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Ozet

Konijenital diyafram defektleri, sik gériilen dogumsal anoma-
lilerdendir. Akciger gelisiminin erken dénemlerinde karin igi
organlarinin fétal gégis bosluguna girmesine neden olan,
diyaframda anatomik defektle karakterize olup, etyolojisi
hentiz aydinlatilamamistir. Posterior diyaframin kas tabakasi
yéninden en az gelismis bdlimu olan lumbokostal trigon-
dan cikan defektler, Victor Alexander Bochdalek tarafindan
1848’de tanimlanmigtir. Bochdalek bu bdlgede gérulen bitin
defektlerin lumbokostal trigonun gelisim kusuruna bagh oldu-
gunu ileri sirmis ise de bu teori dogrulanmamistir. Hemen
hemen bitin konjenital diyaframatik defektler birka¢ kla-
sik yerlesim gd&sterirler. Bu yerlesim yerleri posterolateral
(Bochdalek), anterior (Morgagni, Larrey veya substernal her-
niler), ve santral ve anterior (Cantrell tip septum transversum
hernileri) tiptedirler. Bu defektlerin yenidogan ddneminde
mortalite ve morbiditeleri fazladir ve ¢ogunda prognozlarini
kestirebilmek glclik arzeder. Konjenital ek anomaliler ve
genetik sendromlar yasam oranini anlamli bigimde etkilese de,
capi biyik defektlerin prognozu kétidir. Bu derlemede kon-
jenital diyafram defektlerinde son gelinen noktalar kaynaklar
Isiginda dzetledik.

Anahtar kelimeler: Diyafram, dogumsal, cocukluk cagi,
herni, Bochdalek, evantrasyon

Abstract

Congenital diaphragmatic defects are a common group of
birth defects. They are a congenital anomaly with unknown
etiology characterized by an anatomic defect in the dia-
phragm causing abdominal organs to go into the fetal chest
cavity in the early phases of lung development, with high
mortality in newborns. Congenital diaphragmatic defects
originating from the trigonal lumbocostalis, a less muscu-
larized region of the posterior diaphragm, were described
by Victor Alexander Bochdalek in 1848. He assumed that
all defects in the posterior location result from the same or
similar mechanism of pathogenesis due to a developmental
defect in the trigonal lumbocostalis, but this assumption has
not been proven yet. Almost all congenital diaphragmatic
defects are considered to occur in one of several “classi-
cal” locations, such as posterolateral (Bochdalek), anterior
(often named Morgagni, Larrey, or substernal hernias), and
central and anterior (e.g., septum transversum hernia of the
Cantrell type). Congenital diaphragmatic defects remain a
significant cause of morbidity and mortality in neonates,
and prognostication continues to be difficult in many cases.
Although associated congenital malformations or genetic
syndromes significantly affect survival, it is also clear that
larger-sized defects of the diaphragm are associated with
worse outcomes. In this review, we summarize the current
condition of defects by a literature survey.

Key words: Diaphragm, congenital, childhood, hernia,
Bochdalek, eventration

Diyaframla ilgili konjenital lezyonlar genel ola-
rak iki baslik altinda toplanirlar; Konjenital Diyafram
Hernileri ve Diyafram Evantrasyonlari. Bunlarin disin-
da Paradzofageal Herniler ve Diyafragmatik Krural
Evantrasyonlar ise ¢ok nadir rastlanan lezyonlardir.
Konjenital Diyafram Hernilerinde diyaframda buttnluga
bozan bir defekt vardir ve karin i¢i organlar bu defekt
aracilig ile toraks bosluguna gecerek hastaligin pato-
fizyolojisini olusturan bozukluklara yol agar. Diyafram
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evantrasyonlarinda ise diyaframin btinligi normaldir
fakat muskuiler yapilarda bozukluk ve bu bozuklugun
yol actigi anormal kontraktilite s6z konusudur. Sliding
ve Rolling tipleri seklinde ortaya ¢ikan paradzofageal
herniler daha ¢ok yetigkinlerde goériltr ve genel olarak
Gastro Ozofageal Reflii Hastaligi (GORH) konusu igin-
de incelenirler. Konjenital Paradzofageal Herniler ve
Diyafragmatik Krural Evantrasyonlarda ise olay “gast-
rik volvulus” olarak karsimiza ¢ikar.
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KONJENITAL DiYAFRAM HERNILERI

Giris

Konjenital diyafram hernisi (KDH), erken fo6tal
dénemde diyaframda olusan anatomik bir defektten
karin i¢i organlarinin goégis bosluguna girmesiyle
karakterize, etyolojisi bilinmeyen mortalitesi yiksek
dogumsal bir anomalidir (1-3). Oliimlerin en énemli
sebebi, iki tarafli pulmoner hipoplazi ve pulmoner
hipertansiyondur (4). Son yillarda, acil KDH onari-
minin postoperatif solunum kompliyansini bozdugu-
nun gosterilmesi (5) ve preoperatif stabilizasyonun
6neminin vurgulamasi ile KDH tedavisi énemli bir
asama kaydetmistir. Preoperatif fizyolojik stabili-
zasyon sonras! ‘geciktirilmis’ cerrahi onarim olarak
isimlendirilen yeni tedavi modaliteleri ile sagkalim
artmistir (6-8).

Tarihce

Diyafram Hernisi ilk defa “Travmatik Diyafram
Hernisi” tanisiyla 1575 yilinda otopsi bulgusu olarak
Pare tarafindan tanimlanmistir. ilk KDH kaydi da
otopsi bulgusudur ve Lazarus Riverius (1589-1655)
tarafindan kaydi tutulmustur. Cocukta ilk KDH raporu
1701 yilinda Holt tarafindan yapilmistir. Morgagni,
1769 yilinda diyafram hernilerinin tiplerinden bahset-
mis oldugu monografide kendi adiyla anilan “anterior
diyafram hernisini” de tanimlamigtir. Prag’da ana-
tomi profesérii olan Bochdalek, 1848 yilinda has-
taligin embriyolojisi ile ilgili ilk teorileri dillendirmis
ve hastallk onun adiyla anilir olmustur. Bochdalek
herninin, pléroperitoneal kanali iki bosluga ayiran
membranin posterolateral kismindaki riptirine bagl
olarak gelistigini belirtmistir. Broman ise, diyaframin
gelisimini incelemis ve herninin kapanmamis pléro-
peritoneal kanalin dorsolateral diyaframatik defektle
sonlanacagini ileri sirmustar (9).

ilk cerrahi onarim tesebbiisleri 1888’de Nauman ve
1889’da O’Dwyer tarafindan denenmis fakat basarisiz
kalmistir. llk basarili onarm, 1901’de Aue tarafindan
bir eriskinde, Heidenhain tarafindan ise 1905°’de bir
cocukta yapilmistir. Hedblom 1925°de, yenidogan
dbéneminde hastaligin %75 oraninda dlumctil seyretti-
gini belirtmis ve erken midahalenin sagkalhmi arttirabi-
lecegini 6ne stirmustdr (10).

Basarnlh onarm 1940’lara kadar sporadiktir. Bu
tarihlerde Ladd ve Gross cerrahi onarim sonrasi %60
sagkalim elde etmislerdir. Yenidoganlarda ilk basarih
onarim da 1946 yilinda Gross tarafindan gercekles-
tirilmistir (11). Harrison 1990 yilinda fetliste KDH’ye
yonelik ilk cerrahi girisimi uygulamigtir (12).

Sikhk

Konjenital diyafram hernisi (KDH) canl yenidogan-
da yaklasik 5000 dogumda bir gériiliir (1). Oli dogum-
lar dikkate alinirsa bu oran 2500 de bire kadar yukselir
(18). Diyaframdaki defekt %84 oraninda solda, %14
oraninda sagda ve %2 oraninda bilateral géralur (14).
Birinci derece akrabalarda gortlme sansi yaklasik %2
olarak tahmin edilir. Ailesel KDH’li orani da %2 olarak
bildiriimesine ragmen bunlarin sporadik vakalar oldugu
dusunadlar (14).

Etyoloji

Konjenital diyafram hernisi (KDH)'nin nedeni acgik
degildir. Cogunlugu izole vakalar olmakla birlikte
bazi sendromlarla birliktelikleri de s6z konusudur (1).
Hastaligin ortaya cikmasinda bazi genetik ve cevresel
etkenlerin rol oynayabilecegi dustunuUlmuastar. Trizomi
13, 18, 21 ve 45X0 gibi aneuploidiler, Fryns sendromu
gibi genetik sendromlar ve delesyon, duplikasyon,
inversiyon, translokasyon gibi kromozomal yapisal
anomaliler suglanan genetik etkenlerdir. Transkripsiyon
faktort (COUP-TF2) ve Friend of Gata2 (FOG2) genin-
deki mutasyonlar anormal diyafram gelisimine ve pul-
moner hipoplaziye neden olur (13,15).

Diyaframda bir acikligin olusmasi, toraks ve karin
bosluklarinin birbirinden ayrilmasi slirecinde bir bozuk-
luk veya durma neticesindedir. Bu ise post hepa-
tik mezankimal plate ve ploroperitoneal katmanlarin
blyUmesi sonucu embriyonik pldroperitoneal kanalin
kapanmasinin etkilenmesi sonucu ortaya ¢ikar (15).

Hayvan modellerinde embriyonik gelisimde anah-
tar rol oynayan maddelerin basinda vitamin A tlrevi
olan retinoik asit gelir (15). Nitrofen, bisdiamine, bifenil
karboksilik asit benzeri bazi oksidan maddelerin far-
makolojik veya teratojenik hayvan modellerinde KDH
olusturdugu bilinmektedir (16). Bu maddeler invitro
olarak retinol dehidrogenaz-2 enzimini inhibe eder. Bu
enzim ise retinoik asit Uretiminde anahtar rol Ustlenir.
Bu maddelerin icinde deneysel KDH modellerinde en
sik olarak nitrofen kullaniimaktadir. Glnki bu model ile
gelisen diyaframatik, pulmoner ve diger yandas ano-
maliler, insanda gdrulenlerle yakin benzerlikler gdsterir
(17,18). KDH’lI hastalarda plazma retinol konsantras-
yonu saglikli yenidoganlara gére daha diistik bulun-
mustur (13). Retinoidlerin sinyal yolagini regiile eden
genin, etyolojide roll gdsterilmigtir. Ayrica fenmetrazin,
talidomide, kinin, kadmiyum, kursun ve nitrofen de
etyolojide suglanmistir (16).

Sican KDH modellerinde pléroperitoneal katman-
larin proliferasyonunda duraksama oldugu bilinmekte-
dir. Duraksamanin zamanlamasi ile defektin yerlesimi
arasinda bir korelasyon oldugu ifade edilmektedir (16).
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Eslik Eden Anomaliler

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’ye eslik eden
anomali orani %10-50 arasinda degismektedir (19).
Hastalarin yaklasik %40’inda bir ya da daha fazla
yandas anomali vardir. Bunlarnn yaklasik %60’inda
kardiyak , %23’lUnde genitolriner, %17’sinde gastro-
intestinal, %18’inde solunum sistemi, %14’linde sant-
ral sinir sistemi ve %10’unda kromozomal anomalilere
rastlanir (19,20).

Patogenez

Diyafram gelisiminin erken evrelerinde ortabarsak
(midgut), yumurta kesesi (yolk sac) igine fitiklagsmis
durumdadir. KDH, gestasyonun 8. haftasinda karin ve
g6gUs boslugunun birbirinden ayrilip gelismesini sagla-
yan posterolateral pléroperitoneal kanallarin kapanma-
mas! sonucunda olusur (15). Ortabarsagin karin icine
geri ddndiigu 9.-10. haftalarda pléroperitoneal kanallar
halen kapanmadiysa, barsaklar gégus bosluguna fitik-
lasir. Bu durumda da barsaklar normalde yapmalar
gereken rotasyon ve fiksasyon iglemlerini yapamaz.
Hastalarin %10-15’inde kas yapisi icermeyen, plevra
ve peritondan olusan bir fitik kesesi bulunur.

Konjenital diyafram hernisi (KDH) klasik olarak sol
tarafta posterolateral bélgede 2-4 cm’lik bir defekt ola-
rak karsimiza ¢ikar. Bu defektten, karaciger sol lobu,
dalak ve diger gastrointestinal sistem organlari gégus
bosluguna gecebilir. Sag taraftaki hernilerde ise, kara-
ciger sag lobu ve diger karin igi organlar gégus boslu-
guna gecer. Bu olgularda hepatik venler ektopik olarak
sag atriyuma acilabilir, bu da cerrahi onarimi gicles-
tirebilir. G6glus bosluguna gecen organlarin o taraf
akcigerine basi yaparak parankimin gelismesine engel
oldugu, bunun da akciger hipoplazisi ile sonuclandigi
belirtiimistir (1). Akciger hipoplazisinin aslinda primer
olay oldugu ve diyafram defektinin ise buna sekonder
olarak gelistigi de ileri sUrllur (15). Akciger hipoplazi-
sine, karsi tarafta da rastlaniimasi bu gérisi destek-
lemektedir. Fitiklasma bronsiyal bdlinme asamasinda
oldugu i¢in akciger gelisimi de bu dénemde etkilenir.
Akciger hipoplazisinde akcigerin hem hacmi hem de
agirh@ azalmistir. Her iki tarafta ana brons tomurcuk-
lar bulunmasina ragmen bronsiyal dallarin sayisi bariz
olarak azalmistir. Alveollerin gelisimi etkilenmis olup
normal yapida alveol ¢cok azdir. Yapilari immatir olup
alveoler septumlar kalinlasmistir. Alveoler birimler-
deki anormal septasyonlar gaz aligverigini zorlastirir.
Surfaktan azalmistir. Akciger parankimi arterlerinin
sayisinda azalma vardir. Hem preasiner hem de asiner
arteriollerde asin mediyal kas hiperplazisi bulunur.
Normalde respiratuar bronsiyollerden sonraki yapilarin
arteriollerinde kas tabakasi yokken KDH’da bu damar-
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larda da kas bulunur (15). Bu degisiklikler hem defekt
tarafi hem de karsi tarafta bulunur. Arter yapilarinda
bu anormal kas yapilagsmasinin sonucu ise pulmoner
hipertansiyon gelisimine asin yatkinlik olarak karsimiza
cikar.

Fotal yagsam sirasinda pulmoner vaskiler rezistans
ylksektir ve pulmoner kan akimi, kardiyak output’un
sadece %7’sini olusturur. Plasentadan gelen oksije-
nize kan, foramen ovale ve duktus arteriyozus kana-
llyla sagdan sola gecerek sistemik dolasima katilir.
Dogumla birlikte bu dolasim seklini timuyle degistire-
cek olaylar gelisir. Bebegin ilk soluk alig verisi ile birlik-
te pulmoner arter basinci yani sira pulmoner vaskiler
diren¢ diser ve bu da pulmoner kan akiminin artma-
sina yol agar. Sol atrium basinci ile birlikte sistemik
vaskuler direncin de artmasi foramen ovalenin kapan-
masina neden olur. Artmis arteriyel oksijen basinci da
duktus arteriyozusun kapanmasini saglar. Bu sekilde
fétal tipten erigkin tipi dolasim sekline gegilir. Bu sireg
kesintiye ugrarsa “persistan foétal dolasim” gelisir.
Plesanta dolasimi kesildigi an devam eden artmis
pulmoner vaskuler direnc pulmoner kan akiminda azal-
maya yol acgar. Atrium ve duktal seviyelerde sag-sol
sant gelisir ve desatire kan sistemik dolagsima gecer.
Hipoksi pulmoner damar direncini, dolayisiyla da sag-
sol santi artinr. Agir ve ilerleyici bir solunum yetmezligi
ortaya c¢ikar (21).

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’da pulmoner
damar direncinin yUksekligi, akcigerde toplam arteri-
oler kesit ylzey alanlarinda azalma ve arteriyel duvar-
larinda kalinlagsmis kas tabakasi ile beraberdir. Bu
degisikliklerin zemininde hipoksi, asidoz, hipotermi,
hiperkapni ve stres gibi faktérlerin de katkisi ile pulmo-
ner hipertansiyon gelisir. Strecte rol alan mediyatotrler
prostaglandinler, I6kotrienler, katekolaminler ve renin-
anjiyotensin sistemidir (15,22).

Tani

A. Prenatal tani: KDH’nin prenatal tanisi genel-
likle prenatal ultrasonografide (US) karaciger ve
barsaklarin toraks iginde gérilmesiyle konur (1,23).
US ile tani koyma orani %60-95 dogrulukla yapi-
labilmektedir. Aradaki fark kisisel faktorler ve alet
kalitesiyle izah edilmistir(15). Prenatal ultrasonografi
tani kriterleri, sol taraf icin mide, dalak, karaciger sol
lobunun toraks icinde olmasi ile kalp ve mediaste-
nin sag tarafa kaymasi, sag taraf icin ise karaciger
sag lobunun toraks icine yer degistirmesi kalp ve
mediastenin sol tarafa kaymasi seklinde 6zetlenebi-
lir. Bilateral vakalarda mediastinal sift yoktur, fakat
karin organlar toraks igindedir (24). Fotal akciger
ve karacigerin ekojeniteleri birbirine yakin oldugu
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icin sUphelenilen durumda karacigerin kan akimina
bakmak icin Doppler USG’den yararlanilabilir (25).
KDH’ni diger torasik patolojilerden ayirt edebilmek
icin fotal manyetik rezonans goérintileme (MRI) kul-
lanilabilir (26).

B. Postnatal tani: Dogumdan sonra bebegin semp-
tomlarini akcigerlerin hipoplazisi ve pulmoner hiper-
tansiyon belirler. Cok agir olgularda dogumdan hemen
sonra bulgular gézlenirken ¢cogu olguda ilk 24 saat
icinde belirti verir. En belirgin semptom, solunum sikin-
tisi ve siyanozdur. Fizik muayenede, ¢cokik karin ve
asimetrik, huni bicimli bir gbégus yapisi vardir. Toraks
boslugunda barsak sesleri duyulabilir. Mediyastinal
kayma vendz dénlsl bozar. Sonugta hipotansiyon ve
periferik perfizyon bozuklugu gelisir.

Direkt grafide, gogiste mide ve barsaklara ait
gaz golgelerinin gérilmesi tani koydurucudur. Ayrica
nazogastrik sondanin ucunun da gogis boslugunda
gbrilmesi tanityr destekler. Mediyastenin agilanmasi
ve kardiyak silletin karsi tarafa yer degistirmesi ek
bulgulardir. Ek anomalileri arastirmak icin renal ve
kranial ultrasonografi, ekokardiyografi ve karyotipleme
yapilabilir (25).

Ayirici Tani

KDH, yenidogan déneminde en siklikla konjenital
kistik adenomatoid malformasyonlarla karistinlabilir,
ancak klinik ve grafik bulgularla ayinm yapmak hemen
timinde mUmkindir. Daha ileriki yaslarda ise diyaf-
ram evantrasyonu, Morgagni hernisi, hiatal herni,
akcigerin konjenital kistik hastaliklari, ampiyem son-
rasi pndmotoseller ve akciger agenezisi gibi patolojik
durumlarla karigabilir (1). Opakt grafiler ve gerekirse
tomografi ile ayirici taniya gidilebilir.

Prognostik Faktorler

Bugline kadar tek bir parametrenin prognozu gos-
termekte yeterli olabilecedi kanitlanamamistir. Cok
merkezli galismalarda prenatal tani, dogum kilosu,
disuk Activity Pulse Grimace Appearance Respiration
(APGAR) skoru ve sag tarafli hernilerin mortaliteyi tah-
min etmekte dnemli oldugu gosterilmistir (13).

a. Anatomik faktérler

Diyafram defektlerinin fenotiplerinin belirlenmesi
hastaligin prognozonun belirlenmesinde &nemli bir
yer tutar. Defektlerin fenotipleri; defektlerinin yerlesim
yerleri, defektlerin tipleri, defektlerin boyutlan, defekt-
lerden toraks bosluguna gecen maksimum organ mik-
tari, defektin tarafi ve sayisi dikkate alinarak belirlenir
(15). Herni kesesinin mevcudiyeti iyi prognozu gdsterir
(1,13,26).

Buna gore:

Prenatal tani: KDH’nin intrauterin 24. haftadan énce
taninmasinin kdtl prognozu isaret ettigi 6ne surillse
de bazi arastirmacilar ek anomalilerin eslik etmedigi
durumlarda sadece bunun bir gésterge olamayaca-
gini belirtmektedir (13).

Ek anomaliler: Kétl prognozu gosterir.
Polihidroamnios: Polihidroamnios genellikle izole
KDH’da az olup daha ¢ok beraberinde ek anomali-
ler varsa belirgin oldugundan kot prognoza isaret
ettigi goérust yaygin olmakla birlikte, bazi calisma-
larda prognoza higbir etkisinin olmadigi gosterilmis-
tir (1,13).

Midenin pozisyonu: Tani aninda midenin diyaframin
altinda oldugu hastalarda sagkalim olasiligi %100
iken, midenin gégus boslugunda oldugu hastalarda
%30’a dusttgu bildirilse de bazi ¢calismalarda bu
durum gosterilememigtir (13,15).

Sag taraf KDH’larinda prognozun sola gore daha
kotl oldugunu ileri siren gorislerin yaninda herni
tarafinin prognozu etkilemedigine dair yayinlar da
mevcuttur (13).

Karaciger herniyasyonu: Prognozun k&t oldugunu
gOsterir (13).

Fotal akciger hacim &lcimi: Fétal MR ile akciger
hacim o6lciminde rélatif akciger hacminin %40’In
altinda olmasi kétu prognozu gdsterir (27).

Akciger hipoplazisi. Akciger Bas Orani (Lung-to-
head ratio: LHR) ile dl¢ulur: Ultrasonografik élgim-
de LHR1’in altinda ise kdétl prognozu gdsterir (28).
Kardiyoventrikller indeks (sol ventrikiil/sag vent-
riklll), kardiyovaskiler indeks (Ao/PA), Pulmoner
hipertansiyon belirtisi olarak Modifiye McGoon
indeksi (hiler pulmoner arter ¢aplari/inen aorta)’nin
1,3’e esit ya da daha klgik olmasi kétl prognozu
gosterir.

Pulmoner hipertansiyon: Modifiye McGoon indeksi-
nin 1,3’e esit ya da daha kug¢lk olmasi kétl progno-
zu gosterir.

Defektin buyukligu: Defekt/diyafragma oraninin
artmasi ve defekt blyukluguile mortalite ve morbi-
ditenin arttigi gdsterilmistir (29,30).

b. Fizyolojik parametreler

Kan gazi analizi: PaO,, PaCO, ve pH bugin igin
prognozu belirlemek i¢in en gercekci parametreler-
dir. Dislik PaCO, ve normal ya da tedavi ile norma-
le yaklasan PaO, degeri olan hastalarda prognozun
iyi oldugu bildirilmigtir. Ayrica bu o6lgimler hem
preduktal hem de postduktal kanda yapilmal ve
bu sekilde sag-sol santin derecesi de degerlendiril-
meye calisiimaldir. Kan pH’inin 7,2’nin Gzerinde iyi,
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6,8’nin altinda koétl prognozu gésterdigi bildirilmis-
tir (13).

* Alveoler-arteriyel oksijen gradiyenti (AaDO,): AaDO, =
[((713 x FiO,)-PaCO,)/0,8]- PaO,
Bu formule gére AaDO,, 500’Un tzerindeyse morta-
lite artmaktadir (13).

e Ventilasyon indeksi (VI): VI =Solunum sayisi X
Ortalama hava yolu basinci x PaCO,

¢ Modifiye ventilasyon indeksi (MVI): MVI =(Solunum
Sayisi x Maksimum inspiratuvar Basing x PaCO,)
+ 1000. MVI 40’in altinda olan hastalar yasarken,
80’in Ustlinde tim hastalarin kaybedildigi bildiril-
mistir.

¢ Oksijenizasyon indeksi (Ol): Ol = Ortalama Havayolu
Basinci x FiO,/Pa0,

c. Pulmoner fonksiyon testleri

* Fonksiyonel rezidUel kapasite 6lgimi: Pulmoner
hipoplazinin 6nceden degerlendiriimesine olanak
saglar.

e Total pulmoner kompliyans élgimleri

Prenatal Bakim

KDH prenatal olarak tanindiginda fetus 6zellikle ek
kardiyovaskuler ve nérolojik anomaliler agisindan da
incelenmelidir. Fétal karyotip, amniyosentez, koryonik
villis veya fétal kan 6rneklemesi yapilarak arastiril-
malidir. Normal dogum zamanina mimkin oldugun-
ca yakin dogumun yapilmasi saglanmalidir. Prenatal
taninin yarari bebek icin gerekli hazirliklari zamaninda
yapmak ve ebeveynleri tedavi secenekleri ve prognoz
acisindan bilgilendirmektir. Dogumun bebek icin solu-
num destedinin tam olarak yapilabilecedi merkezlerde
olmasi saglanmalidir.

Pre-operatif Bakim

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’nin cerrahi deqil,
fizyolojik bir acil hastalik oldugu unutulmamal ve
operasyon 6ncesi kalp ve solunum fonksiyonlari stabil
hale getirilmelidir. Diizeltilemeyen akciger hipoplazisi
ve geri dénebilen pulmoner hipertansiyon arasindaki
denge, tedaviye yaniti ve dolayisiyla da prognozu
belirler. Her iki durumun da klinik sonuglari; pulmoner
vaskuller direngte artma, pulmoner arter basingla-
rinda ylkselme, sag-sol sant ve ilerleyici hipoksidir.
Akciger gelisimini saglayacak bir yéntem olmadigi
igin tUm tedavi secenekleri pulmoner damar tonusunu
dlizeltmeye yoéneliktir. Pre-operatif bakimda kardi-
yopulmoner destek dnemlidir. Hasta entiibe edilir ve
nazogastrik sonda yerlestirilir. G6gus boslugundaki
mide ve barsaklar hava ile sigirip akcigere olan basiyi
arttirmamak icin kesinlikle balon ve maske ile ven-
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tilasyon yapilmaz. Arteriyel ve vendz kateterler yer-
lestirilir. Arteriyel oksijen satlirasyonu hem preduktal
hem de postduktal olarak dlculir. Stres yaratabilecek
her tUrlt uyan pulmoner arter basinglarini, dolayisiy-
la da sag-sol santi arttinp hipoksiyi derinlestireceqi
icin hasta sedatize edilmelidir. Hipotansiyon ve doku
perfizyonunu dizeltmek amaciyla sivi resusitasyonu
yapilmalidir. Dopamin ve dobutamin gibi (+) inotropik
ilaclar verilebilir (1,15,22). Metabolik asit-baz denge-
sizlikleri genellikle hipoperflizyon sebebiyle gelisir. Sivi
tedavisi ve bikarbonat uygulamalari ile dizeltilebilir.
AQir hiperkapni, ventilatér parametreleri degistirilerek
engellenebilir (1,15).

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’de pulmoner
hipertansiyonu dizeltmek amaciyla farmakolojik ajan-
lar kullanilabilir. Bu ilaglar arasinda en etkilisi -reseptér
blokaji yapan tolazolindir (13). Guglu bir vazodilatatdr
olan nitrik oksitin (NO), persistan pulmoner hipertansi-
yona bagl solunum yetmezliginde oksijen satlirasyo-
nunu ylkseltmede etkili oldugu goésterilmistir (15,22).
Kalsiyum kanal blokérleri, prostasiklin deriveleri, endo-
telin reseptdr antagonistleri ve sildenafil gibi fosfodi-
esteraz-5 inhibitdrlerinin etkinligi arastinimaktadir (1).
Prenatal tanili hastalarda surfaktanin profilaktik kulla-
niminin etkili oldugu distndlmektedir (1,15,22).

Oksijenizasyonu arttirmak, pulmoner hipertan-
siyonu azaltmak ve konvansiyonel ventilasyonun
neden oldugu barotravmay! en aza indirgemek igin
belirli bir siire hastaya oksijen saglayan kardiyopul-
moner bypass uygulanabilir. Bu isleme ekstra korpo-
ral membran oksijenizasyonu (ECMO) denilir. ECMO
veno-arteriyel ya da vend-vendz sant ile uygulanabi-
lir. Sant islemi en siklikla internal juguler ven ile sag
karotis arter arasinda uygulanir. ECMO reversibl per-
sistan pulmoner hipertansiyon tedavisinde faydalidir.
ECMO ile tedavi edilen KDH’da sagkalim %60’tir
(1,15).

Tedavi

Dogumdan Onceki Tedavi

Otuz G¢ yil 6nce Harrison ve arkadaslan (12), pre-
natal maniplasyonlara zemin hazirlamak icin KDH hay-
van modelleri gelistirmis ve ilk defa kuzularda akciger
kompresyonunun akcigerlerde hipoplaziye yol actigini
ve prenatal dekompresyonun bu durumu dizelttigini
gostermislerdir. Daha sonra bunu cerrahi alarak olus-
turulmus KDH hayvanlarda denemigler ve intra uterin
dénemde onarilan defektlerde akciger hipoplazisinin ve
arteriollerdeki kalinlagsmanin diizeldigini géstermislerdir
(9). Daha sonra insan uygulamalarina gegilmis, fakat
randomize calismalarda bu tedavinin postnatal cerrahi-
ye Ustinligu gésterilememis ve terk edilmistir (9).
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Resim 1. Sol diyafram hernisi, preoperatif gérinim (a) Postero Anterior Rontgenogram (PA). Sol hemitoraksta barsaklara ait
gaz golgeleri ve hemidiyaframin ylkselmis olmasi gézleniyor (b) Ayni gorintl lateral planda da izleniyor

Daha sonra, konjenital trakeal obstriiksiyonlarinda,
akciger hiperplazisi meydana geldigi gézlemine daya-
narak yeni bir prenatal tedavi modeli gelistirilmigtir.
Havayolu basincinin akciger gelisiminde roll olabile-
ceQi disincesiyle, fetal hayatta trakeal okllizyonun
KDH’li fetuslarda akciger kompresyonunu ortadan
kaldinp kaldirmayacagi denenmistir (31). Bu 0Once
kuzularda, sonra insan fetlisiinde denenmis fakat aras-
tirmada bu uygalamanin fetlis gestasyonel yasini cok
kisalttigi gosterilince bu uygulamadan da vazgecilmis
fakat trakeal okllzyonun akciger histolojisi ve alveolle-
rin gelismesine blylk katkisi oldugu gézlenmistir (31).
Ayrica eger dogumdan hemen énce okliizyon ortadan
kaldirlacak olursa akciger maturasyonu ve surfaktan
fonksiyonunun gelistigi gézlemlenmistir (9).

Minimal invaziv tekniklerdeki ilerlemelerin feton-
doskopik tekniklerin gelismesine yol a¢gmasi, prena-
tal dénemde balonla trakeal okliizyon uygulamasina
imkan vermistir (31). Teknik kisa slrede gelismis ve
LHR’leri birin altinda olan KDH’li olgulara uygulanmaya
baslanmistir. Bu uygulamada %50’lik sagkalim elde
edilmis olup bu durum cesaret verici olarak nitelendi-
rilmistir (31).

Klinik ve hayvan deneyleri, KDH’li fetuslarda biyo-
kimyasal akciger matirasyonunun geciktigini goster-
mektedir (1,13). Bunu ortadan kaldirmak igin maternal
kortikosteroid uygulamalari denenmektedir. Tatmin
edici sonuglar alinmamis olmasina ragmen, bu uygu-
lamanin ¢ok merkezli arastirmalarla devam ettirilmesi
onerilmistir (13).

Dogum Sonrasi Tedavi
Cerrahi onarmin tam olarak ne zaman yapiimasi
gerektigi kesin degildir. Ameliyat edilmemis hastalarda

zamanla pulmoner arter basinglarinin distigi goéste-
rilmistir. Bu nedenle pulmoner arter basinci disene
kadar beklenmesi gerektigi savunulmustur. Son yillar-
da gecerli olan gorus, hastanin klinik olarak stabilizas-
yonu saglandiktan sonra cerrahi onarim yapilmasidir.
Bu stabilizasyon slresi birka¢ glinle birka¢ hafta ara-
sinda degismektedir (1,13,15,22).

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’de cerrahi teda-
vinin temeli, diyaframdaki defektin primer olarak ona-
riimasina dayanir. Defekt cok genisse, onarimda peri-
renal fasia, torasik ya da abdominal kas flepleri
gibi cevre dokular veya sentetik prostetik materyaller
kullanilabilir (1,15). Gunimizde diyafram hernisinin
hem torakoskopik hem de laparoskopik cerrahi ile
onanmi ve buna ait yayinlar giderek artmaktadir (32-37).
Torakoskopik uygulamalarda &zellikle sag taraf her-
nilerinde ylksek oranda niks gorilmesinin greft kul-
laniimasi ile 6ni alinmistir (38) Laparoskopik primer
onarimda defekt kenarlarindaki ser6z membranlarin
¢ikariimasi ve absorbe olmayan suturlerle defektin tek
tek dikilmesi esastir (Resim 1-5).

Post-operatif Bakim

Ameliyat sonrasi dénemde preduktal PaO, sevi-
yesi 80mmHg’nin (zerinde, PaCO, seviyesi ise
30-35mmHg’nin altinda olacak sekilde ventilatér para-
metreleri ayarlanir. Ventilatdr desteginin kesilmesi yavas
ve uygun parametreler dogrultusunda olmalidir (22).
Pulmoner hipertansiyon, sant ve ventrikiler performansi
degerlendirmek amaciyla ekokardiyografi yapilmaldir.

Prognoz

Konjenital diyafram hernisi (KDH)’de genel yasam
orani tam olarak bilinmemektedir. Bunun nedeni teda-
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Resim 2. Postero-lateral defekt, diyaframin sadece bir kismi
tutulmus, diger kismi normal pozisyonda, lateralde asikar
kas halkasl mevcut. ince bir membran (kese) mevcut, frenik
sinir ve damarsal yaplilar agikga gozleniyor

Resim 3. lyilesmeyi kolaylastirmak icin defekt kenarindaki
serozal membranlar koterize edilip ¢ikariliyor

vi ydntemlerinin ve hasta 6zelliklerinin bir merkezden
digerine farklilik géstermesidir. Cok merkezli calisma-
larda %39-95 arasinda degisen, ortalama %69 yasam
orani bildirilmistir (15). ECMO ve benzeri ileri neonatal
tekniklerin uygulandigi merkezlerde prognoz yiksek
gOrillr. Fakat bu merkezler, kromozom bozukluklarini,
multipl malformasyonlu olgularn ve cerrahi girisim firsati
bulamayan hastalar guruplarina dahil etmezler. Gergek
sudur; eger gebelik sonlandinimasi, 6l0 dogum, yolda
ve preoperatif dllimler, peroperatif élimler hesaba kati-
lacak olursa buguin bile sagkalim orani %50-60 arasinda
gorilmektedir (15). Sag taraf hernilerinin mortalite orani
yuksektir ve ECMO gereksinimleri daha fazladir (15,22).

Tedaviden sonra gérilen hastane komplikasyonla-
rindan baska komplikasyonlara da rastlanir. Silotoraks
ve plevral eflzyon, beslenme tedavisi, ila¢ tedavisi ve
drenaj gerektirebilir.

Hastalarda uzun dénemde kronik akciger hastaligi
siktir. ik ay icinde akciger hipoplazisi problemdir ve

Resim 4. Defekt nonabsorbabil dikislerle tek dek dikilir

Resim 5. Ameliyat sonu réntgen goérintisit (a) PA R dntgenogram. Sol hemitoraksta hemidiyaframin ylikselmesi ortadan

kalkmig (b) Ayni gorlintli lateral planda da izleniyor
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dikkatle izlenmelidir. Nazik ventilasyon teknikleri ile bile
barotravma, oksijen toksisitesi ve volltravma gelisebi-
lir. Sag kalanlarda bronkopulmoner displazi gértlmesi
siktir. Bunlarin ¢odu uzun sireli oksijen tedavisine
ihtiyagc gosterir. Tedavi gbéren hastalarin bir kisminda
restriktif ya da obstriktif akciger hastalig ortaya cikar.
Bu tip hastaliklara diyafram rijiditesi ve toraks deformi-
telerinin de katkisi vardir.

Hastalarin biiyiik bir kisminda ileriki yaslarda GORH
ortaya cikar. Bunun sebebi diyafragmatik slingin defor-
me olmasi, tamir isleminin normal anatomiyi boz-
masl ve mevcut malrotasyonun mide bosaltim hizini
disirmesidir. Ayrica solunum sirasinda harcanan asiri
efor, karin i¢i ve toraks basinglar arasinda anormal
farklliklar ortaya cikarr ve bu ise gidalarin ézofagu-
sa kagmasina yol acgar. Bir diger faktor ise KDH’li
hastalarda intestinal innervasyonun bozuk olmasidir.
Sonugta ozofagogastrik peristaltizm bozulur ve GORH
ortaya cikar. Refli 6nceden mevcut akciger hastaligini
daha da kétlye géturir. Batln bu faktdrlerden dolaysi,
hastalarin cogu medikal tedaviden fayda gérmezler ve
cerrahi girisime gereksinim duyarlar. Hatta baz yazar-
lar GORH’e karsi bir 6nlem olarak esas hastaligin teda-
visi sirasinda proflaktik antirefli tedavisi dnerirler (39).

Bu hastalarda sinir sistemi ile ilgili gelisme bozuk-
luklarinin aciga ¢ikmasi ihtimali de mevcuttur. Glnki
hastalar uzun sire alt degerlerde parsiyel oksijen
basinciyla solutulurlar. Ayrica ECMO ihtiyaci olan
bebeklerde karotis oklizyonu da beynin az oksijen
almasina neden olur. Baz hastalarda sensoryal kusur-
lar da gdzlenir. Bu durum ilerleyicidir ve kalici isitme
hasariyla sonuclanabilir. Benzer solunum destegi alan
bebeklerde bu tip isitme kayiplarinin olmamasi, pato-
lojinin KDH’ye 6zel bir i¢ kulak hasar mevcudiyetinin
bulundugu izlenimini vermektedir (39).

Bu hastalarda degisik malformasyonlar, blyime
geriligi ve ortopedik sorunlar gérilebilir. Bunlar igin
uzun sureli destek ve 6zel takip gerekir.

Genetik Danisma

Hastalarin cogu sporadiktir. Genetik oldugu bildirilen
vakalarin cogu cok faktorliidir ve otozomal resesif gegis
kanitlanamamistir. Genetik gegis saptanan bebeklerin
Ucte ikisi erkektir ve ikizlerde rastlama orani %2’dir (15).

Sonuc¢

Konjenital diyafram hernisi perinatoloji ve yenido-
dan cerrahisinin en énemli problemi olma durumunu
korumaya devam ettirmektedir. Olusum mekanizmasi
Uzerindeki perdeler bir bir kaldinimakla birlikte, akciger
ve diger organlardaki agir bozukluklar ¢ok ileri neona-
tal tekniklerin uygulanmasina gereksinim dogurmakta-

dir. Ayrica hastaligin nadir gériimesi, hastaligin takip
ve tedavisinde delile dayal protokollerin gelistiriimesi
ve uygulanmasinda zorluklar dogurmaktadir. Fétal
girisimler ve profilaktik tedavi uygulamalan ise daha
¢ok embriyonal diizeydedir. Bundan dolayi konu yakin
gelecekte de klinik ve deneysel arastirmalara aciktir.

Konjenital diyafram hernisi kompleks bir patolojidir.
Belki de organogenez sirasinda molekdler sinyalizas-
yonda ortaya ¢ikan bir bozukluk sonucu gelismektedir.
Diyaframdaki aciklik, her zaman vaskiler hiperre-
aktiviteye eslik eden pulmoner hipopilazi ile birlikte
bulunmakta, bu ise gaz degisiminde azalma ve per-
sistan pulmoner hipertansiyona yol agmaktadir. Ayrica
yandas malformasyonlarin bulunmasi gercegdi de s6z
konusudur.

Prenatal dénemde tanisi konan vakalarda, buttn
gayretler akciger volumunu arttirmaya, yogun bakim-
da ise pre ve post operatif dénemlerde akcigerleri
korumaya ydnelik olarak yapilir. Fetoscopik Reversible
Tracheal Oclusion (FRTO) teknigi, dogum &ncesi yapi-
lan girisimlerin icinde en cesaret vericisi olarak gorl-
mektedir. Postnatal dénemde ise dikkatli ve nazik
“gently” ventilasyon ve nadir de olsa gerektiginde
ECMO uygulamasi en iyi sonuclar vermektedir.

Bugtin i¢in bile konu bir cok yéniyle aydinlatiimaya
muhtactir. Ozellikle hastaligin sebebi, énlenmesi ve
tedavisine yonelik klinik ve deneysel arastirma ihtiyaci
guncelligini korumaktadir.

NADIR = YERLESIMLI DiYAFRAM
HERNILERI

A. RETROSTERNAL HERNILER

Sternum arkasinda yerlesen diyafram hernileri
genellikle Morgagni hernisi olarak isimlendirilseler de
anatomik 6zellikleri birbirinden farkli degisik tur herniler
olarak karsimiza cikarlar (40,41).

Morgagni Hernisi

Morgagni hernisi Larrey araligindan cikar. Larrey
araligi diyafram kasinin sternal ve kostal demetleri ara-
sinda yer alan ve iginden superior epigastrik ve internal
mammary damarlarinin gectigi bir araliktir (1). Karin
ici organlarinin bu bosluktan toraks icine gecmeleri
sonucu Morgagni hernisi meydana gelir. Bu herniler
diyafram hernilerinin %2-6’sini olusturur (42).

Ventral Diyafragmatik Defekt veya Santral
Tendon Defekti

Bu tip defektler vena kava inferiorlin 6niinde her iki
midklavikuler hat hizasinda olusurlar. Ventral diyafram
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Resim 6. Preoperatif akciger grafileri (a) Lateral akciger rontgenorami. Sternum arkasinda barsaklara ait gaz golgeleri
goruluyor (b) Ayni gériintii PA akciger rontgenograminda da izleniyor
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Karin 6n duvari

= “ Kas halkasi

Resim 7. Ameliyat teknigi “insizyonsuz laparoskopik tam kat
karin duvarn fiksasyonu”. Karin duvarindaki pikirden gegcilen
sutlrler posterior kas halkasindan gegirilerek yine ayni yerden
disar ¢ikarilip baglanir ve karin duvari kaslari icine gémulir
hernisi Cantrell pentolojisinin bir komponenti olarak
karsimiza ¢ikar (43,44). Bu hernilerin anteromedial yer-
lesimli olanlar da rapor edilmistir (45).

MORGAGNI HERNISI

Morgagni Hernisi, esas olarak bir orta hat lezyonu
olarak tanimlanmistir. Genellikle sol taraftan olmakla
beraber ksifoidin her iki yanindan da cikar. Nadiren
bilateral gorilir (46) ve kardiyak sifte neden olabilir
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(47). Bazan Bochdalek hernisine eslik ederek agir
kardiak ve solunum semptomlarina yol acgar (48,49).
Hemen hemen her zaman fitik kesesi ihtiva eder. Cok
nadiren kese ihtiva etmez. Perikard icine dogru da
herniye olabilir. icinde genellikle kolonlar ve omentum
bulunur. Seyrek olarak da ince barsaklar, mide, kara-
ciger ve dalak da fitiklasir. Hastallk bazi yandas kon-
jenital hastaliklarla beraber olabilir. Down Sendromu,
konjenital kalp hastaliklari, gastrointestinal sistem ano-
malileri, omfalosel bunlarin bazilandir (19,42).
Morgagni hernileri gcogunlukla asemptomatik sey-
reder. Tani genellikle rutin kontrollerde konur. Hastalik
yenidogan doéneminde ¢ok nadiren solunum zorlugu
semptomlari ile miracaat eder (48). Bu hastalar sik-
likla konjenital kalp hastaliklar ile beraberdirler. Daha
blylk c¢ocuklarda, tekrarlayan akciger hastaliklari,
kusma, Oksirik, epigastrik huzursuzluk bulunabilir.
Tani PA ve lateral akciger grafilerinde gaz gélgelerinin
gorilmesi ile konur (Resim 6). Herninin solid organlarla
dolmasi halinde Computarized Tomograpy (CT) ve
sintigrafiden yararlanilabilir. Ayirici tanida perikardial
kistler, ganglionérinoma, Wilms timéra yer alir.
Morgagni hernisi tani kondugunda hemen tedavi
edilmelidir. Zira strangllasyon ve barsak torsiyonu
riski tasir. Klasik laparatomik ve laparoskopik yak-
lasimla tedavisi yapilir. Siklikla herni kesesi mevcut
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oldugundan, kese cikarildiktan sonra defekt kenarlar
serdz membranlardan temizlendikten sonra defekt tek
tek absorbe olmayan dikislerle kapatilir. Defektin arka
kenari kot ve ksifoide fiske edilir (1).

Defekt laparoskopi ile de onarilabilir. Bu teknikte
degisik metodlar denenmektedir (50-54). Biz, “insiz-
yonsuz laparoskopik tam kat karin duvar fiksasyonu”
metodunu uyguluyoruz. Bu metoda karin én duva-
rnda igne ucuyla acilan pikirlerden gegirilen tek tek
absorbe olmayan sutirler defektin arka tarafindaki
kas halkasindan da gegirilerek yine ayni yerden disari
cikariip baglanir. Sitlrlerin her biri her iki uglarindan

Resim 8. Laparoskopik goriinim, bilateral Morgagni hernisi

teker teker yine ayni pikirden gegirilerek karin duvar
kaslari icine gémuilir (55). Bu metodla her defekt agiz-
lanni dikis dik ac¢lyla karsi karsiya getirerek diz bir hat
Uzerinde kapatmis olur (Resim 6-11).

Para6zofageal Herni

Cocuklarda paradzofageal hernilere nadiren rastla-
nir. Diyaframin kruralarindaki evantrasyonlar ve diger
defektlerle birlikte bebeklerde mide volvulusunun orta-
ya c¢ikmasinda ¢cok dénemli rol oynar. Paradzofageal
herniler rolling ve slidding tip olarak ikiye ayrilir ve
GORH konusu igerisinde ele alinir.

Resim 9. Erken post operatif gérinta. Cilt insizyonu mevcut
degil, digimler karin duvari kaslari icinde gémilmus, pikdr
izleri géralayor

Resim 10. Pre ve post operatif rontgen goriintlleri (a) Preoperatif PA akciger rontgenogami, Sternum arkasinda barsaklara
ait gaz golgeleri (b) Gaz goblgeleri kaybolmus, her iki hemidiyafram normal pozisyonda izleniyor
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Resim 11. Post operatif 3. aydaki goérintl, pikir izleri
kaybolmus ve skarsiz iyilesme saglanmig

Diyafragmatik kurural evantrasyon ise yeni bir
antite olarak sunulmustur. Bu patolojide diyaframin
sol kurusu normaldir. Buna mukabil sag kurusta atrezi
veya hipoplazi ile birlikte krural evantrasyon vardir. Bu
durum akut mide volvulusuna neden olur (56).

DiYAFRAM EVANTRASYONU

Tanim

intakt fakat miskiler tabakasi iyi gelismemis diyaf-
ramin tamaminin veya bir kisminin kosta ve diger organ
baglantilan bozulmamak kaydiyla yukariya dogru kalici
olarak ylUkselmesidir (1,14,57). Diyafram evantrasyonu
konjenital veya kazanilmis frenik sinir hasari sonucu
olusur. Konjenital olaninda diyafram kas kitlesinde
belirgin derecede bir azalma s6z konusudur. Frenik
sinir zedelenmesinde ise diyaframda kiclk oranda
atrofi olsa da kas yogunlugu normal sinirlara yakindir.
Bazi yazarlar evantrasyon terimini her iki durum igin
kullanirlar, bazilari ise sadece konjenital orijinli olanlar
icin 6nerirler (1).

Etyoloji

Kazaniimig evantrasyonlarda brakial pleksus veya
frenik sinir zedelenmesi sorumlu tutulur. Brakial plek-
sus zedelenmesi dogum sirasinda 3.,4.,5. servikal kok-
lerin zedelenmesi s6z konusudur. Frenik sinir zedelen-
mesi ise kalp ve mediyasten ameliyatlarindan sonra,
gbgus tupl takiimasi sirasinda komplikasyon olarak
karsimiza ¢ikabilir. Ayrica kot kiriklari, viral enfeksiyon-
lar ve mediastinit de kazaniimig evantrasyon nedenle-
rindendir.

Konjenital evantrasyonda intrauterin enfeksiyonun
rolii Uzerinde durulur (1). Sitomegalovirus enfeksiyonu
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ile bilateral diyafram evantrasyonu arasindaki iligki 6te-
den beri bilinir (1). Ayrica hastalk ile birlikte hemiver-
tebra, kardiyak ve renal bir kisim konjenital anomalilerin
birlikteligi, embriolojik bir defektin varigina isaret eder.

Patofizyoloji

ince bir zar halini alip evantre olan diyaframda
problemin herni kesesi veya evantrasyon olma duru-
mu s6z konusudur. Bu durum ancak explorasyon-
da veya patolojik inceleme sonunda belirlenebilir.
Evantrasyonda diyaframin plevra, kas ve periton kat-
larini icermesi ve genis bir tabanla hemidiyaframin
butinlnG icererek ylkselmis olmasi gerekir (1,57).
Eger hemidiyaframin sadece bir bdlimuU fokal olarak
yikselmis ise, bu durumda evantrasyondan ziyade
herniden bahsedilir (1).

Diyafram evantrasyonu siklikla sol diyaframi tutar.
Sag hemidiyaframda da ve iki tarafta da olabilir. Agir
evantrasyonlarda akciger hipoplazisi bulunabilir, fakat
pulmoner hipertansiyon ve persistan fetal sirkiilasyon
gérilmez.

inspirasyon sirasinda diyafram kasilarak asag
dogru iner. Diyafram fonksiyonunu kaybettiginde,
hemidiyafram negatif intratorasik basing ve pozitif
intraabdominal basing arasinda kalir. Bu durumda ise
paradoksal olarak inspirasyonda yukari dogru yonelir.
Mediasten aksi tarafa itilir ve sonucta her iki akcigerin
ekspansiyonu kisitlanir.

Klinik

Bebeklerde evantrasyonun en belirgin bulgusu,
solunum sikintisi ve beslenme gugcligidir. Bebekler
diyafram solunumu yaparlar ve mediyastenleri ¢ok
mobildir. Bundan dolay1 paradoksal hareketlerden
cok etkilenirler. Bundan dolayl bebeklerde solunum
sikintisi nadiren ventilasyona ihtiya¢ duyacak diizeyde
olabilir.

Semptomlar yenidogan ddéneminde veya sonra-
sinda herhangi bir yasta baslayabilir. Semptomlarin
siddeti cocugun yasi ve hasarin derecesi ile ilgilidir.
BUyuk ¢ocuklarda atelektazi, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlari, asiri hareketleri tolere edememe, efor
dispnesi gibi solunum sistemini ilgilendiren semptom-
lar yaninda, kusma, istahsizlik, hazimsizlik, epigastrik
yanma gibi non spesifik gastrointestinal sikayetleri
bulunabilir.

ileri yaslarda hastanin egiimesi ve yatar pozisyon
almasi solunum sikintisina yol acgabilir. Hatta hastalar
oturur durumda uyumay! tercih edebilirler.

Tani
Cogu hastada tani, tesadifen cekilen akciger gra-
fisinde diyaframin ylksek bulunmasi ile konur. Burada
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6nemli olan mevcut semptomlarin evantrasyona bagli
olarak gelisip gelismediginin belirlenmesidir. Bunun
igin titiz bir inceleme yapilip ayrintili hikdye alinmasi ve
dikkatli bir fizik muayene yapilmasi zorunludur. Diger
nedenler dislandiktan sonra posteroanterior ve lateral
akciger grafisinde diyaframin ylksek oldugunun tespit
edilmesi cogu olguda taniy1 koydurur.

Fizik muayenede inspirasyon sirasinda alt kostal
bolgelerin ice dégru cekilmesi ve paradoksal hareketin
gbzlenmesi tespit edilebilir. Ayrica solunum seslerinin
azalmasi, gégus 6n/arka ¢apinin artmasi, perkiisyonda
diyaframin vertikal hareketlerinin azalmasinin tespiti
non spesifik bulgulardandir.

Standart bir PA ve lateral akciger grafisinde sag
hemidiyaframin sola gére 2 cm yUksekte olmasi normal
kabul edilir. Bunun Uzerindeki yuksekliklerde olayin
evantrasyona bagli olup olmadigi ayirt edilmelidir. CUnku
cesitli pulmoner, plevral ve subdiyafragmatik olaylar
hemidiyaframda ylkselme nedeni olabilir. Floroskopide
sniff testi ile ve ultrasonografi ile paradoksal diyafram
hareketleri tespit edilebilir. Solunum fonksiyon testleri
de hastalarin degerlendiriimesinde objektif bir sonuc
verebilir. Diyafram yiksekligine neden olan intratora-
sik timor, subdiyafragmatik apselerin belirlenmesinde
Bilgisayarli Tomografiden yararlanilabilir. Hastaligin cer-
rahi endikasyonunun konmasinda akciger fonksiyonlari-
nin radyoizotop yéntemle tespiti &nem arzeder.

Hastaligin ayirici tanisinda KDH, akciger ve 6n
mediasten tUmorleri 6n plandadir. Bazen karaciger
timorleri, Wilms timori ve néroblastoma da diyafram-
da ylkselmeye neden olur.

Atalektaziler de diyafram ylkseltir. Ancak atalekta-
zilerde mediasten atalektazi tarafina cekilirken, evant-
rasyonda mediasten karsl yéne itilir. Diyafram herni-
lerinde solunum sikintisi genelde dogumdan hemen
sonra ortaya ¢ikar. Evantrasyonlarda ise cogu zaman
hastanin ayrintili bir bicimde degderlendirilebilecegdi bir
zaman vardir.

Tedavi

Hastada hicbir sikayete yol agmayan ve rutin tet-
kikler sirasinda tesadifen tespit edilen evantrasyon-
larda cerrahi tedavi gereksinimi yoktur. Bu hastalarda
iyi bir anamnez ile tekrarlayan akciger enfeksiyonu
veya gastrointesinal sikayetler s6z konusu degilse ve
belirgin bir mediasten kaymasi saptanmadiysa cerrahi
tedavi ertelenir.

KDE’de cerrahi tedavi endikasyonlari sunlardir:
e Destege ihtiyac gdsteren solunum sikintisi
e Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari
e Solunum sistemi sikayetlerine eslik eden beslenme

glclagu ve gelisme geriligi

¢ Genis evantrasyon

e US ve floroskopide belirgin mediasten kaymasinin
tespiti

¢ Akcigerlerin radyoizotopik incelenmesinde ipsilate-

ral akciger alaninda radyoizotop tutulmasinda %50

oraninda farkllik gézlenmesi

Bebeklerde gériilen frenik sinir felci ve brakial plek-
sus zedelenmelerinde %85 oraninda kendiliginden
diizelme olabilmektedir (1,57). Bundan dolayl eger
hastanin klinik durumu acil degilse, cerrahi tedavi icin
acele etmemek gerekir. Kendiliginden diizelme sansi
en fazla olan ikincil brakial pleksus zedelenmeleri-
dir. Bu hastalar bekleme sirecinde solunum sikintisi
yéniinden yakin izleme tabi tutulmalidir. Eger bebek
istirahat anindayken, solunum hizi dakikada 80’in alti-
na dismuyorsa cerrahi girisim geciktiriimez. Zira bdyle
hastalarda konservatif tedavide i1srar edilmesi solunum
problemlerinin artmasina, tekrarlayan akciger enfeksi-
yonlarina ve gelisme geriligine yol acar. Kendiliginden
dizelme olmayan %15’lik hasta gurubunda cerrahi
girisim endikasyonu vardir.

iatrojenik sinir kesilerinde plikasyon &nerenler yanin-
da, frenik sinir onarimi da tanimlanmigtir. Onarimin
etkinligi, sinir zedelenme derecesi ve diyaframin perife-
rik sinirler tarafindan innervasyon derecesine baglidir.
Tedavi sonucu atrofi de geligebilir.

Frenik sinir hasarll hastalarda da belirgin mediasten
kaymasi varsa bir siire bekledikten sonra cerrahi endi-
kasyon olusur. Tedavi edilmeyen vak’alarda %20’lere
varan mortalite bildirilmistir (1). Bu hastalarin cerrahi
tedavisinde plikasyon solunum mekanigini dizeltir.

Cerrahi tedavi

Diyafram evantrasyonlarinin cerrahi tedavisinde en
sik basvurulan yéntem plikasyondur. Plikasyon hem
tidal volum, hem de maksimum solunum kapasitesini
arttinr ve diyaframi stabil bir hale getirir. Bu sekilde
bir dlglide paradoksal solunuma engel olur. Sonucta
solunum mekanigi diizeltiimis olur.

Plikasyon hem torakal hem de abdominal yoldan
yapilir. Torakal yoldan yapilan eksplorasyonda frenik
sinirin diyaframa girisi ve perifere dallanmasi kolaylikla
g6zlenir ve cerrahi girisim sirasinda zedelenmesinim
6nlne gegilir. Abdominal giriste mevcut malrotasyon
ve mide volvulusu gibi yandas anomalilere midahale
imkani vardir.

Hangi yoldan yapilirsa yapilsin, plikasyon sirasinda
frenik sinir dallarindan gecmemeye 6zen gdsteriimeli
ve diyafram alti organlarin yaralanmamalari icin azami
gayret gosterilmelidir. Hastaligin plikasyon digi teknik-
lerle de cerrahi tedavisi mimkinddr. Diyafram ortadan
kesilerek Ust Uste dikilir ve evantrasyon bu sekilde de
onlenebilir.
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a ORYANTASYON

b

Pozisyon: Dekubitus lateralis
Portlar: Optik: 4 interkostal
orta aksiller hat

Calisma portlari: 5. anterior
ve posterior hat

Basing: 4 atmosfer

Resim 12. Cift kese agz teknigiyle torakoskopik plikasyon tekniginde pozisyon ve oryantasyon (a) Hasta pozisyonu ve port
girisleri (b) Torakoskopide diyaframin gériinimu ve oryantasyon

Resim 13. Diyaframin en zayif noktasini tespit etmek igin
cesitli kisimlarindan tutup cekilir. Resimde isaretli bdlgeden
koterle gecilerek paryetal plevra yakilarak yara iyilesmesine
yardimci olunur ve 2/0 polyester sltlr ile ¢gepecgevre kese
agzi sutlr gegirilir

Plikasyon icin cesitli ydntemler &nerilmistir.
Diyaframin asagi c¢ekilip iyice gerildikten sonra dipten
dikilmesi ve sarkan kismin tekrar diyafram Ustine kat-
lanarak diyaframin saglamlastiriimasi bunlardan biridir.
Ayrica tek ve multipl plikasyon tekniklerinden s6z ede-
biliriz. Bu teknikler de santral, radial, kruvaze ve yelken
kruvaze teknikleridir (1,57).

Son zamanlarda minimal invaziv yontemlerle de
islemi gerceklestirme imkani dogmustur. Bu teknikle
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Resim 14. Dikis uclarindan dakron plejit gegirilerek baglanir

de torakal ve abdominal yol kullanilabilir. Bizim tercihi-
miz torakoskopik yéntemdir (58). Bu yontemde lateral
dekibitus pozisyonda orta aksiler hatta 4. interkostal
mesafeden torakoskopi yapildiktan sonra, anterior ve
posterior 5. interkostal araliktan ¢calisma portlari soku-
lur ve 4 atmosferlik basing altinda islem gerceklestirilir
(Resim 12).

Daha sonra diyaframin en zayif noktasi tespit edi-
lir. Bunun igin diyaframin g¢esitli kisimlarindan tutulup
cekilir (Resim 13). Yara iyilesmesine yardimci olmak
icin dikislerin gegecegi yerlerden paryetal plevra koter-
le yakilir ve 2/0 polyester stitir ile gcepecevre kese agzi
sutlrle evantre olan diyafram karin bosluguna dogru
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Resim 15. Ayni islem ikinci siitiir icin de uygulanir. ikinci stitir
uygulanmadan &énce gaz basinci dislrilerek diyaframin
toraks i¢ine dogru yiikselmesi saglanir

Resim 16. Son gériinim; Diyafram asagi inmis, kosto-frenik
sindsler normal pozisyonda, solunumla senkronize diyafram
hareketleri

Resim 17. Pre ve post operatif réntgenografik goriintli (a) Preoperatif PA akciger rontgenogrami. Sag hemidiyafram asiri
derecede yiikselmis (b) Her iki hemi diyafram normal pozisyonda olarak izleniyor

3.

gémaldr. Her iki dikis ucu dakron plejit gecirildikten
sonra baglanir. Ayni islem ikinci kat olarak ta gercek-
lestirilir (Resim 14-17).
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