena kava

kordis hastalarinda deri 6rtiisi uzun dénem canli ola-
rak kalabilmektedir.

Kalp cerrahisindeki ilerlemeler eskiden fatal olan
intrinsik kardiyak lezyonlarin dizeltiimesine izin ver-
mektedir. Torakoabdominal ektopia kordisli bebek-
lerdeki onarima agresif yaklasim uygundur. Abdomen
defektinin veya diastasisin onarimi protez me¢ veya
primer kapatmayla yapilabilir. Torakoabdominal defek-
tin primer kapatiimasi rektus kaslarinin genis bir sekil-
de birbirinden ayrilmasi ve kosta yaylarina sUperior
sekilde yapismalari yiiziinden zor alabilir. intrakardiyak
defektin tam olarak onarilmasi en iyi sekilde kalp Uze-
rine protez meg yerlestirmeden 6nce yapilir. Abdomen
ve gbgus duvarinin onarimi kalp ve abdominal visera-
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nin mekanik korumasi igin énemlidir. Prenatal ultraso-
nografiyle erken tani cerrahi yaklasimi veya bu lezyon-
dan 6lim oranini degistirmemistir. Siddetli pulmoner
hiperplazi de bu defektle beraber olabilir ve mortaliteye
yol acabilir (9).

Torakoabdominal ektopia kordisin onarimi igin kul-
lanilan ydntemler su sekilde siniflandinlabilir:

1. Diyafragma ve abdominal duvar defektinin primer
sekilde kapatiimas

2. Yalnizca derinin primer kapatiimasi ve omfaloselin
eksizyonu

3. Diyafragmanin primer kapatilmasi

Abdominal duvar defektinin primer kapatiimasi

5. Abdominal defektin Silastik ile 6rtlilmesi ve sekon-
der epitelizasyon

6. Sternumun ve alt kaburgalarin rezeksiyonuyla ve
diyafragmanin asagi seviyede yerlestiriimesiyle
g6guUs ici hacminin artiriimasi, derinin primer olarak
kapatilmasi

7. Evreli onanm: ilk asamada deriyi kapatma daha
sonra abdominal duvardaki ve diyafragmadaki
defekti protez mec ile kapatma

8. Basit evreli onarim: 6nce deriyi kapatma daha
sonra abdominal duvar ve diyafragma defektini
kapatma.

Cantrell pentalojisinde bebeklik doneminde basa-
nli onarim mumkindur. Defektin BT ile muayenesini
takiben pediyatrik, kardiyak ve plastik cerrahlarin
ortak operasyonuyla 3 aylik bir bebekte pentaloji ve
eslik eden divertikil onarimi basariyla yapilmistir (14).
Defekt dogum 6ncesi dénemde ultrasonografik mua-
yeneyle saptanabilir ve erken yapilan midahaleyle
letal komplikasyonlar énlenebilir. Bu deformitede kas
ve iskeletten olusan kompozit greft kullanimi da basa-
rihdir (15). Muskulo-osseoz flep 9 ve 10. kaburgalarin
segmentlerini ve pedikulll latissimus dorsi kasini icerir.
Pulmoner ve kardiyovaskiler yetmezlige yol agcmak-
sizin gdgus duvarinin rekonstriksiyonu basarilabilir.
Prognozun intrakardiyak defektlerle degil fakat penta-
lojiyi olusturan defektlerle ilgili oldugu bildirilmistir (16).
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