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Giris ve Amac: Konjenital diyafragma hernisi (KDH) ytliksek mortalite ve uzun donem morbiditeler ile
iligkili nadir bir anomalidir. Bu ¢alismanin amac1 iinitemizde KDH tanisi ile takip edilen hastalarin

demografik, klinik 6zelliklerini, uygulanan tedavi ve sonuglarini tanimlamaktir.

Yontem ve Gerecler: Bu calismada Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi yenidogan yogun bakim
iinitesinde KDH tanist ile tedavi goren hastalar retrospektif olarak taranmistir. Ocak 2007 ile Aralik
2016 arasinda iinitemizde tedavi goren hastalarin medikal kayitlar1 incelenmistir. Hastalarin demografik
ve dogum Ozellikleri, pulmoner hipertansiyon durumlari, karaciger ve mide herniasyonlari, ek konjenital

anomalileri, mekanik ventilasyon sekilleri degerlendirilmistir.

Bulgular: Calisma periyodu boyunca KDH nedeniyle tedavi géren 40 hasta calismaya alinmigtir. Tiim
hastalar icinde o6lim orani %67.5 (27/40) olarak gerceklesmistir. Disiik dogum agirligi, diisiik
gestasyonel hafta, diisiik APGAR skorlar1 ve baslangigta yiiksek oksijen ihtiyact mortalite ile iligkili
bulunmustur. Opere edilen hastalar i¢inde yasama orani %61 (13/21) idi. Yasayan hastalarin ortalama
hastanede kalis siireleri 23 (14-35) idi. Taburculuk sonrast komorbid durumlar kronik gastrointestinal,

pulmoner sorunlar ve biiylime geriligi olarak saptandi.

Tartisma ve Sonu¢: KDH halen yiiksek mortalite ve morbiditeye sahiptir. Prenatal tan1 alan hastalarin

uygun merkezlerde dogmasi bagarili miidahale sanslarini artiracaktir.

Anahtar Kelime: Konjenital diyafragma hernisi, pulmoner hipertansiyon, pulmoner hipoplazi,

yenidogan
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SUMMARY

Introduction: Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a rare abnormality with high mortality and
long-term comorbid conditions. Our aim, in this paper, was to describe demographics and birth

characteristics, treatment, and outcomes of consecutive patients with CDH treated at our institution.

Methods: The present study represents a retrospective cohort study of neonates with CDH who were
treated at Uludag University Medical Faculty, Neonatal intensive care unit, Bursa. We identified the
medical records of all patients with CDH who were admitted for treatment to our neonatal intensive care
unit from January 2007 to December 2016. We reviewed the medical, surgical records, demographics
and birth characteristics. We also recorded presence of pulmonary hypertension, whether or not the liver
and, stomach also herniated into the thorax, other associated congenital malformations, and type of

mechanical ventilation.

Results: Forty patients were included in this study. The overall mortality was 67.5% (27/40). Survival
for those who had surgical correction of CDH was 61% (13/21). Low birth weight, low gestational age,
low APGAR scores and, high oxygen need at baseline was found to be associated with mortality, in
patients with CDH. Among survivors, the median duration of hospitalization was 23 (14-35) days.
Chronic gastrointestinal, pulmonary disorders and, failure to thrive were the most comorbid conditions

after discharge.

Discussion And Conclusion: KDH still has high mortality and morbidity. The birth of patients with

prenatal diagnosis at appropriate centers will increase their chances of successful intervention.
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Girig

Konjenital diyafragma hernisi (KDH) 2500 ile 4000 canli dogumda bir olarak bildirilen gériilme orani
ile yenidoganlarda en sik goriilen dogumsal malformasyonlardan biridir (1,2). Embriyogenezis sirasinda
diyafragmanin olusumunun tamamlanamamasi sonucu ortaya cikan defektten, batin i¢i organlarin
fetiisiin toraksi i¢ine yer degistirmesi ile karakterizedir. Yenidogan yogun bakim (YDYB) alanindaki
geligsmelere ve yeni tedavi yaklagimlarina ragmen KDH olan hastalarin mortalite oranlar1 hala yiiksektir
(3) Pulmoner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon ve eslik eden major anomaliler Sliimlerin ana
nedenlerini olusturmaktadir (4).

Bu c¢alismada, merkezimizde KDH tanisi ile izlenmis olan hastalarin demografik ¢zellikleri, postnatal

klinik 6zellikleri ve taburcu olan bebeklerin izlemleri incelenmis ve ilgili literatiir esliginde tartigilmistr.

Gere¢ ve Yontem

Calisma Ocak 2007 ile Aralik 2016 tarihleri arasindaki 10 yillik siirede, Uludag Universitesi Tip
Fakiiltesi YDYB {initesine KDH tanist ile yatan hastalarin, hastane bilgi yonetimi iizerinde kayith
elektronik dosyalarinin retrospektif olarak incelenmesi ile yapilmistir. Calismada hastalarin demografik
ozellikleri, antenatal ve natal 6zellikleri, eslik eden ek anomalileri, tedavi yontemleri, prognozlari ve
taburcu edilen hastalarin izlemleri incelenmistir. Ayrica taburcu edilen ve kaybedilen hastalarin
ozellikleri SPSS versiyon 23 programi kullanilarak uygun yontemler ile karsilastirilmis ve mortalite igin

risk faktorleri irdelenmistir.

Bulgular

Incelemeye alinan 10 yillik siire icerisinde toplam 50 bebek KDH tanis1 ile YDYB iinitesine yatirilmisti.
Bunlardan 10 tanesinin verilerine ulagilamadi. Hastane bilgi sistemi {izerinden verilerine ulasilan 40
bebek caligsmaya alindi. Bebeklerden 21°1 (%52,5) erkek ve 19’u (%47,5) kiz idi. Yirmi dort (%60) hasta
sezaryen ile dogarken, 16 (%40) bebek normal vajinal yol ile dogmustu. Ortalama gestasyon yaslar1 36
hafta 4 giin (28-41 hafta) olup, ortalama dogum agirliklar1 da 2630 gr (1100-3560 gr) idi. Ortalama
APGAR skorlar1 1. ve 5. dakikada sirasiyla 4,27 (0-9) ile 5,58 (0-9) olarak saptandi. Hastalarin

demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1°de verilmistir.

Hastalarin 31 (% 77,5) tanesinin antenatal tanis1 olup, ortalama tan1 haftalar1 24 hafta 3 giin (15-39 hafta)
idi. Dokuz hasta ise gebeliklerinde diizenli takipleri yapilmamus, tanisiz olarak dogmus ve postnatal
akciger grafileri ile tan1 almislardi. Antenatal tanisi olan hastalardan 12 (%39) tanesinin takiplerinde
polihidroamniyos Oykiisii vardi. Yine bu 31 hastadan 3 (%9,6) tanesine fetal MR ¢ekilmis, 16 (%51,6)
tanesine fetal ekokardiyografi yapilmisti. Hastalarin antenatal olarak 20 tanesinde mide herniasyonu, 14

tanesinde karaciger herniasyonu saptanmisti (Tablo 1).
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Tablo 1. Konjenital Diyafragma Hernisi Nedeniyle Yenidogan Yogun Bakim Unitesine Yatirilan 40

Hastanin Demografik ve Klinik Ozellikleri

Dogum haftasi, med (min-max)

36,72 (28-41)

Dogum agirhigi (gram), med (min-max)

2630,73 (1100-3560)

Sezeryan dogum, n (%) 24 (60)
Apgar 1. dakika, med (min-max) 4,27 (0-9)
Apgar 5. dakika, med (min-max) 5,58 (0-9)
Antenatal tani, n (%) 31 (77,5)
Antenatal tan1 haftas1 med (min-max) 24,2 (15-39)
Fetal manyetik rezonans goriintiileme, n (%) 3(7.5)
Fetal ekokardiyografi, n (%) 16 (40)
Karaciger herniasyonu, n (%) 14 (35)
Mide herniasyonu, n (%) 20 (50)
Erkek cinsiyet, n (%) 21 (52.5)
Ek anomali, n (%) 8 (20)
Polihidroamniyos, n (%) 12 (30)
Pulmoner hipertansiyon tedavisi, n (%) 22 (55)
Mekanik ventilasyon giinii, med (min-max) 10 (1-137)
Eksitus, n (%) 27 (67.5)

Baslangi¢ mekanik ventilasyon modu olarak hastalarda konvansiyonel ventilasyon modu tercih

edilmisti. Ancak erken donemde yiiksek basing ya da yiiksek oksijen gereksinimi olan 14 hastada yiiksek

frekansli ventilasyon (HFO) kullanilmak zorunda kalinmig ve bunlardan 13 (%92,8) tanesi

kaybedilmisti. Taburcu edilen hastalardan ise bir tanesine baslangigta ve bir tanesine takipte olmak {izere

sadece 2 hastada HFO kullanilmisti. Diger hastalar A/C veya SIMV modda entiibe olarak izlenmisti.

Oksijen ihtiyaclarina bakildiginda ilk giin hedef satiirasyonlara ulasmak icin gereken fraksiyone

inspiratuar oksijen (FiO.) ihtiyaci taburcu edilen hastalarda ortalama 0,48 iken, kaybedilen hastalarda

ise 0,88 olarak ger¢eklesmisti. Taburcu edilen hastalarin APGAR skorlari, dogum agirliklari, dogum

haftalar istatistiksel olarak anlamli olacak sekilde kaybedilen hastalara gore daha yiiksek bulundu

(Tablo 2).
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Tablo 2. Hastalardan Eksitus Olanlar ile Taburcu Edilenlerin Demografik ve Klinik Ozelliklerinin

Karsilagtirilmasi

Eksitus Olanlar Taburcu Olanlar

(n=27, %67.5) (n=13, %32.5) P
Dogum haftasi, med (min-max) 36 (28-41) 38 (37-40) 0,0362
Dogum agirligi (gram), med (min-max) | 2610 (1100-3500) 3000 (1650-3560) | 0,011
Apgar 1. dakika, med (min-max) 3(0-8) 6,5 (4-9) <0,001?
Apgar 5. dakika, med (min-max) 4 (0-8) 8 (7-9) <0,0012
Antenatal tan1 haftasi, med (min-max) 24 (15-32) 22 (16-39) 0,432
Erkek Cinsiyet, n (%) 15 (55) 6 (46) 0,427°
Polihidroamniyos, n (%) 9 (33) 3(23) 0,829°
Antenatal tani1, n (%) 20 (74) 10 (77) 0,096°
Ek anomali, n (%) 7 (25) 1(7) 0,209°
Pulmoner hipertansiyon tedavisi, n (%) 17 (63) 5 (38,5) 0,145°
Baslangig fio ihtiyaci, ort & ss 88 £24,54 48 £37,26 0,017¢
Karaciger herniasyonu, n (%) 11 (40,7) 3 (%23,1) 0,273°
Operasyon giinii, med (min-max) 5(2-9) 4 (2-5) 0,655%
Mide herniasyonu, n (%) 15 (55,6) 5(38,5) 0,311°

aMann-Whitney U , PChi-Square , °T-Test

Hastalara ilk giinlerinden itibaren pulmoner hipertansiyon i¢in ekokardiyografi takipleri yapilmisti.
Hastalardan 22 (%55) tanesi pulmoner hipertansiyon i¢in tedavi almisti, en ¢ok kullanilan ajan tiim
hastalara verilmis olan intravendz magnezyum infiizyonu olup, 8 hastada ek olarak inhale iliyoprost
tedavisi de kullamilmust1. Iki hastada ise ek olarak inhale nitrik oksit (NO) kullanilmust1. iki hasta oral
sildenafil tedavisi ile taburcu edilmisti. Kaybedilen hastalarin %40,7’si (11 hasta) inotrop destegine
ihtiya¢ duymustu, taburcu olanlarda ise bu oran % 23 (3 hasta) olarak gerceklesmisti. Bir tanesi taburcu

olan hastalardan olmak iizere toplam 5 (%12,5) hastada izlemleri siiresince pndmotoraks gelismisti.

Kirk hastadan 27 (%67,5) tanesi yenidogan déneminde kaybedildi. Kaybedilen hastalardan 19 (%70)
tanesi operasyon sansi bulamadan kaybedilmisti. Opere edilemeden kaybedilen bu 19 hastanin ortalama
6lim giinii 3. giin (1-10 giin) idi. Opere edilen 21 hastadan ise 13’1 (%61,9) basarili operasyon sonrasi

taburcu edildi. Kaybedilen ve taburcu edilen hastalarin 6zellikleri Tablo 2 de verilmistir.
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Taburcu edilen 13 hastanin ortalama yatis siiresi 23 giin (14-35), ortalama entiibe olarak mekanik
ventilasyon giinleri ise 10 giin (4-16) olarak ger¢eklesmisti. Bu hastalarin ortalama operasyon zamanlari

4. giin (2-5) idi. Kaybedilen hastalarin ortalama operasyon giinii ise 5. (2-9) giin olarak gergeklesmisti.

Hastalardan 8 tanesinde diyafragma hernisi yaninda ek anomali vardi. En sik ek anomali olarak 4 hastada
konjenital kalp hastalig1 (2 hastada fallot tetralojisi, 1 hastada VSD, 1 hastada ¢oklu yapisal kardiyak
anomali) vardi. Bir hastada 6zafagus atrezisi saptandi. Diger 3 hastada ise diyafragma hernisine diisiik
kulak, tek umblikal arter, yiiksek damak, retrognati, umblikal herni, inguinal herni, hipospadias, burun
kokii basikligi, uzun filtrum, cinsel gelisim bozuklugu gibi anomaliler eslik ediyordu. Ek anomalisi olan
hastalardan 7 (%87,5) tanesi erken neonatal donemde kaybedilmisti. Konjenital kalp hastaliginin eslik
ettigi tiim hastalar kaybedildi. Yasayan tek hastadaki ek anomaliler ise burun kokii basikligi, uzun
filtrum gibi mindr anomalilerdi. Taburcu edilen hastalarin izlemlerinde bakildiginda ise 2 hasta
pulmoner hipertansiyon i¢in sildenafil tedavisi ile, bir hasta neonatal konviilziyon i¢in fenobarbital
tedavisi ile ve iki hasta da nebulize budenosid ve salbutamol tedavileri ile taburcu edilmisti. Alt1 hastanin
yapilan 6. ay ve 12. ay Denver testleri yaglarina uygun olarak degerlendirilmisti. Tiim hastalar ABR

testinden ge¢mislerdi. Ulagilabilen hastalarin son durumlar: Tablo 3’te verilmistir.

Tablo 3. Yenidogan Yogun Bakim Unitesinden Diizletme Operasyonu Sonrasi Taburcu Edilen

Hastalarin Giincel Durumlari

Hasta | Cinsiyet Yas Agirhik (kg) | Boy (cm) Norolojik Solunumsal problem Ek sorun
gelisim
1 Kiz 7yl 22 (25-50 p) | 120 (25-50 | Yagma Astim, tekrarlayan ASYE, | Sol ventrikiil
p) uygun nebulizer tedavi aliyor dilatasyonu, ingiiinal
herni
2 Erkek 16 ay 8,5 (<3p) 80 (25-50 Yasina Yok Fenobarbital kullaniyor
p) uygun
3 6 aylik iken eksitus olmusg
4 Ulagilamadt1
5 Erkek 9 yil 40 (75-90 p) | 135 (50-15 | Yagma Yok Yok
Bay p) uygun
6 Kiz 11 ay 5,5 (<3 p) 67 (<3 p) Yagina Yok GER nedeniyle takipli,
uygun antireflii tedavi aliyor
7 Kiz 12 ay 10,5 (75-90 | 77 (75-90 Yasina Yok Yok
P) p) uygun
8 Kiz 3yl 13 (10-25 p) | 90 (10-25 Yasina Yok Yok
p) uygun
9 Erkek 4yl 9 13,5(<3p) | 95(<3p) Yasina Yok Yok
ay uygun
10 Ulasilamadi
11 Erkek 4yl 8 13 (<3 p) 93 (<3 p) Yagina Tekrarlayan ASYE GER nedeniyle takipli,
ay uygun antireflii tedavi aliyor
12 Kiz 22 ay 10 (10 p) 80 (10 p) Yagina Yok GER nedeniyle takipli,
uygun antireflii tedavi aliyor
13 Kiz 18 ay 10 (10 p) 81 (25-50 Yasina Dort ay nebulizer tedavi Herni rekiirrensine bagli
p) uygun almis ikinci kez ameliyat

ASYE: Alt solunum yolu enfeksiyonu, GER: Gastrodzafagial reflii
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Tartisma

KDH organogenez sirasinda anormal molekiiler sinyalizasyon sonucu ortaya ¢ikan karmasik bir
durumdur, embriyonik hasarin zamanlamasi ve derecesi, defektin ciddiyetini, eslik eden konjenital
anomalilerin tiirlinii ve sayisini belirler (5). Yapilan ¢aligmalarda istatistiksel olarak anlamli olmasa da
erkek cinsiyette sikligin biraz daha fazla oldugu rapor edilmistir (5-8). Bizim ¢aligmamizda da 40 hasta
icerisinde erkek cinsiyet orani1 % 52,5 olarak saptanmustir.

Klinik, embriyolojik hasarin derecesine bagli olarak dogum sonrasi asemptomatik bireylerden,
solunumsal, gastrointestinal semptomlara ve ciddi hemodinamik insitabiliteye kadar degisebilmektedir
(2). Yenidogan yogun bakim alanindaki gelismelere ragmen ozellikle ciddi olgularin mortalite
oranlarinda bir gerileme saglanamamistir. Bunda antenatal tan1 alan olgu sayisinin artmasi ve daha dnce

erken donemde kaybedilen hastalarin artik ameliyat sanslarinin artmasi etkin olmustur (9).

Defektin bulundugu acikliktan abdominal organlar toraks icine gecer ve buna bagli olarak toraks
icindeki organlarda da defektin karsi tarafina dogru yer degistirirler. Ancak bu sekilde gelisen akcigerler
genellikle hipoplazik olarak kalmakta ve pulmoner damarlar da anormal olarak geliserek dogum sonrasi
pulmoner hipertansiyona neden olmaktadir (10). KDH vakalarin ¢ogunda (%60) izole olarak bulunup
siklikla sol posterolateral yerlesimlidir (11). Ancak KDH, Pallister-Killian, Fryns, Ghersoni-Baruch,
WAGR, Denys-Drash, Brachman-De Lange, Donnai-Barrow, Wolf-Hirschhorn sendromlarinin bir
komponenti olarak da goriilebilmektedir (10). Ayrica bir takim kromozomal anomaliler ve de nova
mutasyonlar da KDH etiyolojisinde rol aliyor géziikmektedir (12-15). Beurskens ve ark ise, annenin
retinol diizeyinden bagimsiz olarak, yenidoganlarda diisiik retinol ve retinol baglayici protein

diizeylerinin KDH ile iliskili oldugunu ortaya koymuslardir (16).

Hastalarm yaklagik tigte birinde ek anomalilerle birlikte kompleks KDH’ne rastlanmaktadir. Celayir ve
ark.nin ¢alismasinda bu oran % 36,5 olarak saptanmis ve en sik olarak gastrointestinal anomalilere
rastlandig1 bildirilmistir (9). Bu ¢alismada ikinci siklikla kardiyovaskiiler anomalilere rastlanmustir.
Grizelj ve ark. ise yaptiklari ¢alismada vakalarin %39’unu kompleks KDH olarak saptamiglardir (5).
Gence tarafindan yapilan tez ¢aligmasinda ise major anomali birlikteligi %18,9 olarak bildirilmistir. (17)
Bojani¢ ve ark. ¢alismalarinda 35 hastanin 22 (%57,8) sinde maj6r yada minor bir anomalinin KDH’ ne
eslik ettigini ve en sik anomalinin de kardiyovaskiiler anomali oldugunu bildirmislerdir (18). Bizim
hastalarimizin ise %20 sinde ek anomalilere rastlanmis, en sik olarak kardiyovaskiiler anomaliler
saptanmistir ve kardiyak anomalisi olan tiim hastalarimiz kaybedilmistir. Bunlardan 2 tanesinde fallot
tetralojisi, birinde genis VSD ve birinde de pulmoner ve aortik kapaklarda stenoz, VSD, duktus venozus
yoklugu gibi coklu kardiyak anomaliye rastlannmstir. Ozellikle kardiyak anomaliler mortaliteyi belirgin

olarak artirmaktadir. Calismamizda ek anomalileri olan 8 hastadan 7 tanesi kaybedilmistir.

Calismalarda diisik APGAR skoru kotii prognostik faktor olarak bildirilmistir (19). Gence’nin
caligmasinda 6len KDH hastalarinin APGAR skorlarinin istatistiksel olarak anlamli sekilde yasayan

7
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hastalarinkinden daha diisiik oldugu gosterilmistir (17). Bizim ¢alismamizda da benzer sekilde yasayan
hastalarin 1. ve 5. dakika APGAR skorlar1 anlamli sekilde daha yiiksek saptandi. KDH nin tanisi biiyiik
oranda prenatal olarak konabilmektedir. Ancak kisi ve ekipman faktorleri prenatal tani oranlarinda
(%60-95) farkliliklara neden olabilmektedir (20). Ancak iilkemizde halen takipsiz gebelerin olmasi
prenatal tanis1 olmayan hasta sayisini daha da artirmaktadir. Bojani¢ ve ark ¢aligmalarinda prenatal tanisi
olan hasta oranlarin1 %50 olarak bildirmisler ve prenatal taninin olmamasinin mortalite ile iligkili
olmadigim saptamislardir. (18). Gence ise prenatal tani oraninmi %32,4 olarak bildirmistir (17). Bu

calismada ise hastalarin %77,5 nin antenatal tanis1 mevcut idi.

Fetal manyetik rezonans (MR) goriintiilemesi, prenatal KDH tanili hastalarin tanist ve prognozun 6n
gorlilmesi ile ilgili bilgi saglamasinin yaninda ek anomalilerin varliginin gosterilmesi acgisindan da
onemlidir. Shieh ve ark seri fetal MR takipleri ile KDH hastalarinda gestasyonel yas ile birlikte,
beklenen akciger voliimiiniin giderek azaldigini ve voliimii diisiik olanlarin kétii prognoz ile iliskili
oldugunu bildirmigler, KDH tanili hastalarin fetal MR ile takiplerini Onermislerdir (3). Bizim
hastalarimizdan antenatal tanisi olanlardan ise sadece 3’iine (%9,6) fetal MR ¢ekilmisti. Yapilan MR
incelemelerinde beklenen ve Slciilen akciger voliimleri ile ilgili rakamsal veriler yoktu. KDH’ne eslik
eden kardiyovaskiiler anomaliler yasam sansini azaltan en 6nemli ek malformasyonlar olarak karsimiza
¢ikmaktadir. Bu yilizden bu hastalarin mutlaka fetal ekokardiyografi ile degerlendirilmesi
gerekmektedir. Eslik eden kardiyak anomaliler olarak PDA, VSD, ASD, aort ark hipoplazisi, hipoplastik
sol kalp sendromu bildirilmistir (5,15,18). Bu ¢alismada da KVS anomaliler en sik ve en dliimciil ek
anomali olarak saptanmistir. Iki hastada fallot tetralojisi, bir hastada genis VSD ve bir hastada da coklu

kardiyak anomali saptanmustir.

Pulmoner hipertansiyon bu hastalardaki 6nemli mortalite ve morbidite sebeplerinden oldugu i¢in bu
hastalarin postnatal kardiyak takiplerinin de yakindan izlenmeye devam edilmesi gerekmektedir (5,10).
Pulmoner basinglarin kontrol altina alinmas1 operasyon basarist i¢in de 6nemlidir. Bizim ¢alismamizda
pulmoner hipertansiyon tedavisi hastalarin %55’inde gerekirken, Bojanic ve ark bu orani1 %87 olarak
bildirmislerdir (18). Bizim hastalarimizda bu oranin diisiik olmasinin sebebinin hastalarimizin bir
kismimin ekokardiyografik degerlendirme yapilamadan kaybedilmesine bagli oldugunu diisiiniiyoruz.
KDH tanist alan bebeklerin dogum zamanlar ile ilgili farkli goriisler olmasina karsin, bebeklerin
miimkiin oldugu kadar term olarak dogurtulmalari kabul gérmiistiir. (11,21,22). Bu ¢alismada da taburcu
edilen hastalarin, kaybedilen bebeklere gore dogum haftalarinin istatistiksel olarak anlamli sekilde daha
yiiksek oldugu gosterilmis olup, KDH’li bebeklerin miimkiin oldugu kadar term olarak

dogurtulmalarimin daha basarili sonuglar getirecegini diisiinmekteyiz.

Hastalarin gogunlugu antenatal tan1 almakla beraber, halen prenatal tan1 almamis hastalar dogmaktadir.

Bazi asemptomatik hastalar ilerleyen donemlerden ¢ekilen akciger grafisi ile rastlantisal olarak tani
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alabilmektedir (23). Dogum sonrasi ilk 24 saatte baslayan solunum sikintist bulgulari, ¢okiik karin,
asimetrik toraks goriiniimleri, sol toraksta akciger seslerinin yerine barsak seslerinin duyulmas: gibi
bulgular KDH hernisini diisiindiirmelidir. Sonrasinda ¢ekilen akciger grafisinde nazogastrik sonda
ucunun toraks i¢ine dogru kivrilmasi, barsak anslarinin toraks iginde goriilmesi, kardiyak siliietin karsi
tarafa yer degistirdiginin goriilmesi ile tan1 kolaylikla dogrulanabilmektedir (20). Nadiren baryumlu
pasaj grafisi gerekebilmektedir (9).

Mide herniasyonu KDH hastalarinda kotii prognostik faktorlerdendir (17). Cordier ve ark yaptiklari
caligmalarda mide herniasyonunu 1 den 4 e kadar derecelendirmisler, grade 1 de yasam oranint %97,3
olarak saptarlarken, grade 4 herniasyonu olan hastalarin higbirinin yasamadigini bildirmislerdir (24).
Bizim hastalarimizin % 50 sinde mide herniasyonu saptanmis, herniasyon sikligimin kaybedilen
hastalarda daha yiiksek oldugu (%55,6 vs %38,5) ancak bunun istatistiksel olarak anlamli bir fark
olusturmadig1 goriilmistiir. Ayni1 sekilde karaciger herniyasyonu da kotii prognoz ile iliskilidir (24).
Herniye olan karaciger voliimii arttik¢a da mortalite artmaktadir (25,26). Calismamizdaki hastalarin %
35’inde karaciger herniasyonu saptanmig, herniasyon sikligi kaybedilen hastalarda belirgin olarak

yiiksek oldugu halde (%40,7 vs %23,1) bu fark istatistiksel olarak anlamliliga ulasmamustir.

KDH hastalarmin optimal mekanik ventilasyon modu bilinmemektedir. Snoek ve ark yaptiklar
caligmada konvansiyonel ventilasyon ile yiiksek frekansl ventilasyon modlarint KDH olan hastalarin
baslangi¢ ventilasyon modu olarak karsilagtirmislar, mortalite ve kronik akciger hastalig1 agisindan bir
fark saptamamusglardir (27). Ancak konvansiyonel olarak ventile edilen hastalarda ventilasyon siiresinin
ve ECMO ihtiyacinin daha az oldugunu gostermislerdir. Bizim {initemizde de Oncelikle hastalar
konvansiyonel ventilasyonda stabilize edilmis, yiiksek basing yada oksijen gereksinimi duyanlar HFO
moda alimmuglardir. Hastalarimizin baglangicta hedef oksijen satiirasyonlarma ulagmak icin gereken
FiO; ihtiyaglarina bakildiginda kaybettigimiz hastalarin anlamli sekilde daha yiiksek FiO2 gereksinimi
oldugunu saptadik. Pnémotoraks hipoplazik akcigere sahip bu hastalarda 6nemli bir komplikasyon
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Hastalarimizin takibinde pnomotoraks %12,5 oraninda goriilmiistiir.

Literatiirde ise bu oran benzer sekilde %8-16 olarak bildirilmistir (9,18).

KDH operasyon zamani da kesin olarak bilinmemekle beraber kabul edilen goriis hastanin klinik
stabilizasyonunun saglandiktan sonra opere edilmesidir (20). Bu siire birkag giin ile birkag hafta arasinda
degismektedir (17). Hastalarimiz klinik olarak stabil olduklarinda en erken 2. en ge¢ 9. giin olmak iizere
ortalama 4. gilinlerinde opere edilmislerdi. Yogun bakim ve cerrahi alanindaki gelismelere ragmen KDH
hastalarinin mortalite oranlar1 yiiksek kalmaya devam etmektedir. Ulkemizden yapilan iki galigmada bu
oran %35,1 ve %64,9 olarak verilmistir (9,17). Tek merkezli ¢aligmalarda benzer sekilde oranlar
verilmekte ancak bazi hastalarin operasyon icin gerekli merkezlere transferinin yapilamadan
kaybedilmeleri gibi nedenler de gbz oniine alindiginda, niifus tabanli ¢aligmalar ile mortalite oranlarinin

% 50-70 civarlarinda oldugu bildirilmektedir (17). Colvin ve arkadaslar1 uzun siireli toplum bazli
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caligmalarinda %35 oraninda hastalarin ilgili merkeze nakli gergeklesemeden kaybedildigini
bildirmislerdir (28). Bizim ¢alismamizda ise tiim hastalar icerisinde mortalite oram1 %67,5 olarak
gerceklesir iken, klinik olarak stabilize edilip ameliyat edilen hastalarda ise bu oran %38,1 olarak
gergeklesmistir.  Konjenital Diyafragma Hernisi Calisma Grubu tarafindan 2013 yilinda yayinlanan
makalede KDH hastalarinin prognozunun, defektin biiyiikliigi ve ek anomali varligi ile dogru orantili,

dogum agirlig1 ve haftasi ile ters orantili oldugu bildirilmistir (1).

Pulmoner hipertansiyon, astim, gastrodzafgeal reflii, beslenme problemleri, biiylime ve gelisme
gerilikleri KDH hastalarin uzun donem sorunlari olarak karsimiza ¢ikmaktadir. (15). Leeuwen ve ark
yaptiklari prospektif calismada 12 yas civarinda halen biiyiime geriliginin devam ettigini gostermislerdir
(29). Bu caligmadaki hastalarda kilo alimindaki azalmayi, boy uzamasindaki azalma izlemistir. Bu
ylizden de erken donemden itibaren bu hastalarin beslenme ve kalori alimlar1 yakindan izlenmeli ve
desteklenmelidir. Ozellikle ECMO ihtiyaci olan hastalarda kronik akciger hastalig1 ve ndrolojik gelisim
geriliginin daha sik oldugu bildirilmistir (18). Van Ginderdeuren ve ark, fetoskopik endoluminal trakeal
okliizyon tedavisi uygulanan bebeklerin 1. yil izlem sonuglarini yayinladiklari makalelerinde

gastrointestinal problemlerin solunum problemlerinden daha sik olarak gozlendigini bildirmislerdir (4).

Bu calismada ise bir hasta ndbet gecirdigi icin fenobarbital tedavisi ile taburcu edilmistir. Iki hasta
pulmoner hipertansiyon i¢in oral sildenafil tedavisi ile taburcu edilirken, iki hasta da kronik akciger
hastali§i nedeniyle nebulize budenosid ve salbutamol tedavilerine evde devam etmistir. Ancak
hastalarin uzun doénem noérolojik gelisim ve fiziksel biiylime acisindan takipleri yapilamamistir.
Hastalarin en son ulagilarak telefon ile degerlendirilen durumlar1 Tablo 3’te gdsterilmistir. Hastalardan
bir tanesi ilk 6 ay igerisinde 0lmiistii. Diger 12 hastadan 4 (%33) tanesinin agirliklarmin 3. persentilin
altinda, bunlardan 3 tanesinin boyunun da 3. persentilin altinda oldugunu saptadik. Norolojik
gelisimlerinin yasitlar1 ile uyumlu oldugu ve ilkokula giden 2 hastanin okul basarilarinin da iyi
olduklarin1 6grendik. Bir hasta astim tanisi, 3 hasta da gastro6zafageal reflii nedeniyle takip

edilmekteydi.
Cahsmanmn kisithhklari

Hastalarm herni biiyiikliikleri intraoperatif olarak, Konjenital Diyafragma Hernisi Calisma Grubu’nun

onerdigi siniflamaya gore degerlendirilememistir.
Sonug¢

KDH, gelisen yogun bakim ve tedavi imkanlarina ragmen halen ciddi mortalite ve morbiditeye sahiptir.
Bu c¢alismada da literatiir ile uyumlu olarak prematiire dogumun, diisiik APGAR skorlarinin, karaciger,
mide herniasyonunun kétii prognoz ile iliskili oldugu gdsterilmistir. Ozellikle hastalarin prenatal olarak
tam1 alip uygun merkezlere intrauterin transferinin basarili miidahale sanslarim artiracagini

diistinmekteyiz.
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