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OZET
AUTF Cocuk Cerrahisi klinigine, 1985-1995
yillari arasinda, belirtilerin 6 saat icinde ortaya
ciktigi sekiz konjenital diafragma hernili hasta ge-
riye déntik olarak incelenmistir. Olgularin biri di-
- sina hepsi kizdi. “Bir hastada prenatal tani kon-
mustur. Ug hastada prematiirelik ve intrauterin ge-
lisme geriligi saptanmustir. Ortalaina agirlik 2980
gramdir. Dért hastada sag, dort hastada ise sol di-
afragmatik herni belirlenmistir. Hastalar, pH ve
kan gazlari, erken ve ge¢ dénem akciger perfiiz-
yon sintirafileri yoniinden degerlendirilmigtir. Pre-
operatif pH<7, PaCO2>90 mmHg, Pa02<45
mmHg olan dért hastadan ikisi kaybedilmigtir. Al-
tr hasta yagatilmigtir. Bir hastada niiks, bir hastada
brid ileusu ve iki hastada gastroozofageal reflii go-
riilmdgtdr.
Anahtar Kelimeler: Konjenital Diafragma
Hernisi, Yenidogan, Cerrahi Zamanlama.

SUMMARY

Congenital Diaphragmatic Hernia in the
Neonates

Eight neonates with congenital diaphragmat-
ic hernia of whom the presenting symptoms
appeared in the first six hours have been retro-
spectively evaluated. The diaphragmatic hernia
who presenting symptoms appeared later are
excluded. All the neonates, except one were
female. Three neonates were premature with
intrauterine growth retardation. Mean birth
weight was 2980 grams. Sides of diaphragmatic
defects were equally distrubuted. Babies were
evaluated according to blood pH and gasses,
early and late pulmonary perfusion scintigraphies,
associated malformations, early and late results.
Two of the four patients with preoperative Ph<7
PaCO2>90mHg, and Pa02<45 mmHg have
expired.Six patients were alive and have been fol-
lowed 1-7 years. One diaphragmatic hernia
recurred. In one patients adhesive intestinal
obstrutcion and in two patients symtomatic gas-
troesophageal reflux has been developed.
Presented cases has been compared with the cur-
rent literatures. :

Key words: Congenital Diaphragmatic
Hernia, Neonates, Timing of Surgery.

Konjenital diafragma hernisi (KDH) ilk defa
1679’da Vincent Alexander Bochdalek tarafindan
tanimlanmigtir. ilk basarili onarim, yetiskinde
1901’'de Aue, cocuklarda 1928’de Betman ve Hess
tarafindan yapilmugtir (10).

KDH patogenezinde, fetal gelisimin 8-10. hafta-
sinda, pleuroperitoneal kanalin kapanmamasina
bagh, karin ici organlarinin toraks bosluguna herni-
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asyonu ile basiya bagli akciger hipoplazisine yol ag-
tig belirtilmistir(11). Kluth ve Tenbrinck (11.22) nit-

~rofen ile olugturduklar deneysel KDH rat modelle-

rinde diafragmatik defektin embrionzal yasamin gok
erken doneminde gelistigi ve akciger gelisimini en-
gelleyen primer organin karaciger oldugunu goster-
miglerdir. Ancak nitrofen ile olusturulan KDH’lerin
cogunlugu sagda meydana gelmistir. Buna karsin iri-
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tani’nin (24) olusturdugu deneysel hayvan modelin-
de, ortak embrionik prekiirsordeki-gelisim bozuklu-
gundan dolay: diafragmadaki defekte, primer akci-
ger hipoplazisinin neden oldugunu belirtilmistir.

KDH,dogumlarin- 1/2000-1/5000’inde goralr.
Dogmalik anomalilerin % 8'ini olusturur. Erkek be-
beklerde kizlara gore iki kat fazla gorilir (6).
KDH’de mortalite akciger hipoplazisi ve pulmoner
hipertansiyona bagh olarak gelismektedir (7.9). Ula-
sim ve canlandirma olanaklarinin artmasiyla giini-
miizde, gecmiste cerrahiye ulagsmadan kaybedilen
bebekler yasatilabilmektedir (7.8).

Bu calismada klinigimize postnatal 24 saat igin-
de KDH’nin tiim belirtileriyle getirilen sekiz bebek
geriye doniik olarak incelenip elde edilen sonuclar
vayinlarla degerlendirilerek sunulmustur.

MATERYAL VE METOD

1985 - 1995 tarihleri arasinda Ankara Univer-
sitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal
kliniginde biri disinda ameliyat edilen toplam sekiz
konjenital diafragma herni (KDH) hastasi geriye
doniik olarak incelendi. incelenen parametreler, ge-
belik yasi, dogum agirligi, dogumda apgar skoru,
klinik belirtiler ve bulgular, kan gazlari, goriilen
yandas anomaliler ve komplikasyonlardan olusmak-
tadir.

Sekil 1: Sag KDH’sinde PA akciger grafisi, Sag toraks boslugun-
da barsak gazlari goriilmektedir.

BULGULAR

Bir hastada USG ile polihidroamnios tespit edi-
lerek prenatal tani konmustur. Hastalarin gestasyon
yasi, birinde 35 hafta, ikisinde miadinda idi. Hasta-
larin 1.-5. dakikadaki Apgar degerlendirmeleri 5-8;
5-7; 7-9, ikisinde kardiopulmoner arest seklindeydi.
Tim hastalarda solunum sikintisi semptomlari ilk 6
saat icerisinde belirmistir. Tani, dispne, takipne, si-
yanoz, diafragma hernisinin oldugu tarafta solunum
seslerinin olmamasi, buna karsin barsak seslerinin
alinmasi, herni tarafinda gogus on arka ¢apinda ar-
tis ve karnin ¢okik olmasiyla konmustur. Tiim has-
talarda gogus filminde toraks boslugunda tipik bar-
sak gazlan gorulmustar (Sekil 1).

Bir hastada kontrast kolon grafisi ¢ekilmistir (Se-
kil 2). Yedi hasta kiz, bir hasta erkekti. Dort hastada
sol, dort hastada sag, diafragmatik herni belirlenmis-
tir. Dogum agirhklari 2660 g ile 3500 g arasinda ol-
mak tzere ortalama 2980 g bulunmustur.

Tanidan sonra solunum vyetersizligi olan hasta-
lara endotrakeal entiibasyonu takiben mekanik solu-
num destegi yapilmistir. Bes hasta preoperatif, bir
hasta postoperatif mekanik ventilasyona alinmisken,
iki hasta da mekanik ventilasyon gerekmemistir. So-
lunum sayisi ve basinci ile inspirasyon ve ekspiras-
yon orani ayarlanarak kan gazlari dizeltilmeye cali-
silmistir. Metabolik asidoz bikarbonat tedavisiyle
dizeltilmistir. Midenin dekompresyonu icin nazo-
gastrik sonda takilmistir.

Sekil 2: Sag KDH'sinde kontrast kolon grafisi. Sag toraks bog
gunda kolon gorilmektedir.
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Bir hastanin genel durumunun bozulmasiyla
ameliyata alinamadan ex olmustur. Diger yedi has-
ta 6-12 saat icerisinde destek tedavisini takiben
ameliyata alinmistir. iki hastada sol subkostal, bes
hastada sol veya sag bobek st transvers kesiyle ka-
rina girilmistir. Diafragmadaki defektlerin uzunlugu
4 ile 10 cm arasi, ortalama alti cm idi. Toraks iceri-
sinde yer alan organlar, timiinde karacigerin sag ya
da sol lobu, ince ve kalin barsaklar, ikisinde mide ve
dalak bulunmustur. _

Tum hastalarda diafragmadaki defekt primer
olarak kapatilmistir. Tim hastalar kapali su alti dre-
najina baglanmistir. Hastalarin hepsinde malrotas-
yona, birinde Meckel divertikiiliine ve midgut.vol-
vulusuna (270°C) rastlanmustir.

Bir hasta ameliyata alinamadan, bir hasta ame-
liyattan sonra kaybedilirken, alti hasta yasatilmistir
(% 75). pH<7.0, Pa 02<50 mmHg, Pa-
CO2>60mmHg, AaDO2>500mmHg (Fi02 1.0) ol-
masi kot prognostik degerlerdir. Su tanima uyan
dort hastadan ikisi yasatilabilmistir (Sekil 1).

Karin kesileri goz ontine alindiginda karin bos-
lugunun kiiciik olmasi ve herniasyonun diizeltilme-
sinden sonra karin igi basincinin artmasi nedeniyle,
U¢ hastada sadece cilt kapatilarak ventral herni
olusturulmustur.

Bir hastada niiks nedeniyle diafragma plikasyo-
nu, bir hastada brid ileus nedeniyle bridektomi ile
ileal rezeksiyon + anastamoz ve gastrojejunostomi
yapilmigtir. Halen 2. ve 3. ayinda olan iki hastayla
birlikte ilk 6 ay icerisindeki kontrollerinde sempto-
matik gastroozofageal refli iki hastada goriilmustiir.

Uc hastanin ameliyat sonrasi yapilan kontrol
perfiizyon sintigrafilerinde herni tarafinda % 31-34,
kars! tarafta % 66-69 oraninda akcigerlerin kanlan-

digi -goriilmustir (Sekil 6). Gec donemde yapilan

calismalarda ise bu oranin % 40-60 seklinde yavas
bir -gelisme -osterdigi gorilmektedir.

TARTISMA

Fetal USG ve ekokardiografi ile yapilan prenatal
tani calismalarinda 25. haftadan kiigiik gestasyon
yasl, polihidroamnios, fetal kalbin yer degisikligiyle
birlikte intratorasik yerlesimli karaciger ve midenin
goriilmesi yiitksek mortaliteyle (% 74-82) iliskili bu-
lunmustur . Yayinlarda polihidroamnios, yiiksek
mortalite ile iliskili bildirilmesine karsin, olgulari-
mizda prenatal USG ile polihidroaminios tespit edi-
len bir hasta yasatilmistir. Kaybedilen bir hasta ise
ikiz esi oldugundan polihidroamnios degerlendirile-

memistir. intratorasik yerlesimli karaciger bebekle-
rin hepsinde, mide ikisinde oldugu halde mortalite-
miz %25 oranindadir. ikinci trimesterde yapilacak
tanisal g¢alismalar, intrauterin cerrahi ya da uygun
kosullarin hazirlanmasi agisindan yararhdir (21). Ya-

“yinlarda KDH’lerinde lokalizasyon dagilimi % 80-

85 sol yerlesimli olarak bildirilirken (10), olgulari-
mizda KDH’lerinin % 50’si sol yerlegimli bulunmus-
tur. Bu fark, serimizdeki olgu sayismin az olmasina
baglanmistir.

lowa Birth Defects Registry’nin  bildirisinde
KDH birlikte goriilen dogmalik anomali sikhgi % 28
olarak belirtilirken, bazi yayinlarda bu siklik % 40-
57 arasinda degismektedir (10). Mortalitelerin birco-
gu bu defektlere de baglidir ve ek anomalili hastala-
rin sadece % 5.5’i yasayabilmektedir (10). Bu de-
fektler siklikla anensefali, myelomeningosel, hidro-
sefali, VSD, vaskiiler ring, art koarktasyonu, trizomi-
ler, 6zofagus atrezisi omfalosel, yarik damak gbi
anomalilerdir (10). _

KDH'de arteriyel kan gazlari ve ventilasyon pa-
rametrelerine bakilarak yasam sansi degerlendiril-
meye calisilmistir. pH<7.0O, PaO2<50mmHg, Pa-
C0O2>60 mmHg, AaDO2>500mmHg (Fi02 1.0) ol-
masi kot prognostik degerlerdir. Bohn ve arkadas-
lan, PaCO2'yi ventilasyon parametreleriyle birlikte
degerlendirmiglerdir. Segilen ventilasyon parametre-
leri, ortalama hava yolu basinci ve solunum sayisi-
dir . Ventilasyon indeksi (VI), bu degerlerin carpi-

-~ mindan olusur. Preduktal preoperatif PaCO2 veya

postoperatif 2.saatte PaCO2<40 mmHg ve VI<1000
mmHg. Dakika'da yasam sansi % 86-100 iken, Pa-
CO2>40 mmH- ve VI>1000 mmHg Dakika’da mor-
talite % 100 olarak bulunmustur (2.3).

Yapilan diger calismatarda Bohn kriterlerinin
yasatimi degerlendirmede yeterli, ancak konvansi-
yonel tedaviye yanit vermeyen infantda ECMO
(Ekstra korporal membran oksijenizasyonu) ve
HFOV (Yiksek frekansli O2 basinci ile ventilasyon)
adaylarini belirlemede yetersiz kaldigini belirtmis-
lerdir (10.18).

Bazi arastirmalar, ilk 24 saatte postduktal
Pa02’yi degerlendirerek pulmoner perfiizyonun de-
recesini belirlemeye calismislardir. ilk 24 saatte Fi02
1.0 ve maksimum ventilasyonda hicbir zaman
postduktal Pa02>100 Torr'a ulagmayan KDH’li has-
talarda mortalite %100, en az bir postduktal
Pa02>100 Torr olan hastalarda mortalite %50 bu-
lunmustur (10.16)

Cloutier ve arkadaslarinin (5) deneysel ve klinik
calismaiarinda, pulmoner ekspansiyon (ekspirasyon
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Seki 3: KDH’lerde prognoz ve stirvi.

tidal voliim/inspirasyon basinci) degerinin akciger
hipoplazisi ve bu nedenle barotravma duyarlilig
icin bir belirleyici olabilecegini belirtmislerdir.

Mekanik solunum aletimiz ortalama hava yolu
basincini belirtmediginden, Bohn kriterlerine gore
hastalarinnzi degerlendiremedik. Sadece bir hastada
PaCO2<40mmHg tespit edilmistir. Arteriyel kan
gazlari alinirken Fi02'yi 1.0’e ayarlanarak, O’Rour-
ke ve Johnston’un oénerdikleri ilk 24 saatte postduk-
tal Pa02 ile degerlendirmeyi yapabilirdik. Sadece bir
hastada postduktal Pa02>100 tespit edilmistir, bu
hasta yasatilmigtir. Kotii prognoza sahip (PH<7.0,
PaCO2>60 mmHg, Pa02<50 mmHg) olan 4 hasta-
dan 2'si, iyi prognoza sahip (pH>7.0, PaCO2<60
mmHg, Pa02>50 mmHg) olan 4 hastadan 4'i, tim
bebeklerin 6’si (% 75)’i yasatilabilmistir.

Gunumiizde KDH tedavisinde tartigmalar elek-
tif cerrahi ve ECMO kullanimi tGzerine yogunlagmis-
tir. Pulmoner hipertansiyon gelisiminden 6nceki sta-
bil doneme ‘Honeymoon period’ adi verilmektedir.
Pulmoner hipertansiyon gelistiginde pulmoner vas-
kuler yataktaki direng, foramen ovale ve patent
duktus arteriosusta sagdan sola santin devamliligini
saglar. Bu durum persistan fetal sirkiilasyon olarak
adlandirilir ve geri dontisimi zordur.

Yeni doganda damar duvarindaki diiz kaslar
normalden daha kalin bulunmustur. Pulmoner arte-
riollerdeki bu kas yapisi 3-4. giinden sonra gerile-
meye baglar ve 4. ayda erigkindeki halini alir. Cerra-
hi, bu irritabil pulmoner vaskiiler yapi icin uyarici
etkisi olabilir bu nedenle, erken cerrahide persistan
pulmoner hipertansiyona bagli morbidite ve morta-
lite yuksek bulundugu belirtiimektedir (24).
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Sekil 4: KDH’lerde preoperatif ve postoperatif pH degerleri.

Bohn ve arkadaslan (2,3), persistan pulmoner
hipertansiyonlu yiiksek riskli bebeklerde erken do-
nemde cerrahi 6nermemektedirler ve bu yaklasimin
vaskiiler remodelizasyon icin zaman kazandiracagi-
ni dustinmislerdir. Sakai ve arkadaslarinin (19) yap-
tiklart bir klinik ¢alismada, erken cerrahiden sonra
akciger kompliyansinin % 10 ile % 77 arasinda
azaldigini, Nakayama ve arkadaglari (15) ise cerrahi
onarimin, hasta stabilizasyonundan sonra yapildi-
ginda, pulmoner kompliyansin iki kat arttigini belirt-
miglerdir. Ancak Shanbhogue ve arkadaglari (20) kli-
nik caligmalarinda, acil cerrahi girisim ile elektif cer-
rahi girisim arasinda anlamli fark gormediklerini bil-
dirmislerdir. Diger yandan preoperatif stabilizasyo-
nun pulmoner vazospazmin derecesini azaltacag
belirtilmisse de, ameliyatin ertelenmesinin barsak
infarkt riskinin arttirabilecegi ileri suriilinektedir
(14).

Olgularimizin hepsi ilk 6-12 saat icerisinde des-
tek tedavisinden sonra ameliyat edilmistir. Yasayan
ve olen bebeklerimizin preoperatif ve postoperatif
pH ve arteriyel kangazlar degerlendirildiginde, pH
ve Pa02’nin yiikseltilebildigi, ancak 6len hastalarda
PaCO2'nin dusuririlemedigi saptanmigtir (Sekil 4-
5). PaCO2’deki degisimin prognozun belirlenmesin-
de 6nemli bir kriter oldugu ortaya ¢ikmaktadir.

Herninin onarimi hipoplastik akcigerlerde gaz
ahgverisi igin ylizeyi arttirmamaktadir. Alveoller ate-
laktazik degil hipoplaziktir ve toraksin dekompres-
yonuyla ekspanse olamazlar. Diafragmadaki meka-
nik kuvvet degisikligi, karin igi basincin artmasi,
diafragmanin gerginlesmesi, yeniden mediastinel
kayma, cerrahi sonrasi komplikasyondaki azalmayi
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Sekil 5: KDH’lerde preoperatif ve postoperatif PaO2 ve PaCO2
degerleri.

ve pulmoner fonksiyondaki bozulmay: aciklaya-
bilir.

ECMO ilk olarak 1975 yilinda tanitilmistir.
KDH’de kullanimi 1982 yilinda olmustur. ECMO
uygulamasi ile % 85-100 mortalite beklenen bebek-
lerde %35-81 yasam sansi saglanmaktadir (4, 18,
17, 23, 24, 25) Extracorporeal Life Support Organi-
zation (ELSO) yasam sansini ortalama % 60 olarak
vermistir (10).

Bunun yaninda Wilson ve arkadaglari (25) 101
olguluk serilerinde yaptiklan calismada, elektif cer-
rahi ve ECMO kullanimin yasam sansinda anlamh
fark olusturmadigi, ancak ECMO kullaniminda geg
dénemde mortalite ve pulmoner sekelin daha az ge-
listigini belirtmisler.

Sonuc olarak, elektif cerrahi ile ya da preopera-
tif ECMO stabilizasyonunun yasam sansini azaltma-
digi, en azindan olumlu yonde etkiledigi aciktir.
Vaskiiler yapilarin remodelizasyonu, daha stabil ha-
le gelmesi, bebeklerin transdiafragmatik kuvvet de-
gisikliklerini ve cerrahi onarimi daha iyi tolere ede-
bilmelerini sagladigi goriilmektedir. ilk 6 saat iceri-
sinde belirti veren hastalarimizin hepsinde stabili-
zasyonundan sonra erken cerrahi yapilmig olmasi ve
ECMO endikasyonu olanlarda ECMO’dan yararla-
namamamiza karsin KDH’lerinde yasatim oranimiz
yiiksek bulunmustur (% 75). Yasayan hastalarin ak-
ciger perfiizyon sintigrafilerinde, herni tarafinda per-
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Sekil 6: KDH'lerinde ameliyat sonrasi akciger perflizyon sintig-
rafileri.

flizyonun takip siiresince hicbir zaman normal de-
gerlerine ulasmadig1 gorilmektedir.

KDH'lerinde ge¢ donemde gastrobzofegeal ref-
|t (% 33-51) ve niiks herniasyon (% 50-83) gorilme
sikhginin yiiksek olmasi nedeniyle uzun sureli takip
onerilmistir (1, 12, 13). Gastroozofageal refliilerin
biiyiik kismi medikal tedaviye cevap verirken, % 17-
19’unda Nissen funduplikasyonu yapilmistir (12,
13). Hastalarimizdan tgi kontrollerini ileri donem-
de aksatmiglar, ticti kontrollerine giiniimiize kadar
devam etmislerdir. Yasayan hastalarin tamamu ilk al-
ti ay icerisinde degerlendirilmistir. Bir hastada ikin-
ci ayinda semptomatik gastroozofageal refli, diger
bir hastada ise ikinci yilinda gastrobzofageal refii ve
dzofajite bagh st gastrointestinal sistem kanamasi
gorilmiistiir, ikinci hasta semptomatik tedaviye ya-
nit vermediginden Nissen fundublikasyonu yapil-
mustir. Bir hastada besinci ayinda niiks gortlmisgtir
ve diafragma plikasyonu yapilmistir. KDH’lerini geg
donem komplikasyonlari nedeniyle uzun sureli ta-
kiplerinin gerektigi ortaya ¢ikmaktadir.

KDH gelecekteki tedavisinde fetal cerrahi ve ak-
ciger transplantasyonu yoniinde ¢alismalar stirmek-
tedir (13, 25). Serilerimizdeki kotii durumdaki be-
beklerin yasatabilmelerinin temel nedeni, erken do-
nemde tani, uygun canlandirma ve yeterli destek te-
davilerinin yapilmis olmasina baglanmustir.
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