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Ozet

Konjenital diyafram hernisi (KDH), diyaframda bir defektin
bulundugu dogumsal bir anomalidir. KDH’nin %95’inden
fazlasini Bochdalek hernisi, geri kalanlarini Morgagni hernisi
ve diger nadir tipler olusturur. KDH’nin patolojisinde diyaf-
ram hernisi, akciger hipoplazisi ve batin organlarinin toraks
ici yer degistirmesi olmak lzere U¢ 6ge bulunur. KDH’ye sik-
likla, bir sendroma ait olsun veya olmasin, bagka bir anomali
eslik eder. Hastaligin dogum 6ncesi tanisi 6zellikle ultrason
incelemesiyle mimkiindir. Mortalitenin blylUk oranda eslik
eden akciger hipoplazisi ve pulmoner hipertansiyona bagli
oldugunun anlasiimasi, 6zellikle Bochdalek hernisinde, ope-
rasyon éncesi ¢esitli cerrahi disi yontemlerin kullanimini éne
cikarmigtir. KDH’nin cerrahi tedavisinde torakotomi veya
laparatomi seklindeki geleneksel yaklagimlarin yani sira
minimal invaziv yaklagimlar (6zellikle laparaskopik cerrahi)
popllarite kazanmaktadir.

Anahtar kelimeler: Diyafram hernisi, Akciger hipoplazisi,
Pulmoner hipertansiyon, Cerrahi

Abstract

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a birth anomaly
where there is a defect in the diaphragm. Bochdalek hernia
accounts for more than 95% of CDH, followed by Morgagni
hernia, and other lesser types. The pathology of CDH comp-
rises three elements: the diaphragmatic hernia, pulmonary
hypoplasia, and herniation of the abdominal organs into the
thorax. Associated syndromic or nonsyndromic anomali-
es occur commonly in CDH. Prenatal diagnosis might be
possible in the majority of the cases by using ultrasound.
Several nonsurgical attempts have gained importance in the
presurgical stabilization of patients with CDH, mostly with
the Bochdalek type, since it became clear that the mortality
depends largely on the degree of the pulmonary hypoplasia
and pulmonary hypertension. In the surgical treatment of
CDH, minimally invasive methods (mostly laparascopic sur-
gery) have gained popularity compared with the traditional
approaches through thoracotomy or laparatomy.

Key words: Diaphragmatic hernia, Pulmonary hypoplasia,
Pulmonary hypertension, Surgery

TANIM VE SINIFLANDIRMA

Konjenital diyafram hernisi (KDH), diyaframda
bir defektin bulundugu dogumsal bir anomalidir.
KDH’nin %95’inden fazlasini olusturan Bochdalek
hernisinde batin organlarinin toraks kavitesine
dogru yer degistirdigi bir posterolateral herni ve
degisik derecelerde akciger hipoplazisi mevcuttur.
Posterolateral olmayan herniler (¢ gruba ayrilir: (a)
retrosternal veya parasternal herniler (Morgagni-
Larrey); (b) santral tendonun 6n kisminda bulunan ve
diger anomalilerle iligkili olan herniler ve (c) defektin
siklikla diyaframin kas digl santral tendindz kisminda
oldugu santral herniler (1).

TARIHCE (2-4)

ilk KDH vakasini 1679'da Lazarus Riverius, 24
yasinda bir erkedin otopsisini takiben sunmustur. Bir
cocuktaki ilk KDH vakasi ise 1701’de Holta tarafindan
bildirilmistir. Cooper 1827°de KDH’nin semptomlarini,
patolojisini ve siniflandirmasini tariflemistir. Bowditch
1847 yiindaki Boston Society for Medical Observation
toplantisinda KDH hastalarini kapsayan ilk seriyi sun-
mustur. Daha sonra 1848 yilinda, Bochdalek, ileride
kendi adiyla anilacak olan, posterolateral herniyi tarif-
lemigtir.

KDH’nin ilk cerrahi dizeltme girisimini 1888’de
Nauman yapmis; akut batin ve akut solunum sikintisi
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olan 19 yasindaki bir erkek hastaya laparatomi uygu-
lamistir. Bunu 1889°’da O’Dwyer’in bir cocukta uygu-
ladigi ilk cerrahi diizeltme izlemistir. ilk basarili cerrahi
tamir ise 1905 yilinda yapiimistir. Heidenhain 9 yasin-
daki bir cocugun hernisini redikte etmis ve diyafram
defektini orta hat laparatomi insizyonuyla kapatmistir.
Bundan yaklasik 20 yil sonra Hedbolm KDH igin cer-
rahi uygulanan hastalarda %58 mortalite gorildiguini
bildirmistir. 1940 yiinda Ladd ve Gross, KDH tanisini
6zgecmis bilgileri, fizik muayene bulgulari ve baryum
eslik etsin veya etmesin akcigerin radyolojik incelen-
mesi sonuglarina dayanarak vermiglerdir. Ayrica cerra-
hi girisimin ilk iki glin iginde yapilmasini énermislerdir.
Gross ayni zamanda, zor vakalarda batin duvarinin iki-
asamall kapatilmasi (cilt ve ciltaltinin ilk girisimde, batin
duvarinin 5-6 glin sonra) yéntemini tariflemistir. 1950
yilinda Koop ve Johnson daha direkt bir goris altinda
onarimi saglayan transtorasik yaklasimi dnermiglerdir.

Areechon ve Reid 1960l yillara gelindiginde
KDH’nin ylksek mortalitesinin sebebinin dogum anin-
daki akciger hipoplazisinin derecesiyle iliskili oldugu-
nu goézlemlemiglerdir. Kalici pulmoner hipertansiyo-
nun tedavisinde 1976 yilinda ECMO (Extracorporeal
Membrane Oxygenation) ilk kez basariyla uygulanmis-
tir. Daha sonra ECMO KDH tedavisinde de yer bul-
mustur. Son yirmi yilda KDH’nin patofizyolojisinde pul-
moner hipertansiyon ve akciger hipoplazisinin énemi
ortaya konmustur. Yakin tarihli c¢esitli calismalar ise
kardiyak gelisim bozuklugunun KDH patofizyolojisini
daha komplike hale getirdigini gostermistir.

ETiYOLOJi VE PATOFiZYOLOJIi

KDH’nin patolojisi, diyafram hernisi, pulmoner
hipoplazi ve batin organlarinin toraks icine yer degis-
tirmesi olmak Uzere ¢ 6geden olusur. KDH’nin etiyo-
lojisine ydnelik mekanizmalar halen agik olmamakla
birlikte 6ne siriilen cesitli teoriler bulunmaktadr. ilk
teori diyaframdaki malformasyonun komsu akciger
dokusundaki gelisim bozukluguna sekonder gelistigi
Uizerinedir. ikinci teori diyaframin frenik sinir tarafindan
beslenmesinin kusurlu meydana gelmesi ve bunun da
diyafram kaslarinin diizgiin gelisimini bozdugu seklin-
dedir. Uclincii teori geleneksel olarak en sik dnerilen-
dir. Buna gore pléroperitoneal kanalin kapanmasinda
bir problem mevcuttur. Dérdinci teoride (zerinde
durulan, herniasyon bdlgesindeki diyafram liflerinin
gelismedigi veya ¢ok zayif olduklari, béylece buylyup
gelisen batin organlan karsisinda yirtimaya musait bir
zeminde bulunmalandir (5, 6). Tim bunlara ek olarak
defektin normal diyafram gelisimine ydn veren bir veya
daha fazla genle iligkisi olduguna da inanilir. A vitamini
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eksikligi, anti-epileptik ilaclar ve talidomid gibi baz
teratojen faktdrler de dne sirlimektedir (7-9).

Patofizyolojinin hem ayni taraftaki hem de karsi
taraftaki akcigerde hasara sebep olan bir cift-etki hipo-
tezinden kaynaklandigi dustnilmektedir. Oncelikle,
gestasyonun 5 ila 16 haftallk erken ddnemlerinde,
gelisen akciger icin yeterli boslugun bulunmamasi
bronsiyal dallanmay! azaltip daha az alveol gelisimine
sebep olur. Daha sonra, gelismeye calisan akcigere
basi daha da artar; bdylece havayollarinin capi ve
alveol sayisi azalr, interstisyel alan artar ve alveolar
bosluk ile gaz aligveris ylzey miktari diser. Buna para-
lel olarak damarsal degisiklikler ortaya c¢ikar. Normal
damar sayisi azalirken kuguk intraasiner arteriyollerin
kas tabakalari belirgin kalinlasma gésterir. Daha ciddi
vakalarda sol ventrikll hipoplazisi eslik eder. Pulmoner
damar yataginin kesitsel ¢apinin azalmasi ylzinden
kapiller kan akim hizi diger. Anormal pulmoner vazo-
konstriksiyon da tabloya eslik edince kan akimi daha
da azalr. Bu degisiklikler dogum sonrasinda kendini
pulmoner hipoplazi ve hipertansiyon seklinde goésterir-
ler. Bu degisikliklerin derecesi slrviye en sik etki eden
faktordir (10, 11).

Epidemiyoloji ve Eslik eden hastaliklar/anomaliler

KDH insidansi 1/2500°dir ve eger 6li dogumlar da
eklenirse oran 1/5000 olmaktadir (12). KDH’nin yakla-
sik %85-90’1 solda, %10-15’i sagda gorilirken, %2’si
bilateraldir. Vakalarin yaklasik %60’inda hastalik tek
basinadir ve bagka bir konjenital anomali eslik etmez
(13). Bir sendromun parcgasi olmayan anomaliler %16-
53 oraninda goérulurler ve gérillme sikliklarina gére kar-
diyovaskuler (%14-27), Urogenital (%5-18), kas iskelet
sistemi (%7-16), merkezi sinir sistemi (%10-13), gast-
rointestinal (%6), kraniofasyal (%5) ve pulmoner (%2)
defektlerdir. Diyafram defektinin genis veya bilateral
oldugu hallerde birden fazla eslik eden anomali oldugu
beliritiimistir (14). KDH’da eslik eden anomali orani
%40’lara kadar cikabilir; 610 dogum ve disikler de
g6z 6nlne alinirsa bu oran %95’e ylkselir (15). Sayisal
kromozom anomalileri (trizomi 18 veya tetrazomi) veya
yapisal kompleks kromozom anomalileri (kromozom
11 ve 22 arasindaki dengesiz translokasyonlar; 12q,
4p ve 8p’deki delesyonlar) KDH hastalarinin %3 ila
40’inda gordlur (1). Sitogenetik ve molekuler genetik
calismalari KDH ile kromozom 1941942 delesyonu
arasindaki iliskiyi gostermistir (16). Cogu izole herni
vakasl sporadiktir, ancak doéllerde, ikizlerde veya iki
kusak boyunca gériilen vakalar mevcuttur (8). Ogeleri
arasinda KDH’yi iceren ¢ok sayida genetik sendrom
bulunur. Bunlar arasinda Fryns, Brachman de Lange,
CHARGE, Goldenhar, Smith-Lemli-Opitz, Simpson-
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Golabi-Behmel, Fraser, Beckwich-Weidemann, Denys
Drash, Marfan, kraniyofrontonazal sendrom, multipl
pterygium, Noonan ve spondilokostal dizostoz sayila-
bilir (9, 11). Hastalarin %10’unda eslik eden kardiyak
anomali bulunmaktadir. Ciddi kardiyak defektlerin
ve genetik anomalilerin slrvi Uzerinde negatif etkisi
vardir. Bu ylzden fetal ekokardiyografiyle tam tanisal
inceleme ve amniyosentez ile dogum 6ncesi karyotip
incelemesi oldukga énem arz etmektedir (17).

TANI

Dogum o6ncesi tani

Hamilelik déneminde tanida tercih edilen yéntem
ultrasondur. Yéntemin iyonize radyasyon icermemesi,
tasinabilir olmasi, gergcek zamanl gériintileme sagla-
masi, damar incelemesinde renkli Doppler katkisinin
olmasi ve anne adayina sikinti vermemesi 6ne c¢ikan
Ozelliklerindendir. Ancak yumusak doku kontrastinin
sinirl ve gdruntd alaninin dar olmasi, oligohidramni-
osun, fetlislin pozisyonunun ve kemik dokunun ince-
leme alanini gélgeleyebilmesi ve annenin asiri kilolu
olmasi ylzinden teknik sikintilar yasanmasi ultrasonun
negatif yonleridir. Genellikle gestasyonun 24. hafta-
sindan sonra ultrason incelemesinin KDH’yi yakalama
orani %59’dur ve bu oran ilerleyen gestasyonel yas
ve eslik eden diger bir anomali varliginda artar (18).
Dodum oncesi tani 24. haftanin 6ncesinde %22-52
oraninda koyulabilir. Ancak yine de 24. haftadan sonra
bile tani konmasi genelde zor olarak kabul edilir, ginku
%25 vaka gb6zden kacmakta ve %11 vaka dogum
sonrasi tani almaktadir (19). Midenin batindaki normal
pozisyonunda olmamasi KDH’y1 dusindiren dnemli
bir bulgudur. Taniyi netlestirebilecek direkt bulgular
intratorasik boélgede karaciger, kolon veya midenin
g6rilmesi, indirekt bulgular ise kardiyak ve mediyas-
tinal kayma, kayik karin goérintlsi ve polihidramnios
varhgidir (20).

Ultrasona tamamlayici olarak fetal magnetik rezo-
nans incelemesi faydalidir. Yumusak dokuyu iyi ayird
edebilmesi ve genis bir goriinti alani saglamasi avan-
tajli 6zelliklerindendir. Ayrica fetlisiin pozisyonu, kemik
yapilarin goélge olusturmasi veya oligohidramnios gibi
durumlarda etkilenmez. Ancak teratojen etkisi ylzin-
den hamileligin ilk G¢ ayi icinde kullaniimamaktadir.
Magnetik rezonans incelemesi KDH tanisini netles-
tirmede, detayl bir anatomi sunmada ve eslik eden
anomalilerin varligini géstermede yardimci ve faydal
bir tekniktir (21).

Dogum sonrasi tani
KDH’lI bebeklerin %50’ye yakini dogduklarinda
henlz tanisizdir. Bu bebeklerde dogumdan sonra

hemen veya 12 saat icinde akut solunum sikintisinin
gelismesi klasik bulgudur. Bir akciger grafisi toraks
icindeki barsak parcalarini, akciger hipoplazisini ve
mediyastenin diger tarafa dogru kaymis oldugunu
gOsterir. Barsaklan dekomprese etmek icin mideye
yerlestirilen orogastik tlpln toraks icinde oldugu ve
batindaki gaz miktarinin azaldigi géralar (11).

Bazi hastalarda semptom yoktur ve aylar ile yillar
boyunca herni tanisi konulmayabilir. Bu hastalarda
akcigerler normaldir ve dogum sonrasi adaptasyonda
sorun yasanmamistir. Belli belirsiz semptomlarin ince-
lenmesi esnasinda veya baska bir sebepten yapilan
radyolojik incelemeler sonucunda KDH varligi sapta-
nir. Bu tdr hastalarda goérintileme sonuclar yaniltici
olabilir; ¢linkd bulgular kavitasyonlu pnémoni, plevral
eflizyon, masif pndmotoraks veya pndmatosel gibi
akut akciger problemlerini taklit edebilir. Ge¢ tani
konan KDH’li cocuklarin batin grafi bulgular arasinda,
hemen her zaman diyaframin sol altinda gérulen mide
gazi goriintislt oldukga faydalidir. Sol tarafi etkileyen
KDH’larda mide gazi batinda gérilmez. Batinda veya
toraks icinde anormal bir yerde bulunabilir. Bu durum,
gec bulgu veren KDH’larin erken tanisinda oldukga
faydal bir belirtidir (22).

PROGNOSTIK FAKTORLER

Anatomik faktérler

- Dogum o6ncesi tani konmasi: Bu durum tek basina
kétlu prognoz kriteri degildir, ancak anne karninda
tanisi konan KDH’li fetUslerde siklikla eslik eden
diger bir anomali mevcuttur ve prognoza kétu etki
eden esas bu durumdur (1, 19).

- Polihidramnios kéti bir prognoz kriteridir (1, 11).

- Bulyilk boyutlu bir KDH kétl prognozu goésterir (1).

- Mide herniasyonu: Mide eger toraksin igcindeyse
prognoz koétudir (11).

- Yon: Tarihsel olarak bakildiginda herninin yéninin
prognozla iligkili oldugu distnilmistir ve sag taraf
tutulumu sola gére daha kéti bir prognoz belirteci-
dir. Ayrica bilateral tutulumun kétl prognoza isaret
ettigini gosteren yayinlar mevcuttur (11).

- Karaciger herniasyonu: Sol taraf tutulumlu KDH’larda
fetal karacigerin yeri en iyi prognostik faktérdir ve
herniasyon kotl prognozu gosterir (1, 11).

- Son yillarda prognoz tahmininde fetal akciger/
kafa orani (AKO) o6lcimi popllarite kazanmistir.
iki boyutlu ultrason kullanilarak 6nce kalbin dért
odali goriintisinin hizasindan karsi akcigerin alani,
sonra lateral ventrikiller seviyesinden kafa gevresi
olcilerek birbirlerine oranlanir. Eger oran birin altin-
daysa mortalite riski yaklasik %100’dir (23).
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- Cannie ve arkadaglar (24) dogum 6ncesi tani konan
KDH’l hastalarin prognoz tayininde yeni bir metod
olarak magnetik rezonans kullanimini énermiglerdir.
Fetal akciger hacmi ile tim vicut hacmi arasinda
bir orantisal iligki kurarak bir gézlenen/tahmin edilen
akciger hacim 0lcegi yaratmiglardir. Buna goére ora-
nin %35’in altinda olmasi kétt prognoz kriteridir.

- Dogum agirhginin 2.7 kg’nin altinda olmasi kéti
prognozu gosterir (1).

Fizyolojik faktérler

- Dogum sonrasi mortalite, akciger hipoplazisi ile
pulmoner hipertansiyonun birlikte sebep oldugu solu-
num yetmezliginin sonucudur. Hemen dogum sonrasi
kaybedilen infantlardaki akciger hipoplazisinin derece-
si degiskenlik gosterirken, yasayanlarda akcigerler her
zaman normaldir. Normal olmayan PaCO,, PaO, ve pH

degerleri kétl prognoz kriterleridir (11).

- Postduktal parsiyel oksijen basincinin 100
mmHg’nin altinda ve alveolar/arteriyel oksijen grad-
yaninin 500’Un Uzerinde olmasi yliksek mortalite
oranini gésterir (11).

- McGoon indeksi [MGI: (SaPA capi+SoPA capi)/
IA capi] ve pulmoner arter indeksi [PAi: (SaPA
alani+SoPA alani)/VA], KDH’ll hastalarin sirvileriyle
iligkili iki indekstir (SaPA: sag pulmoner arter, SoPA:
sol pulmoner arter, iA: inen aort, VA: viicut alani)
(25).

- FiO, (%)xortalama havayolu basinci (cmH,0) G‘uPaO2
(kPa) formullyle hesaplanan birinci ginin en iyi
oksijenasyon indeksinin >82 olmasi prognozun iyi
oldugunu belirtir (1).

DOGUM ONCESI GiRiSIMLER

Acik anatomik onarim

KDH’nin dogum 8ncesi cerrahi onarimi ilk kez 1986
yilinda denenmistir. Onceleri fetal cerrahinin anne igin
belirgin riskler icermesi yuzinden, sadece oldukca
ciddi vakalarda (karaciger herniasyonu olanlara) giri-
sim Onerilmistir. Karacigerin batina redikte edilmesi
umbilikal venéz déntst bozmakta ve sonucunda bra-
dikardiye ve fetlsln kaybina sebebiyet vermektedir.
Ancak karaciger herniasyonu olmayan vakalarda bu
durum gérilmemektedir. insan fetiisiinde ilk basa-
rih dogum 6ncesi cerrahi onarim 1990 yilinda rapor
edilmistir. Onarm torakotomi ve organlan redikte
etmek icin subkostal insizyonu kapsayan iki agsamali
bir teknikle yapiimistir. Buna ragmen bu infantlarda
strvi %75 iken dogum sonrasi tedavi edilenlerde bu
oran %86’dir. Buna ek olarak ECMO ihtiyaci, ventilatér
sUresi ve hastanede kalis suresi her iki grupta farkhlik
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gbstermemektedir. Karaciger herniasyonunun eslik
etmedigi KDH vakalarinda dogum &éncesi cerrahi ona-
rnm mortalite ve morbiditeyi belirgin etkilemedigi igin
bu hasta grubu i¢in daha sonra dogum 6ncesi girisim
onerilmemistir (26).

Fetal trakeal okliizyon (FETO) ile fizyolojik

girisim

PLUG stratejisi (‘Plug the Lung Until it Grows’-
Blyidyene kadar tika) trakeanin kapatimasi yoluyla
pulmoner hiperplazi yaratarak ve hlcre buUylmesini
tetikleyen akciger sivisinin akcigerde kalip damarlan-
may! arttirmasini saglayarak akciger gelisimini kontrol
etmeyi hedefler. Ancak intralterin dénemde trakeanin
kapatilmasi yoluyla dizeltilen KDH’ll insan fetlsleri-
nin akcigerlerinin patolojik incelenmesi sonucunda
akcigerde blylme gorilirken parenkimal yapi veya
pulmoner arterlerin kas yapisinda belirgin bir geli-
sim olmadigi saptanmistir. MUteakip teknik dizeltme,
fetoskop Uzerinden bir intratrakeal balon génderiimesi-
ni ve bdylece ilave cerrahi uygulanmadan séndirmeye
imkan verilmesini gerektirir; ancak bu yéntemin erken
dogum riski tagimasi ve dogum sonrasi tedavi sonuc-
laryla karsilastirldiginda neonatal strvide veya komp-
likasyon oraninda bir avantaj saglamamasi kullaniminin
kisitlanmasina sebep olmustur (27).

FETO Task Group dogum &éncesi tani konan ciddi
izole KDH vakalarinda (<25 haftadan kiglk olan)
dogum oOncesi girisimin tercihi Uzerine bir algoritma
Onermislerdir: Buna gore karaciger herniasyonu olan
AKO <1 vakalar FETO y6nteminden fayda gorirlerken
‘iyi'veya ‘orta’vakalar dogum sonrasi tedaviye yon-
lendiriimelidir. Bu yaklasimin avantajlari hala kanitlan-
ma ihtiyaci gostermektedir, clinkl slrviler randomize
calismalarda degil anlik kontrol vakalarinda karsilasti-
rilmistir (28, 29).

DOGUM SONRASI GiRiSIMLER

KDH 1980’li yillara kadar acil cerrahi gerektiren
bir durum olarak goérilmekteydi. Herniye olan batin
organlarinin hastaligin esas patolojik 6zelligi oldugu,
akcigere ve mediyastene basi uygulayarak solunum-
sal ve hemodinamik bozukluklara sebebiyet verdikleri
disinidlmekteydi (30). Bu faktorler arasinda strese
bagl pulmoner vazospazm gelismesi, herniye olan
organlarin rediksiyonu sonrasi batin ici basincinin
artmasi ve anormal solunum mekanikleri sayilabi-
lir. Tek merkezli bir retrospektif derlemede, kontrol
vakalarina gore sirvide artis gdsterildiginden dolayi
gec cerrahi uygulanmasinin dogrulugunu géstermistir
(81). Kesinlestirici prospektif veriler bulunmamasina
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ragmen, ylksek hasta potansiyeli olan tersiyer mer-
kezlerden gelen birikmis veriler, erken stabilizasyon
sonrasi ge¢ cerrahi uygulanmasinin genel olarak kabul
edilmesini saglamistir (28, 32).

2010 yihinda yayinlanan KDH EURO Konsorsiyum
konsensusuna gére dogum sonrasi tedavide en dnemli
maddeler asagidaki gibi 6zetlenmistir (33)

Dogum odasindaki Maskeyle solutma yasak

tedavi Erken entlibasyon
Tepe basinci < 25 cmH,0
Nazogastrik tiip takiimasi
Yogun bakim Preduktal satlirasyon %85-95

Unitesindeki tedavi arasi olacak sekilde

ventilasyonun saglanmasi
pH > 7.2, laktat 3-5 mmol/L

Konvansiyonel ventilasyon veya
yuksek-frekansli osilasyon

Gestasyonel yasa gore uygun
kan basincini saglayacak tedavi

inotropik destek

Pulmoner hipertansiyon
tedavisi

Ekokardiyografi
Inhale nitrik oksit

Fosfodiesteraz inhibitorleri,
endotelin antagonistleri, tirozin
kinaz inhibitorleri

Eger hasta prediktal sattirasyon
degeri olarak > %85’
yakalayabiliyorsa baslanmali

Preduktal satlrasyonun > %85
seviyesinde tutulamamasi

Respiratuar asidoz

Yetersiz oksijen taginmasi
(laktat > 5mmol/L)

Tedaviye direngli hipertansiyon
FiO,<0.5

Gestasyonel yasa gore normal
ortalama kan basinci

idrar cikisi > 2mL kgh™!

Kalici pulmoner hipertansiyon
bulgusu olmamasi

ECMO

Cerrahi onarm

KDH, geleneksel olarak herninin oldugu tarafa yapi-
lan bir subkostal insizyonla onarilir. Cerrahinin amaglari
herni muhteviyatini batina geri géndermek, herni kese-
sini kesmek ve diyafram defektini kapatmaktir. Kapatma
teknigi defektin boyuna goére degisir. Kiglik defektler
emilemeyen sutirlerle primer kapatiliriar. Béylece onari-
lan bdlge hasta ile birlikte buyur. Eger diyafram kenarlar
yetersizse sutlrler gogus kafesine veya batin duvarina
sabitlenir. Reklrens ihtimalini disirmek ve diyaframin
normal hareketini saglamak icin onarimin asir gergin
olmasindan kaciniimasi 6nemlidir (32).

Genis defektler yama kullanimini gerektirir. Bu
amagla cesitli tirde prostetik materyeller ve dokular
kullaniimaktadir (32). Yakin tarihli bir calismada, yama
kullanimiyla karsilastinldiginda split batin duvari kas
flebiyle genis bir KDH onariminin daha distik niks ora-
niyla iliskili oldugu goésterilmistir (34). Diger bir calisma
ise yama ile onarimin daha yiksek bir uzun dénem
morbiditeyle baglantisi ortaya konmustur. Ozellikle ilk
alti ay icinde blylme ve gelismenin daha yavas oldu-
gu ve gastrodzofajiyal reflli oraninin arttigi takiplerde
go6zlenmistir. Diger taraftan yama ile onarim ilk iki yilda
g6gUs duvar deformitelerini etkilememektedir (35).

Cerrahi sonrasi komplikasyonlar enfeksiyon, yama-
nin komsu dokularn asindirmasi, gégis duvari defor-
mitesi, restriktif akciger hastaligi ve niksu kapsar.
Primer onarim yaplilanlarin yaklasik %7’sinde siklikla
ilk bir yil icinde niks goérulir. Prostetik materyeller
hasta ile birlikte blylyemediklerinden bu tlr bir ona-
rnmin zaman icerisinde ylksek niks ihtimali (%40’a
kadar) vardir (36). Yama kullaniminin yltksek nlks
orani tasimasi ve ilerleyici gdégis duvar deformitesine
sebep olabilmesi ylziinden latissimus dorsi veya rektus
abdominis kas flebi veya serbest fasya lata gibi otolog
dokularla onarim yapilmasi énerilmektedir (37, 38).

Cerrahi sonrasinda rutin toraks dreni kullanimi,
enfeksiyon riskinden ve intratorasik basinctaki belir-
gin dalgalanmalardan sakinmak icin terk edilmistir.
Operasyonu takiben biriken plevral sivi akciger genis-
ledikge emilir. Solunumu etkileyecek miktardaki belir-
gin sivilar torasentezle bosaltilir. Genis bir KDH’nin
onarimi sonrasinda batin insizyonunun kapatiimasi
secenekleri arasinda sadece cildin kapatilmasi, fasya
kenarlarina dikilen déseyici bir yama kullaniimasi ve bir
silo yaratilmasi sayilabilir (32).

Minimal invaziv cerrahi acisindan bakilirsa, KDH
onariminda torakoskopi kullanilabilir. Hemitoraksa
dislk basingh karbondioksit verilmesi batin organla-
rnin rediksiyonunu kolaylastirabilir, ancak bu durum
operasyon esnasinda respiratuar asidozu arttirabilir.
Kuguk boyutlu hernisi olan ve ventilatér ayarlar disik
seviyede olan infantlar torakoskopik yaklasim igin tercih
edilirler (32). Acik cerrahiyle karsilastinldiginda torakos-
kopik cerrahinin hastane ici nilks orani daha yUksektir.
Nuksler torakoskopik olarak da onarilabilirler (39).

PROGNOZ VE UZUN DONEM SEKELLER

KDH’Il gocuklarin stirvisi %50 ila 80 arasinda degi-
sir. Bu genis araligi acgiklayan birka¢ agiklama bulun-
maktadir. Bunlar su sekildedir: a) Hasta popilasyonu,
b) Patolojinin ciddiyetinin gercek durumu, mesela diger
bir 6lumcdl malformasyonla birlikte gérilen KDH’da

283



KONJENITAL DiYAFRAM HERNILERI

oldugu gibi, c) KDH’ye 6zgl diger faktbrler, mesela
bilateral olmasi gibi ve d) Dogum sonrasi bakim (11).

Her ne kadar %25 kadar ileriki yasam d&nemle-
rinde KDH ile ilgili semptomlar g&sterseler de, KDH’li
bebeklerin codu belirgin sekilde normal akciger fonk-
siyonlariyla yasarlar. Gastrotzofajiyal refli KDH’nin
blylme geriligine yol agan sik gorilen bir komplikas-
yonudur. Refli siklikla yama ile onarim yapilanlarda
goralir. Yama onarimini takiben profilaktik fundopli-
kasyon uygulanmasi, blylime geriligi gériilmeyen daha
iyi bir sirvi ile iligkilidir. Bu ytzden diyafram onarmi
gecirecek stabil hastalarda profilaktik fundoplikasyon
bir secenektir, ama yine de bunun genis sekilde kabul
g6rmesi icin ileri arastirmalara ihtiyag vardir (32, 40).

Solunumsal sikayetler primer akciger hipoplazisi,
neonatal ventilasyonun sekelleri ve gastrodzofajiyal
reflintn etkileriyle iligkilidir. Bazi ¢ocuklar, tipki pre-
matdr infantlarda gorildigu gibi, kronik akciger has-
taligi gelistirirler ve uzamis oksijen tedavisine ihtiyag
duyarlar. Diger bazilarinda inspiratuar kas glicliinde
azalma ve belli derecede kiclk havayolu tikaniklidi
gorilir. Son olarak, az bir kisim hastada uzun dénem
pulmoner vazodilatdr tedavi gerektiren rezidlel kronik
pulmoner hipertansiyon gelisir (11).

KDH’nin ve tedavisinin en sik ve potansiyel olarak
rahatsizlik verici sonucu ndrolojik gelisim bozuklugu-
dur. Bozuklugun ciddiyeti ve patofizyolojik problemler
ndrolojik geriligin ciddiyetiyle alakalidir. KDH yapisal
beyin anormallikleriyle iligkili olabilir (41). ECMO disi
bir tedavi géren ve sonucunda yasayan KDH’lilarda
ndrolojik gelisim problemleri daha sik gorulir (42).
KDH’ll hastalarda goértlen diger uzun dénem problem-
ler pektus ekskavatum ve skolyozu kapsayan omurga
ve gogus duvar deformiteleridir (11).

COCUKLARDAKiI DIGER NADIR DiYAFRAM
HERNILERI

Foramen Morgagni Hernisi

Sternumun her iki yaninda, iglerinden internal mam-
mariyan arterlerin gectigi ve siiperior epigastrik arterler
adiyla devam ettigi, foramen Morgagni veya Larrey
boslugu adi verilen potansiyel birer bosluk bulun-
maktadir. Uggen yapidaki bu bosluk ksifoid ve kostal
marjinden kdken alan ve diyaframin santral tendonuna
baglanan kas liflerinin arasinda kalir (43). Anterior kon-
jenital diyafram hernisini ilk olarak Giovanni Battista
Morgagni 1769 yilinda tariflemistir. Bu herni diyaframin
sternal ve kostal kisimlarinin birlesmesinin yetersiz
olmasindan kaynaklanir. Sternokostal hiyatusun sol
yanindaysa Larrey hernisi, sag yanindaysa Morgagni
hernisi (MH) olarak adlandinlir. Eger aciklik her iki tarafi
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kapsayacak kadar genigse buna da Morgagni-Larrey
hernisi denir (44). MH cerrahi olarak diizeltilen tim
diyafram hernilerinin %1 ila 6’sini olusturur. Kalp ve sol
yandaki perikardiyal baglantilar ylizinden ¢ogunlukla
(%90) sag taraftadir. Sol taraf %8 hastada etkilenirken
%2 hastada herni bilateraldir. Vakalarin %95’inde bir
herni kesesi bulunur. Kesenin icinde en sik bulunan
organlar omentum ve/veya transvers kolondur (45).

Pediyatrik yas grubunda MH’nin bulgular degis-
kendir. infant ve kiicik cocuklarda kiicik bir MH
siklikla asemptomatiktir ve tesadifen saptanir. Daha
genis olanlarin iginde batin organlarn bulundugundan
solunum semptomlar yaratabilirler. Klinik gérinti
Bochdalek hernisindekine benzerdir (43). Bochdalek
hernisi ve genetik mutasyonlar arasinda bazi kanitlar
bulunmus olsa da, MH icin bdyle bir rapor bulunma-
maktadir (46). MH’nin diger ilging bir 6zelligi Down,
Turner veya Noonan sendromlari, Cantrell pentalojisi,
pektus deformiteleri, barsak malrotasyonu ve genitol-
riner malformasyonlar gibi diger anomalilerle %34 ila
50 arasinda degisen oranlarda birlikte bulunabilmesi-
dir (43). Genis serilerde MH ile Down sendromunun
yaklasik %20 oraninda birlikte gorildigu bildiriimistir
(47, 48).

Toraksin radyolojik incelemeleri kalbin sag veya
sol yanina komsu, solid veya hava iceren bir yogunluk
artisini gosterir. Toraks bilgisayarli tomografisi taniya
gitmeye en fazla yardim eden yéntemdir. Bazen ultra-
son ve magnetik rezonans incelemesi de degerli ola-
bilir. Kalin barsaklarin ve Ust gastrointestinal traktusun
kontrastli incelemeleri bazi hastalarin incelenmesinde
gerekli olabilir (49).

Asemptomatik bir MH’nin tedavisi hala tartismalidir.
Buna karsilik, semptomatik hastalarda MH’nin cerrahi
olarak tedavi edilmesi genel bir gérustir. Cerrahi ona-
rm geleneksel olarak batin veya toraks yoluyla agik
yaklasimlarla veya yakin dénemlerin goérisi olarak
minimal invaziv cerrahiyle yapilabilir (48, 50). Toraks
icinden yaklasildiginda herni kesesi kolaylikla bulunur
ve cikartilir. Buna ek olarak, perikard, akcigerler ve
kese arasinda yapisikliklar olmasi halinde torask igi
yaklasim daha avantajlidir. Diger taraftan bu yakla-
simin dezavantajlar bilateral onarmin ve varsa bar-
sak tikanikliginin tanisinin konmasinin zor olmasidir.
Toraks icine yer degistiren organlarin normal yerlerine
gonderilmeleri batin yoluyla yaklasildiginda kolaydir.
Ozellikle bilateral ve santral hernilerde ve eslik eden
batin anomalilerinin varliginda batin yoluyla yaklasim
kullaniimahdir (50).

Minimal invaziv cerrahide son yillarda gérilen
ilerlemeler, ¢cocuklarda MH’nin laparaskopik onarimi-
ni guvenli ve etkili kilmigtir. Bazi raporlara gére MH
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laparaskopiyle basariyla tedavi edilmektedir (51, 52).
Laparaskopik onarimla ilgili olarak literatiirde, arala-
rinda kontinl sutlrlerle primer onarim, separe sutlr
onarimi veya yama kullaniimasinin bulundugu cesitli
teknikler bildirilmigtir (53). Tartismali olan konu herni
kesesinin cikarilip ¢ikariilmamasidir. Bazi cerrahlar
defektin fasyal sinirlarini belirlemek icin keseyi cikarir-
larken (51), digerleri perikard ve plevrada perforasyon
riski olmasi ylzinden bunu 6nermemektedirler (54).
Herni kesesinin plikasyon yapilarak yerinde birakiima-
sinin kot bir etki yaratmadigi bildirilmistir (44, 45, 55).
Robot yardimli laparaskopik MH onariminin gocuk-
larda uygun ve guvenilir oldugu bildirilmistir, ancak
kurulum sdresi islemi uzatmakta ve operasyon suresi
laparaskopik onarimla karsilastinldiginda daha uzun
stirmektedir (56).

iNTRAPERIKARDIYAL DiYAFRAM HERNISI

intraperikardiyal diyafram hernisi batin organlarinin
perikard icine fitiklastigi cok nadir bir diyafram hernisi
tarudur. Peritoneoperikardiyal herni olarak da adlandi-
riir. Bu herni tirl, cocuklarda blyUtk oranda konjenital,
yetiskinlerde ise siklikla travmatiktir. ingiliz literatiiriin-
de sadece 15 benzer vakanin varligi bildirilmistir (57).
Diyafram gelisimi esnasinda septum transversumun
pars sternalis kisminin birlesmesinin yetersiz olmasina
bagh gelistigi disinilmektedir (58).

Klinik sunum degiskenlik gdsterir. Herni, dogum
Oncesi dénemde kendini masif perikardiyal eflizyon
veya perikardiyal kitle seklinde goésterebilir. Etkilenen
¢ogu yenidogan dogum sonrasi hemen erken dénem-
de pulmoner hipoplaziye veya masif plevral eflizyona
bagl gelisen ciddi solunum sikintisi ve siyanoz bulgu-
lar verirler (59, 60).

Cerrahi onarm batin veya toraks yoluyla yapilrr.
Batindan yaklasmak siklikla tercih edilir ve minimal inva-
ziv tekniklerle onarim gerceklestirilebilir. Defekt primer
sUtlre edilebilir. Ancak primer kapatilamayacak kadar
blylk bir defekt variginda muskilofasyal flep kullani-
mi &nerilir. intraperikardiyal diyafram hernisi tamirinde
prostetik yamalarn kullanimi hakkinda bir rapor hentiz
yayinlanmamigtir, ancak konvansiyonel ydntemler basa-
r saglamazsa bu yéntem denenebilir (57).
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