Ist. Tip Fak. Mecmuasi 66:3, 2003

COCUKLARDA DOGUMSAL DIYAFRAGMA
BOZUKLUKLARI: 15 YILLIK DENEYIM
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OZET

Dogumsal diyafragma bozuklugu nedeniyle ameliyal edilen hastalann Szelliklerinin ve tedavi so-
nugiarinin deferlendirilmesi.

1987- 2002 yillan arasinda hastancmizde tan konarak ameliyat edilen 76 olgunun kayitlan geriye
déniik olarak incelendi.

Olgularin 52'si (%68} Bochdalek fing1, 151 (%20) diyafragma evantrasyonu ve 9'u (%12) Mor-
gagni fing1 nedeniyle ameliyat edildi. Tam tiim olgularda akciger filimi ile kondu, baryumlu mi-
de-barsak grafileri ve/veya ultrasonografi ife de dogrulandi. On ii¢ olguda eslik eden difer organ-
sistem bozukiuklar vardi. Olgulann izlem siiresi 9 ay - 15 yif arasinda defigiyordu.

Bagvuru yaglarn § saat- 6 yas arasinda degisen Bochdalek finkh olgularin 32'si erkek, 20's1 kazds,
fink 48 olguda sol, 4 olguda sag tarafta idi. Kirksckizinde primer, 4'linde emilebilir ag (Vicryl
mesh) ile onarm yapiian bu olgularm timii ilk 24 saat iginde belirti vermis olan L1I'i {(%21) kaybe-
dildi, 2'si nitks nedeaiyle yeniden ameliyat ediidi.

Yag ortalamasi 1.1 y1l olan diyafragma evantrasyonu otgulanmn 111 erkek, 4'ii kizdi, evantrasyon
13 olguda sag, 2 olguda sol tarafta idi. Ofgularn timiinde diyafragma plikasyonu yapildi ve iz-
lemde soranla karsilagiimads

Yag ortalamas1 1.6 yil olan Morgagni fitg: olgularmin 7'si erkek, 2'si kiz olup, fittk 6 olguda iki
taraft1, 2 olguda solda, 1 olguda ise sagda idi. Timinde primer onanm yapilan olgulardan biri
(%1 I} kaybedildi, birinde ise niiks fitlk nedeniyle yeniden ameliyat gerekti.

Dofumsal diyafragma bozukiuklarmda tans ve tedavi ydntemleri hemen hemen standart hale gel-
migtir. Ancak tiim tekneolojik geligmelere karsen zellikie Bochdalek fitiklarmda $Hin orans halen
yiiksektir,

Anahitar kelimeler: Dofumsal diyafragma fitiklari, evantrasyon, prenatal ulfrasonografi

SUMMARY

Congenital diaphragm anomalies in children: 15 year's experience. For the purpose of evaluating
the characieristics of patients whom had an operation due to congenital diaphragm anomaly and
asscssment of the results of the treatment received, records of 76 cases that had a surgical operati-
on after being diagnosed at our hospital between 1987-2002, are retrospectively studied.

Surgical operations were performed on patients due to Bochdalek hernia in 52 cases (68%), event-
ration of the diaphragm in 15 cases {20%), and Morgagni hernia in 9 cases (12%). All cases were
diagnosed by chest rontgenogram, and were confirmed by gastrointestinal series and/or by the ult-
rasonographic examination.

There were associated several anomalies in 13 cases. The cascs of Bochdalek hernia that ages of
applied persons vary between § hours and 6 years werc 32 in mate and 20 in female, 48 in the left
side and 4 in the right side. 11{21%) of those cases that became semptomatic in the first day of li-
“fe died, the other 2 had surgical operations again due to recurrent hernia, The eveniration of the
diaphragm cases of 1,1 years age average were 11 in maie and 4 in female and the eventrations
were right sided in 13 cases and left sided in 2 cases. For all of cases, diaphragm plications were
done and any problem: was observed. Cases of Morgagni bernia of 1,6 years age average were 7 in
male, 2 in female and the protrusions were bilateral in 6 cases, left sided in 2 cases and right sided
in another case. One (11%) of the cases that a primary repair was performed in all, died and the
other needed a surgical operation again due to recurrence.

As a conclusion, the methods of diagnosis and treatment were almost standardized in the congeni-
tal diaphragm anomalies. However, in spite of technological improvements, the mortality rate is
presently high in especially Bochdalek hernias.
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GIRIS

Ik kez 1848'de tansimlanan dogumsal diyaf-
ragma bozukluklan yenidogan ddneminde
yalmiz solunum sikintisina neden olurken,
daha ileri yaslarda sik tekrarlayan Oksiiriik,
hirilti ya da kusma gibi yakinmalarla ortaya
cikabilir. Son yillarda giderek geligen tani ve
tedavi yontemlerine karsin en sik goriilen
Bochdalek tipi bagta olmak iizere dogumsal
diyafragma bozukluklarinda 6ltim oran yiik-
sektir (9.

MATERYAL ve METOD

Cahismarmzda 1987- 2002 arasinda SSK Ba-
kirkdy Dogumevi ve Cocuk Hastalhiklar
Egitim Hastanesinde dogumsal diyafragma
bozuklugu nedeniyle cerrahi tedavi gbren 76
olgunun kayitlarn yas, cins, bagvuru yakin-
malari, tam yontemleri, eglik eden bozuk-
luklar, ameliyat bulgular1 ve tedavi sonuglarn
agisindan geriye doniik olarak deferlendi-
rildi.

BULGULAR

Olgularm 6zellikleri Tablo 1, bagvuru yakin-
malan Tablo 2'de gosterildi. Tani tiim olgu-
larda akciper grafisi fle konmusg, gec¢ bagvu-
ran Bochdalek fitikli olgularin tiimiinde bar-
yumlu mide- barsak grafisiyle dogrulanmis-
tir. Hastanemizde radyoskopi olanag: bulun-
madigindan diyafragma evantrasyonlu olgu-
larda tam ultrasonografi ile dogrulanmugtir.
Diyafragma evantrasyonlu olgularimizin hig
birinde ek bozukluk saptanmazken, Bochda-
lek ve Morgagni fitikli toplam 61 olgunun
13%inde (%21) ¢esitli ek bozukluklar saptan-
mistir (Tablo 3).

Bochdalek fitikh olgularin, ilk 24 saat icinde
belirti veren 37'si 8 saat- 4 giin arasinda ol-
mak tizere ameliyat edilerck; 48'inde primer
onarim yapilmig, 4'inde diyafragmadaki
aciklik emilebilir ag (Vicryl mesh) ile kapa-
titabilmistir. Ug olguda karin kesisi yalniz

cilt ile ventral fitik birakilarak kapatilmustir.
Olgulardan birinde gogiis icinde Szofagus -
mide bilegkesinde delinme saptanarak ona-
rilmug, bir olguda ise gogiis icine siki yapisik
bulunan Meckel divertikiili kama geklinde
¢ikarilmistir. Ameliyatta olgulardan 15'inde
fitik kesesi saptanmus; fittk icerifi tiim olgu-
farda bulunan ince ve kalin bagrsaga ck ola-
rak 16 olguda mide, 15 olguda dalak, 10 ol-
guda ise karaciger sol lobu olarak belirlen-
migtir.

Diyafragma evantrasyonlu olgularin 2'sinde
gdgiis yoluyla olmak iizere diyafragma pli-
kasyonu, Morgagni hernili olgularin da tii-
miine primer onarim yapilmagtir,

Bochdalek fitikli olgularmn tiimii ilk 24 saat
icinde belirti veren 37 olguluk gruptan ol-
mak iizere; 10'n solunum yetersizligi, biri
amelivat sonrasi nekrotizan enterokolite
bagli bagirsak delinmesi ardindan geligen
sepsis nedeniyle olmak iizere 111 (%21),
Morgagni fitikli olgularin ise biri (%11) as-
pirasyon pnomonisi ile kaybedilmigtir.

Yagayan 64 olguda izlem siirest 9 ay- 15 yil
arasinda degigsmekte olup; 2 Bochdalek, 1
Morgagni fitikli olgu niiks nedeniyle 2. kez
ameliyat edilmigtir. Ayrica Bochdalek fitiklh
olgulardan birinde yapisikhia bagl bagirsak
tikanmasi nedeniyle ameliyat sonrasi 6. ayda
bridektomi, 2' sinde vezikoiireteral refli ne-
deniyle ameliyat sonrasy 3. ve 5. yillarda sis-
toskopik enjeksiyon ve birinde de ameliyat
sonrast 2. yilda gastrodzofageal reflii nede-
niyle fundoplikasyon gerekmistir.

TARTISMA

Dogumsal diyafragma fitg (DDF) ilk kez
1848'de Vincent Alexander Bochdalek tara-
findan tanymlannug, yenidoZanda itk bagarih
onarimi ise 1946'da Gross yapmugtir (7:10),
Diyafragmanin merkezi tendon denen orta
boliimii transvers bélmeden, periferik kas
boliimii ise arka-yan ploroperitoneal zarlar-
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dan olusur. Bu iki yap: normalde uterus igi
8. haftada birlesir. Bu birlesme olmazsa o ta-
raf diyafragmasmun arka-yaninda bir agiklik
olugur ki bu duruma arka-yan diyafragma fi-
181 ya da Bochdalek fitigi denir (19, Boch-
dalek fitit 1/2200-1/3000 siklikta, kiz ve er-
keklerde esit oranda bildirilmektedir; spora-
dik olmasi kuraldir, ancak ailesel olgular da
vardir 410},

Morgagni fiifinda neden bilinmemekle hir-
likte aym ailede birden fazla kiside ya da
ikizlerde goriilmesi herediter bir bozukluk
oldugunu diistindiirmektedir . Birinci dere-
ce akrabalarda goriilme riski %2'dir. ¥ Seri-
mizde tiim diyafragma bozukluklart erkek-
lerde daha sik goriilmektedic (Tablo 1).

DDF'sinde agiklik ofgularin %80inde sol,
%20'sinde sag taraftadir. Iki tarafli olgular
nadirdir @410 Serimizde Bochdalek fitikli
48 olguda agiklik solda, 4 olguda sagdayds.

Diyafragma evantrasyonu sinir yaralanmasi
nedeniyle olusabildigi gibi, diyafragmanin
merkezi tendonu ya da kasmnm geligimindeki
dogumsal bozukluktan kaynaklanabilir (!,
Genellikle sol tarafi etkilemekle birfikte iki
tarafh olgular da bildirilmigtir. Serimizde di-
yafragma evantrasyonlar: 13 olguda sag, 2
olguda sol taraftaydi.

Morgagni fitigi embriyolojik olarak dofum-
sal gelisimsel bir bozukluk ya da diyaf-
ragmanin sternal ve kostal yapisma bélim-
leri arasinda olusan bir agikliktir, orta ¢izgi-

Tablo 1. Olgulann &zellikleri

nin bir tarafinda ya da iki tarafli olabilir. Sag
tarafta sol tarafa oranla 5 kat daha sik go-
riiliir 1. Morgagni fitid1 olgularimizin 6'sin-
da iki tarafil, 2'sinde solda, 1'inde ise sa$ ta-
raftaydi.

Dogumdan sonra solunum yetersizligi bul-
gulan, ¢6kiik karin, kalp seslerinin sagda
ahinmasi, fitik tarafinda solunum seslerinin
almamamasi gibi muayene bulgulan diyaf-
ragma [igm digiindiirmelidir. Agir akciger
hipoplazisi, karin organlarimn gogiste bu-
lunmasi, solunum zorlugu nedeniyle agm
miktarda yutulan havanin mide ve barsakla-
rin hacmini arttirmasi gibi nedenlerle DDF'H
bebeklerde dogumdan hemen sonra solunum
zorlugu gelisir. Akeifer hipoplazisi ve asi-
doza bagh pulmoner vazokonstriksiyon pul-
moner hipertansiyona neden olur. DDF'li be-
beklerin %651 dogumdan hemen sonra kay-
bedilirken, %35- 25'i tam1 konmadan aylar,
hatta yiflar boyunca belirtisiz kalabilir. Bu
grup hastalar sik tekrarlayan ait solunum yo-
lu infeksiyonu, mide veya barsaklarm sikis-
masiyla olugan barsak tikanmasi gibi semp-
tomiar ile karginiza ¢ikabilir 419, Olgulart-
mizin 38'1 solunum sikintisi, 29'u solunum
sistemine ait bulgularta, 7'si bulanti- kusma,
2'si ise igtahsizlikla ortaya cikmustir. Tekrar-
layan mide-bagirsak ya da solunum sorunia-
ri olan hastalann akcifer grafilerinde siiphe
varsa ge¢ DDF akla getirilmelidir, Tandan
siipheleniliyorsa nazogastrik sonda takslarak
opak maddeli grafiler ¢cekilmelidir (13.14.15),

Ozellik n Erkek Kiz Bagvury yagt Sag Sol Tki

Bozukluk tarafls

Bochdalek fitig1 52 32 20 8 saat- 6 yil 4 48 -
(%61) (%39) (ort:0.3 yal) (%8) (9%92)

Diyafragma 15 11 4 40 giin-3.5 yil 13 2 -

evantrasyonu (%73 (%27} {ort:1.1 yil} (%87) (%13)

Morgagni fittgi 9 7 2 6 ay-8 yil 1 2 6

(%78) (%22)

(ort:1.6 yil) (%11) (%622) (%67)




Tablo 2. Olgutarin bagvuru yakinmalar:

Karabiyik N
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Yakinma Solunum Stk akciffer Kusma Istahsizlik
Bozukluk sikintist infeksiyonu

Bochdalek fitegn 37{%71) 15 (%29 - -

{n:52)

Diyafragma 1 (%7) 10 (%67) 4 (%26) -
evantrasyonu (n: 15)

Morgagni fitif1 - 4 (%44) 3 (%33) 2 (%23}
(0:9)

Tablo 3. Eslik eden dogumsal bozukluklar

Bozukluk n
Kromozonm bozuklugn 3
Dogumsal kalp hastalij 3
Anal afrezi 1
Kunduraci gogsii 1
Omfalosel 1
Urogenital siniis 1
Hipospadias I
Kasik fitif1 1
Inmemis testis 1

Tan: genellikle akciger grafisi ile konur, Se-
rimizde tiim Bochdalek olgularina akciger
grafisi ile tan1 konmus, baryumlu pasaj gra-
fisi ile dogrulanmigtir. Diyafragma evantras-
yonu tamst radyoskopi olana@ bulunmadi-
gindan ultrasonografiyle kesinlegtirilmistir.
Akciger ve pasaj grafileri disinda bilgisayar-
1 tomografi (BT) de diyafragma hernisi tam-
sinin dofrulanmasida kullanilabilecek bir
diger yéntemdir 10, Ozel merkezlerde ka-
rin ya da gbgiiste kitle digtiniilerek BT ge-
kildikten sonra hastanemize basvuran 3
Bochdalek fut1g1, 2 Morgagni fitig1 ve 5 di-
yafragma evantrasyonu olgusunda BT'lerin
kesin ifadeli olmayan raporlarinin taniya
katkida bulunmamas: dikkat ¢ekicidir,

Giinlimiizde dogum Oncesi ultrasonografiler-
de 15. gestasyon haftas: kadar erken donem-

de DDF tamis1 kolaylikla konabilmekie-
dir.Ancak elli iki olgumuzun yalnmiz 7'sinde
(%13) dogum oncesi uktrasonografi ile tam
konmusg olmasi iilkemizin bu alanda heniiz
yeterli diizeye gelmedifinin bir gostergesi
olarak yorumlanabilir. Erken gestasyonel
haftalarda gogiiste genis mide, akciger/g6-
glis oranmn ve akciger- bag oraninin diigiik
olmas ile polihidramnios varligi riskli-be-
beklerin belirlenmesine yardimci olur. Ayri-
ca fitik tarafinda diyafragma simularinm go-
riilmemesi, akciger havalanmasi yerine ba-
girsak gazlanmun goriilmesi ve mediastenin
kars1 tarafa kaymas: diyafragma fingim dii-
siindiiriir. Ozellikle polihidramnios varkigi
%72-89 oraminda mortalite ile birliktelik
gosterir, Agir ek anomali yoksa dogum son-
rasi erken dénemde cerrahi girisimin yapila-
bilmesi igin annenin ilgili merkeze nakledil-
mest Snerilmektedir (10, Yogunbakim iinite-
mizin bulunmadig1 dénemde, serimize alm-
mayan 5 olgunun anne karminda ilgili mer-
kezlere sevk edilmesine karsin kaybedilmesi
anne naklinin de mortalitede ¢ok Snem tagi-
madifim diigiindirmektedir. Bir ¢alismada
dogum oncesi tant ve 6nemt ek bozuklukla-
rin mortaliteyi en gok etkileyen etkenler ol-
dugu bildirilmigtir 9. Howe ve ark, dogum
oncesi erken donemde tani, fitik igerigi ya
da polihidramnios varliginin kotii prognozu
isaret etmediZini; ailelerin dogum 6ncesi ta-
ni konmus olgu serilerinden elde edilen bil-
giler 151Zinda aydmlatiimas: gerektigini bil-

dirmektedir ({19, Bir baska seride DDF'de

157




158

Cocuklarda Dogumsal Diyafragma Bozuklukiar:: 15 Yihk Deneyim

dogum oncesi tami oranmin %59 oldugu ve
tanilarmn yaridan fazlasmin 24. haftadan son-
ra kondugu bildirilmektedir (18).

Diyafragma bozukluklarma eslik eden do-
gumsal bozukluklarin baginda noral tip de-
fektleri, VSD, damar halkas1 ve aort koartas-
yonu gibi dogumsal kalp hastaliklan gel-
mektedir. Ozofageal atrezi, omfalosel ve ya-
1k damak gibi orta ¢izgi defektleri de gorii-
lebilir “10,18), Morgagni fitiklar: da siklikla
Down sendromu ve VSD bagta olmak iizere
dogumsal kalp hastaliklari, malrotasyon, in-
memis testis, piycloiireteral darlik ve diyaf-
ragmada gevseklik gibi bozukluklarla birlik-
telik gosterir ¢h12.17), Literatiirde 18 Down
sendromunda Morgagni fitif1 bildirilmis
olup, serimizde de 2 Morgagni fittkly has-
tada Down sendromu vardi U9, Ayrica
diyafragma evantrasyonu olan olgularda ek
dogumsal Dbozukluga rastlanmazken,
Bochdalek ve Morgagni fitikli olgulann
13linde ek bozukluklar saptanmistir; ti¢ of-
guda kromozom bozuklugu, 3 olguda do-
gumsal kalp hastalift, l'er olguda da anal at-
rezi, kunduraci gégsi, omfalosel, irogenital
siniis, inmemisg testis, hipospadias ve kasik
fiagr vardt,

Tedavi, Bochdalek ve Morgagni fitiklarinda
primer onarimdir 9. Serimizde Bochdalek
fiuklt olgulanin, 48'inde primer oparnm ya-
pilims, 4'tinde diyafragmadaki aciklik emile-
bilir ag (Vicryl mesh) ile kapatilabilmistir.
Diyafragma evantrasyonlu olgularin 2'sinde
gogiis, digerlerinde karin yoluyla olmak lize-
re diyafragma plikasyonu, Morgagni finkl
olgularin da tiimiinde primer onarnm yapil-
mugtir,

Bochdalek fitiklarmin %15'inde, Morgagni
fizklarinun tiimiinde fitik kesesi bulunur. Fi-
tik sol tarafta ise mide, ince bagirsaklar, ka-
lin bagirsak, dalak ve karaciger sol lobu go-
Fiise gecebilir. Sag taraf fitiklarinda ise sik-
likla karaciger ve ince bagirsaklar gdgiise ¢1-
kar (10.15) Serimizde 15 olguda fitik kesesi

saptanmig olup tiim olgularda ince ve kalin
bagirsaga ¢k olarak 15 clguda mide, 15 ol-
guda dalak, 10 olguda da karaciger sol lobu
fitiklagmigti.

Dogumsal diyafragma fitiklarmda ameliyat-
tan somra ortaya ¢ikan komplikasyonlarin
basinda niiks gelmektedir. Ozellikle biiyiik
agikliklarin ag ile onarimi niiks olasithifing
azaltrr 319, Hajer ve ark. calismasinda bii-
yiik, yama ile onarilan ya da sag taraftaki de-
fektlerin niiks fitik igin risk faktérii oldugu,
ilk ameliyatta fitik kesesine dikkat edilmesi-
nin niiks riskini azalttif1 bildirilmektedir ®,
Serimizde yasayan 64 olguda izlem siiresi 9
ay- 15 yil arasmda degismekte olup; 2 Boch-
dalek, 1 Morgagni fitikli ofgu niiks nede-
niyle ikinci kez ameliyat edilmigtir. DDIF
onarimi sonrast sik goriilen bir komplikas-
yon da gastrodzofageal refliidiir®). Serimiz-
de Bochdalek finkh olgulardan birinde yapi-
siklifa baglt bagirsak tikanmasi nedeniyle
ameliyat sonras1 6. ayda bridektomi, 2 sinde
vezikoiireteral reflii nedeniyle ameliyat son-
ras1 3. ve 5. yillarda sistoskopik enjeksiyon
ve birinde de ameliyat sonras: 2. yilda gast-
rodzofageal reflii nedeniyle fundoplikasyon
gerekmistir.

Giiniimiizde diyafragma fitiklaninda ECMO
ve likit ventitasyon gibi yeni tedavi modelle-
riyle yasam oraninm arttiritlmasina ¢aligil-
maktadir. Morgagni fitiklaninda ve evantras-
yonlarda agir kardiyopulmoner komplikas-
yonlar olmadigindan prognoz ¢ok daha iyi-
dir (10), Serimizde Bochdalek fitikli olgularin
10'u solunumn yetersizligi, biri ameliyat son-
rast nekrotizan enterokolite baglh bagmrsak
delinmesi ardindan gelisen sepsis nedeniyle
olmak iizere 11'1 (%21), Morgagni fitiklt ol-
gulann ise biri (%11) aspirasyon pnémonisi
ile kaybedilmigitr.

Sonug olarak bagta Bochdalek fitifr olmak
tizere, dogumsal diyafragma bozukluklarin-
da dogum oncesi tan1 ve gelismis tedavi ola-
naklarma kargin 6liim oram hala yiiksektir.
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