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Abstract Öz 
Congenital diaphragm eventration and autosomal 
dominant polycystic kidney disease are disorders which 
may be accompanied by other organ and system 
involvements. An 84-year-old male patient, who had not 
have a history of any known diseases and previous trauma 
or surgical procedures, had had complaints of labored 
breathing, inability to pass gas and stool, abdominal pain, 
abdominal swelling, nausea and vomiting for the last two 
days. The patient presented to our clinic as his abdominal 
pain deteriorated and had sudden respiratory distress 
within the last couple of hours. Computerized tomography 
showed sigmoid volvulus, hollow organ perforation, 
dextrocardia, diaphragm eventration, and hepatic and renal 
polycysts. The patient received sigmoid resection and 
colostomy opening procedures. The patient, whose general 
condition improved in the early post-operative period, was 
discharged on the 4th day without any problems. 
Pathologies involving multiple systems or organs can 
cause a more rapid and noisy deterioration in the patient’s 
clinic than expected. The evaluation of the cases of such 
patients as a whole will enable a more accurate treatment 
planning and thus prevent unnecessary procedures which 
may increase the risks of morbidity and mortality in these 
patients.  

Doğumsal diyafram evantrasyonu ve otozomal dominant 
polikistik böbrek diğer organ ve sistem tutulumlarının da 
eşlik edebildiği hastalıklardır. Daha önceden bilinen 
herhangi bir hastalığı, geçirilmiş travma ya da cerrahisi 
olmayan 84 yaşında erkek hastanın 2 gündür solunum 
sıkıntısı, gaz gaita yapamama, karın ağrısı, karında şişlik, 
bulantı-kusma şikayetleri varmış. Son birkaç saat içinde 
karın ağrısında şiddetlenme ve ani solunum yetmezliği 
gelişmesi üzerine başvurdu. Bilgisayarlı tomografide 
sigmoid volvulus, içi boş organ perforasyonu, 
dekstrokardi, diyafram evantrasyonu, karaciğer ve 
böbreklerde multipl kistler saptandı. Hastaya sigmoid 
rezeksiyon ve kolostomi açılması işlemi uygulandı. 
Ameliyat sonrası erken dönemde genel durumu düzelen 
hasta 4. günde sorunsuz şekilde taburcu edildi. Birden fazla 
sistemi ya da organı tutan patolojiler hastanın kliniğinde 
beklenenden daha hızlı ve gürültülü bozulmaya sebep 
olabilmektedir. Böyle hastaların bir bütün olarak 
değerlendirilmesi tedavinin daha doğru planlanmasını, 
böylece hastada morbidite ve mortaliteyi artırabilecek 
gereksiz işlemlerin önüne geçilmesini sağlayacaktır. 
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GİRİŞ 

Diyafram evantrasyonu, diyaframın herhangi bir 
defekt olmaksızın sürekli ve anormal şekilde 
yüksekte yerleşim göstermesi olarak tarif 
edilmektedir1. Özellikle doğumsal diyafram 

evantrasyonu ileri yaşlarda nadir görülmektedir. 
Literatürde konjenital kistik adenoid malformasyon, 
konjenital lober amfizem, trakeal atrez, bonşial atrezi 
gibi bronkopulmoner patolojiler, dextrokardi gibi 
kardiak malformasyonlar, hiatal herni, özofageal 
duplikasyon kistleri gibi gastrointestinal, bunların 
yanı sıra renal ve kas-iskelet sistemi anomalileri ile 
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birlikteliği bildirilmiştir2,3. Doğumsal bir hastalık olan 
otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı da 
karaciğer ve diğer organ kistleri, kalp kapak 
bozuklukları, anevrizmalar, kolon divertikülleri ve 
bazı herniler ile birliktelik gösterebilmektedir4.  

Bu çalışma ile daha önceden herhangi bir şikayeti 
olmayan, sigmoid volvulusa bağlı perforasyon 
nedeni ile tetkik ve tedavi edilirken eş zamanlı 
dekstrokardi, sol yerleşimli diyafram evantrasyonu, 
karaciğer ve böbrekte çok sayıda kist, sigmoid 
kolonda malignite saptanan olgunun literatür bilgileri 
eşliğinde sunulması amaçlanmıştır. 

OLGU 

Daha önceden bilinen herhangi bir hastalığı, 
geçirilmiş travma ya da cerrahisi olmayan 84 yaşında 
erkek hastanın 2 gündür solunum sıkıntısı, gaz gaita 
yapamama, karın ağrısı, karında şişlik, bulantı-kusma 
şikayetleri varmış. Son birkaç saat içinde karın 
ağrısında şiddetlenme ve ani solunum yetmezliği 
gelişmesi üzerine başvurdu. Ani gelişen solunum 
yetmezliğine bağlı hasta entübe edilmiş. Fizik 
muayenede karın asimetrik ve distandü görünümde, 
yaygın hassasiyet, defans ve reboundu vardı. Rektal 
digital muayenesinde rektum boştu. Her iki akciğer 
alt zonlarda solunum sesleri azalmıştı. Laboratuvar 
bulgularında beyaz küre ve akut faz reaktanlarında 
yükselme, kan gazında ciddi solunumsal asidozu, 
hipoksisi vardı. İdrar çıkışı olan hastanın karaciğer 
ve böbrek fonksiyon testleri normal sınırlardaydı. 
Çekilen karın tomografisinde batın içerisinde yaygın 
serbest hava ve sigmoid volvulus ile uyumlu 
görünüm mevcuttu(Şekil 1a). Aynı tomografide eş 
zamanlı olarak kalbin sağ tarafta yerleşimli olduğu, 
sol hemidiyaframın evantre görünümde, sol 
akciğerin hipoplazik olduğu, her iki böbrek ve 
karaciğerde çok sayıda kistik lezyonların yerleşim 
gösterdiği tespit edildi(Şekil 1b-1d).  

Acil şartlarda yapılan ameliyatta hastada sigmoid 
volvulus ve bunun hemen proksimalinde kolon 
perforasyonu, eş zamanlı olarak solda diyafram 
evantrasyonu,  her iki böbrek ve karaciğerde multipl 
kistler tespit edildi. Hastaya sigmoid rezeksiyon ve 
kolostomi açılması işlemi uygulandı(Şekil 2). 

Ameliyat esnasında rezeksiyonu takiben solunum 
parametrelerinde ani bir düzelme olan hastanın 
solunum probleminin esasen sigmoid volvulusa 
ikincil ortaya çıktığı düşünüldü ve cerrahi prosedürü 
de uzatmamak adına diyaframa herhangi bir 

müdahale yapılmadı. Ameliyat sonrası erken 
dönemde genel durumu düzelen ve herhangi bir 
solunumsal problemi kalmayan hasta 4. günde 
sorunsuz şekilde taburcu edildi. Ayrıca histopatolojik 
tanı için gönderilen ameliyat piyesinde de erken evre 
adeno karsinoma(düşük riskli evre 2) rastlandı. İlk 
ameliyattan 3 ay sonra kolostomisi kapatılan 
hastanın 18 aylık takipleri esnasında solunumsal, 
böbrek ya da karaciğer fonksiyonları ile alakalı 
herhangi bir problemi olmamıştır. 

 
Şekil 1. Bilgisayarlı tomografi görüntüleri (a:Karın 
içi yaygın serbest hava ve genişlemiş kolon. b:Sol 
diyafram evantrasyonu ve dekstrokardi c:Böbrek 
kistleri. d:Karaciğer kistleri). 

 
Şekil 2. Sigmoid volvulusun ameliyat görüntüsü. 

TARTIŞMA 

Diyafram evantrasyonu toplumun %0,05’inden daha 
azını etkileyen, çocuk ve yetişkinlerde eşit sıklıkta 
görülen bir rahatsızlıktır ve kazanılmış ya da 
doğumsal olabilmektedir5. Doğumsal olanlar izole 
olabileceği gibi diğer bazı anomalilerle ya da 
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sendromlarla birliktelik gösterebilmektedir6. Kabuki 
make up, Beckwith-Wiedemann, Poland, Jarcho 
Levin sendromları bunlar arasında sayılabilir7. 
Konjenital kistik adenoid malformasyon, konjenital 
lober amfizem, trakeal atrezi, bonşial atrezi gibi 
bronkopulmoner patolojiler, dextrokardi gibi kardiak  
malformasyonlar, hiatal herni, özofageal duplikasyon 
kistleri gibi gastrointestinal, bunların yanı sıra renal 
ve kas-iskelet sistemi anomalileri ile birlikteliği 
bildirilmiştir2,3. Bu konu ile alakalı yapılan bazı 
çalışmalar bu patolojilerin birlikteliğinin etkilenen 
organların aynı embriyolojik yapılardan köken 
almasından kaynaklandığını öne sürmektdir1. Bizim 
sunduğumuz olguda da diyafram evantrasyonuna 
dekstrokardi, karaciğer kistlerinin eşlik ettiği 
polikistik böbrek hastalığı, sigmoid volvulus ve 
kolon malignitesi eşlik etmekteydi. 

Gerçek diyafram evantrasyonu, diyaframın kas 
kısmının doğumsal gelişim kusuru sonucunda 
oluşur.Gerçek diyafram evantrasyonunun aksine, 
diyafragmatik parezi veya paralizi servikal spinal 
kord ve diyafram arasındaki nöromusküler ekseni 
etkileyen, daha sık edinsel kaynaklı durumlar 
sonucunda oluşmaktadır8.Erişkinlerde en sık 
görülme nedenleri idiyopatik, frenik sinire tümör 
invazyonu ya da basısı, kalp ve toraks cerrahisi veya 
juguler kanülasyon esnasında frenik sinirin travmaya 
uğraması, klavikula veya servikal vertebra 
yaralanması ve 1. kot kırıklarına bağlı paraliziler aort 
anevrizması ve pnömoni sayılabilir. Diyafram 
elevasyonlarında; evantrasyon ve paralizi ayrımını 
yapmak için etyolojik faktörlerin tespiti her zaman 
mümkün olmayabilir 9. Bununla beraber bu iki 
durumun oluşturduğu semptomlar ve cerrahi tedavi 
yöntemleri fazla farklılık göstermez 8. Hastamızda 
her ne kadar saptanmış edinsel bir faktör olmasa da 
evantrasyonun konjenital mi olduğu, sonradan mı 
geliştiği tespit edilememiştir. 

Her iki hemidiyafragmayı birlikte etkileyebileceği gibi 
daha sıklıkla tek taraflı, özellikle de sol taraf 
tutulumu sık görülmektedir5. Anatomik ya da 
fonksiyonel defektlere bağlı gelişen diyaframın bir 
kısmının eksikliği karın içi organların göğüs duvarına 
fıtıklaşmasına sebep olmaktadır. Buna bağlı sol taraf 
tutulumu olanlarda karakteristik olarak mediastenin 
de sağ tarafa yer değiştirdiği görülebilmektedir7. Bu 
durum psödodekstrokardi olarak adlandırılabilmekle 
beraber bazı yayınlarda ise dekstrokardinin 
evantrasyonun mekanik etkisinden ziyade, birlikte 
görülebilen farklı bir anomali olduğu ifade 
edilmektedir. Ayrıca diyaframın evantrasyonuna 

bağlı ortaya çıkan karın içerisindeki fazladan alanın 
mide ya da sigmoid kolonda daha kolaylıkla volvulus 
gelişmesine yol açabileceği düşünülmektedir10. 
Sunduğumuz hastada da evantrasyonun sigmoid 
volvulusun gelişimine zemin hazırladığını 
düşünmekteyiz. Bununla beraber hastanın 84 yaşına 
kadar gerek sindirim sistemi, gerekse solunum 
sistemi ile alakalı herhangi bir şikayetinin olmayışı da 
oldukça ilginç ve nadir bir durumdur.  

Diyafram evantrasyonunun toplam akciğer 
kapasitesinde, vital kapasitede, ekspiratuvar rezerv 
hacimde ve fonksiyonel rezidüel kapasitede azalmaya 
sebep olmasına bağlı olarak uzun dönem devam 
eden evantrasyon kronik alveolar hipoventilasyona 
ve hiperkapniye sebep olmaktadır. Herhangi bir akut 
hastalık dekompanzasyon ve ilerleyici solunum 
hasarına yol açabilmektedir11. Bizim hastamızda da 
zaten mevcut evantrasyona bağlı akciğer kapasitesi 
sınırdaydı. Bunun üzerine hastada sigmoid volvulus 
ve kolon perforasyonu neticesinde gelişen karın 
distansiyonunun sonucu olarak ani solunum 
yetmezliği gelişmiş, cerrahi dekompresyondan sonra 
ise bu problemin çok hızlı bir şekilde düzeldiği 
görülmüştür. 

İleri yaşlara kadar ulaşmış diyafram evantrasyonlu 
hastaların büyük çoğunluğu klinik bulgu vermediği 
için takip edilebilirken semptomatik hastalarda 
cerrahi tedavi önerilmektedir. Tercih edilen cerrahi 
prosedür ise plikasyondur12. Nadir bir durum 
olmasından dolayı sunduğumuz olguya benzer 
vakaların tedavisi ile alakalı literatürde bir fikir birliği 
yoktur. Ameliyat esnasında rezeksiyon ve 
dekompresyonu takiben solunum parametrelerinde 
ani bir düzelme görülen, uzun yıllar semptomsuz 
seyretmiş olan hastamızda solunum probleminin 
sigmoid volvulusa ikincil ortaya çıktığı düşünülmüş 
ve cerrahi prosedürü de uzatmamak adına diyaframa 
herhangi bir cerrahi müdahale yapılmamıştır. 
Hastanın ameliyat sonrası dönemde yaklaşık 1,5 yıl 
süren takiplerinde herhangi bir solunumsal 
problemle karşılaşılmamıştır. 

Otozomal dominant polikistik böbrek hastalığı da 
diyafram evantrasyonunda olduğu gibi çok sayıda 
diğer organ anomalisi ile birliktelik gösterebilen 
doğumsal bir hastalıktır.  Karaciğer ve diğer organ 
kistleri, kalp kapak bozuklukları, anevrizmalar, kolon 
divertikülleri ve bazı herniler bu patolojiler arasında 
sayılabilmektedir4. Morris-Stiff ve arkadaslarının 
yaptığı bir çalışmada bu hastalarda inguinal, umblikal 
ya da insizyonel herni görülme oranının normal 
topluma göre çok daha yüksek olduğu bulunmuştur 
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13. Hastamızın da böbrek kistlerine eşlik eden 
karaciğer kistleri vardı. Hastamızda diyafram 
evantrasyonu polikistik böbreğe eşlik eden bir 
sendromun parçası mı yoksa sadece bir rastlantı 
mıdır sorusunun cevabı net değildir. İlerlemiş yaşına 
rağmen hastada karaciğer ya da böbrek yetmezliği 
bulguları yoktu.  

Hastamızda tespit edilen kolon malignitesi erken 
evre (düşük riskli evre 2) olduğu, cerrahi sınırlar 
yeterli ve temiz olduğu için cerrahi müdahaleye ek 
olarak adjuvan kemoradyoterapi planlanmamış, 
sadece takibe alınmıştır. 

Bu kadar çok anomalinin bir arada olduğu 
hastamızda cevaplanması gereken bazı soru ve 
olasılıklar akla gelmektedir. Şöyle ki, sunduğumuz 
vaka karaciğer kistinin eşlik ettiği bir otozomal 
dominant polikistik böbrek hastalığıdır. Bu 
rahatsızlığın böbrek dışı tutulumlarından olan 
fıtıkların bir varyantı olarak hastamızda da diyafram 
evantrasyonu görülmüş ve buna ikincil toraks 
boşluğunda oluşan mekanik değişimlere bağlı 
psödodekstrokardi, karın içindeki degişimlere bağlı 
ise sigmoid volvulus gelişmiş, hastanın yaşından 
dolayı rastlantısal olarak kolonda adenokarsinom 
bulunmuş olabilir. Diğer bir ihtimal ise hasta ileri 
yaşa kadar semptomsuz seyreden bir diyafram 
evantrasyonudur. Bunun batına olan mekanik 
etkilerine bağlı sigmoid volvulus, toraksa olan 
mekanik etkilerine bağlı psödodekstrokardi ya da 
ayrı bir anomali olarak dekstrokardi ve karaciğer 
kistlerinin eşlik ettiği otozomal dominant polikistik 
böbrek hastalığı birlikte bulunmaktadır. Tüm 
bunlara hastanın yaşından dolayı rastlantısal olarak 
kolon adenokarsinomu eşlik etmektedir. Ya da 
hastamız dextrokardinin ve yaygın gastrointestinal 
sistem organ rotasyon anomalilerinin bir arada 
görülebildiği heterotaksi sendromunun kısmi 
tutulum gösteren bir varyantı ve buna rastlantısal 
olarak eşlik eden otozomal dominant polikistik 
böbrek hastalığıdır. Belki de bir arada görülen tüm 
bu patolojiler daha önce tanı konmamış bir 
sendromun bileşenlerini oluşturmaktadır. Sayılan 
ihtimallerden hangisi olursa olsun sunduğumuz 
vakanın oldukça nadir olduğu aşikardır ve yukarıda 
sayılan, sayıları daha da artırılabilecek soruların 
cevaplarını ortaya koyabilmek adına çok daha fazla 
benzer olgunun analizine ihtiyaç vardır. 

Sonuç olarak sunduğumuz bu olguda da olduğu gibi 
birden fazla sistemi ya da organı tutan, gerek 
doğumsal gerekse edinsel patolojiler hastanın 
kliniğinde beklenenden daha hızlı ve gürültülü 

bozulmaya sebep olabilmektedir. Böyle hastaların bir 
bütün olarak değerlendirilmesi, tedavinin daha doğru 
planlanmasını, böylece hastada morbidite ve 
mortaliteyi artırabilecek gereksiz işlemlerin önüne 
geçilmesini sağlayacaktır.  
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