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Sigmoid volvulus sonrasi tani konulan diyafram evantrasyonu ve ¢oklu

organ anomali birlikteligi

Coexistence of diaphragm eventration and multiple organ anomalies diagnosed after

sigmoid volvulus
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Abstract

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 detetioration 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.
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GIRIS

Diyafram evantrasyonu, diyaframin herhangi bir
defekt olmaksizin strekli ve anormal sekilde
yuksekte  yerlesim  gostermesi  olarak  tarif
edilmektedir!.  Ozellikle  dogumsal  diyafram

Oz

Dogumsal diyafram evantrasyonu ve otozomal dominant
polikistik bébrek diger organ ve sistem tutulumlarinin da
eslik edebildigi hastaliklardir. Daha  6nceden  bilinen
herhangi bir hastaligi, gecirilmis travma ya da cerrahisi
olmayan 84 yasinda erkek hastanin 2 giindir solunum
sikintist, gaz gaita yapamama, karin agrisi, karinda sislik,
bulanti-kusma sikayetleri varmis. Son birka¢ saat iginde
karin agrisinda siddetlenme ve ani solunum yetmezligi

gelismesi  lzerine basvurdu. Bilgisayarli tomografide
sigmoid ~ volvulus, i¢ci bos organ perforasyonu,
dekstrokardi, diyafram  evantrasyonu, karaciger ve

bébreklerde multipl kistler saptandi. Hastaya sigmoid
rezeksiyon ve kolostomi acilmast islemi uygulandi
Ameliyat sonrast erken dénemde genel durumu diizelen
hasta 4. giinde sorunsuz sekilde taburcu edildi. Birden fazla
sistemi ya da organi tutan patolojiler hastanin kliniginde
beklenenden daha hizli ve giriltili bozulmaya sebep
olabilmektedir. Boyle hastalarin  bir  bitin  olarak
degerlendirilmesi tedavinin daha dogru planlanmasini,
boylece hastada morbidite ve mortaliteyi artirabilecek
gereksiz islemlerin 6ntine gegilmesini saglayacaktir.

Anahtar kelimeler: Dekstrokardi, evantrasyon, polikistik,
sigmoid volvulus

evantrasyonu ileri yaslarda nadir gorilmektedir.
Literatirde konjenital kistik adenoid malformasyon,
konjenital lober amfizem, trakeal atrez, bonsial atrezi
gibi bronkopulmoner patolojiler, dextrokardi gibi
kardiak malformasyonlar, hiatal herni, 6zofageal
duplikasyon kistleri gibi gastrointestinal, bunlarin
yant stra renal ve kas-iskelet sistemi anomalileri ile
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birlikteligi bildirilmistir?3. Dogumsal bir hastalik olan
otozomal dominant polikistik bébrek hastaligi da
karaciger ve diger organ kistleri, kalp kapak
bozukluklari, anevrizmalar, kolon divertikiilleri ve
bazit herniler ile birliktelik gbsterebilmektedir®.

Bu calisma ile daha 6nceden herhangi bir sikayeti
olmayan, sigmoid volvulusa baglt perforasyon
nedeni ile tetkik ve tedavi edilitken es zamanl
dekstrokardi, sol yerlesimli diyafram evantrasyonu,
karaciger ve bobrekte ok sayida kist, sigmoid
kolonda malignite saptanan olgunun literatiir bilgileri
esliginde sunulmast amaglanmugtir.

OLGU

Daha onceden bilinen herhangi bir hastaligy,
gecirilmis travma ya da cerrahisi olmayan 84 yasinda
erkek hastanin 2 giindir solunum stkintisi, gaz gaita
yapamama, karin agrisi, karinda sislik, bulanti-kusma
sikayetleri varmis. Son birka¢ saat icinde karin
agrisinda siddetlenme ve ani solunum yetmezligi
gelismesi tzerine bagvurdu. Ani gelisen solunum
yetmezligine bagli hasta entibe edilmis. Fizik
muayenede karin asimetrik ve distandi gérintimde,
yaygin hassasiyet, defans ve reboundu vardi. Rektal
digital muayenesinde rektum bostu. Her iki akciger
alt zonlarda solunum sesleri azalmisti. Laboratuvar
bulgularinda beyaz kiire ve akut faz reaktanlarinda
yukselme, kan gazinda ciddi solunumsal asidozu,
hipoksisi vardi. Idrar cikist olan hastanin karaciger
ve bobrek fonksiyon testleri normal sinirlardaydi.
Cekilen karin tomografisinde batin igerisinde yaygin
serbest hava ve sigmoid volvulus ile uyumlu
gorinim mevcuttu(Sekil 1a). Aynt tomografide es
zamanli olarak kalbin sag tarafta yerlesimli oldugu,
sol hemidiyaframin  evantre goriinimde, sol
akcigerin hipoplazik oldugu, her iki bébrek ve
karacigerde ¢ok sayida kistik lezyonlarin yerlesim
gosterdigi tespit edildi(Sekil 1b-1d).

Acil sartlarda yapilan ameliyatta hastada sigmoid
volvulus ve bunun hemen proksimalinde kolon
perforasyonu, es zamanli olarak solda diyafram
evantrasyonu, her iki bébrek ve karacigerde multipl
kistler tespit edildi. Hastaya sigmoid rezeksiyon ve
kolostomi agilmasi islemi uygulandi(Sekil 2).

Ameliyat esnasinda rezeksiyonu takiben solunum
parametrelerinde ani bir diizelme olan hastanin
solunum probleminin esasen sigmoid volvulusa
ikincil ortaya ¢iktigr dustintldii ve cerrahi prosediri
de adina herhangi bir

uzatmamak diyaframa
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miidahale yapilmadi.  Ameliyat sonrast erken
dénemde genel durumu duizelen ve herhangi bir
solunumsal problemi kalmayan hasta 4. giinde
sorunsuz sekilde taburcu edildi. Ayrica histopatolojik
tani i¢in gonderilen ameliyat piyesinde de erken evre
adeno karsinoma(disiik riskli evre 2) rastlandi. ilk
ameliyattan 3 ay sonra kolostomisi kapatilan

hastanin 18 aylik takipleri esnasinda solunumsal,
bobrek ya da karaciger fonksiyonlart ile alakali
herhangi bir problemi olmamugtir.

4

Sekil 1. Bilgisayarli tomografi gériintiileri (a:Karin
ici yaygin serbest hava ve geniglemis kolon. b:Sol
diyafram evantrasyonu ve dekstrokardi c:Bobrek
kistleri. d:Karaciger kistleri).

Sekil 2. Sigmoid volvulusun ameliyat goriintiisii.

TARTISMA

Diyafram evantrasyonu toplumun %0,05’inden daha
azini etkileyen, cocuk ve yetiskinlerde esit siklikta
gorilen bir rahatsizliktir ve kazanidmis ya da
dogumsal olabilmektedit®. Dogumsal olanlar izole
olabilecegi gibi diger bazt anomalilerle ya da



Tasct

sendromlarla birliktelik gosterebilmektedirf. Kabuki
make up, Beckwith-Wiedemann, Poland, Jarcho
Levin sendromlart bunlar arasinda sayilabilit”.
Konjenital kistik adenoid malformasyon, konjenital
lober amfizem, trakeal atrezi, bonsial atrezi gibi
bronkopulmoner patolojiler, dextrokardi gibi kardiak
malformasyonlar, hiatal herni, 6zofageal duplikasyon
kistleri gibi gastrointestinal, bunlarin yant sira renal
ve kas-iskelet sistemi anomalileri ile birlikteligi
bildirilmistir>3. Bu konu ile alakali yapilan baz
calismalar bu patolojilerin  birlikteliginin etkilenen
organlarin  aynt  embriyolojik  yapilardan  kdken
almasindan kaynaklandigini 6ne stirmektdir!. Bizim
sundugumuz olguda da diyafram evantrasyonuna
dekstrokardi, karaciger kistlerinin = eslik  ettigi
polikistik bobrek hastaligl, sigmoid volvulus ve
kolon malignitesi eslik etmekteydi.

Gercek diyafram evantrasyonu, diyaframin kas
kisminin  dogumsal gelisim  kusuru
olusur.Gergek diyafram evantrasyonunun aksine,
diyafragmatik parezi veya paralizi servikal spinal
kord ve diyafram arasindaki néromuskiler ekseni
etkileyen, daha sik edinsel kaynakli durumlar
sonucunda  olusmaktadir®.Erigkinlerde en  sik
gorilme nedenleri idiyopatik, frenik sinire timor
invazyonu ya da basisi, kalp ve toraks cerrahisi veya
juguler kantilasyon esnasinda frenik sinirin travmaya

sonucunda

ugramast,  klavikula ~ veya  servikal  vertebra
yaralanmast ve 1. kot kiriklarina baglt paraliziler aort
anevrizmast ve pnémoni sayilabilir. Diyafram

elevasyonlarinda; evantrasyon ve paralizi ayrimint
yapmak icin etyolojik faktotlerin tespiti her zaman
mimkin olmayabilir °. Bununla beraber bu iki
durumun olusturdugu semptomlar ve cerrahi tedavi
yontemleri fazla farklilk goéstermez 8. Hastamizda
her ne kadar saptanmis edinsel bir fakt6r olmasa da
evantrasyonun konjenital mi oldugu, sonradan mi
gelistigi tespit edilememistir.

Her iki hemidiyafragmayi bitlikte etkileyebilecegi gibi
daha siklikla tek tarafli, ozellikle de sol taraf
tutulumu stk gbrilmektedit>. Anatomik ya da
fonksiyonel defektlere bagl gelisen diyaframin bir
kisminin eksikligi karin ici organlarin g6gis duvatina
fitiklasmasina sebep olmaktadir. Buna bagli sol taraf
tutulumu olanlarda karakteristik olarak mediastenin
de sag tarafa yer degistirdigi gorulebilmektedir’. Bu
durum psédodekstrokardi olarak adlandirilabilmekle
beraber bazt yayinlarda ise dekstrokardinin
evantrasyonun mekanik etkisinden ziyade, birlikte
gorilebilen  farklt bir anomali oldugu ifade
edilmektedir. Ayrica diyaframin  evantrasyonuna
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baglt ortaya ¢ikan karin icerisindeki fazladan alanin
mide ya da sigmoid kolonda daha kolaylikla volvulus

gelismesine  yol acabilecegi  disintlmektedir!C.
Sundugumuz hastada da evantrasyonun sigmoid
volvulusun gelisimine zemin hazirladigins

dustinmekteyiz. Bununla beraber hastanin 84 yasina
kadar gerek sindirim sistemi, gerekse solunum
sistemi ile alakalt herhangi bir sikayetinin olmayist da
oldukea ilging ve nadir bir durumdur.

Diyafram  evantrasyonunun  toplam  akciger
kapasitesinde, vital kapasitede, ekspiratuvar rezerv
hacimde ve fonksiyonel rezidiiel kapasitede azalmaya
sebep olmasina bagl olarak uzun dénem devam
eden evantrasyon kronik alveolar hipoventilasyona
ve hiperkapniye sebep olmaktadir. Herhangi bir akut
hastalik dekompanzasyon ve iletleyici solunum
hasarina yol acabilmektedir!!. Bizim hastamizda da
zaten mevcut evantrasyona bagli akciger kapasitesi
stnirdaydi. Bunun Uzerine hastada sigmoid volvulus
ve kolon perforasyonu neticesinde gelisen karin
distansiyonunun  sonucu olarak ani solunum
yetmezligi gelismis, cerrahi dekompresyondan sonra
ise bu problemin ¢ok hizli bir sekilde diizeldigi
gOrilmiistir.

Tleri yaslara kadar ulagmis diyafram evantrasyonlu
hastalarin biiyiik cogunlugu klinik bulgu vermedigi
icin takip edilebilitken semptomatik hastalarda
cerrahi tedavi Onerilmektedir. Tercih edilen cerrahi
prosedir ise plikasyondur!?. Nadir bir durum
olmasindan dolayt sundugumuz olguya benzer
vakalarin tedavisi ile alakalt literatiirde bir fikir birligi
yoktur.  Ameliyat  esnasinda  rezeksiyon  ve
dekompresyonu takiben solunum parametrelerinde
ani bir dizelme gorilen, uzun yillar semptomsuz
seyretmis olan hastamizda solunum probleminin
sigmoid volvulusa ikincil ortaya ciktigr distinilmiis
ve cerrahi prosedirti de uzatmamak adina diyaframa
herhangi bir cerrahi midahale yapilmamustir.
Hastanin ameliyat sonrast dénemde yaklagik 1,5 yil
takiplerinde  herhangi  bir  solunumsal
problemle karsilasilmamustir.

suren

Otozomal dominant polikistik bobrek hastaligi da
diyafram evantrasyonunda oldugu gibi c¢ok sayida
diger organ anomalisi ile birliktelik g6sterebilen
dogumsal bir hastaliktir. Karaciger ve diger organ
kistleri, kalp kapak bozukluklari, anevrizmalar, kolon
divertikiilleri ve bazi herniler bu patolojiler arasinda
sayilabilmektedir*. Morris-Stiff ve arkadaslarinin
yaptigt bir ¢alismada bu hastalarda inguinal, umblikal
ya da insizyonel herni gérilme oranimin normal
topluma gore cok daha yiiksek oldugu bulunmustur
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13, Hastamizin da bobrek kistlerine eslik eden

karaciger kistleri vardi. Hastamizda diyafram
evantrasyonu polikistik bobrege eslik eden bir
sendromun parcast mi yoksa sadece bir rastlantt
mudir sorusunun cevabi net degildir. Tlerlemis yasina
ragmen hastada karaciger ya da bébrek yetmezligi
bulgulart yoktu.

Hastamizda tespit edilen kolon malignitesi erken
evre (disiuk riskli evre 2) oldugu, cerrahi sinurlar
yeterli ve temiz oldugu icin cerrahi mudahaleye ek

olarak adjuvan kemoradyoterapi planlanmamis,
sadece takibe alinmistir.
Bu kadar ¢ok anomalinin bir arada oldugu

hastamizda cevaplanmast gereken bazt soru ve
olasiliklar akla gelmektedir. Séyle ki, sundugumuz
vaka karaciger kistinin eslik ettigi bir otozomal
dominant  polikistik ~ bobrek  hastaligidir. Bu
rahatsizligin - bobrek dist  tutulumlarindan  olan
fitklarin bir varyanti olarak hastamizda da diyafram
evantrasyonu gorilmis ve buna ikincil toraks
boslugunda olusan mekanik degisimlere baglt
psododekstrokardi, karin icindeki degisimlere bagl
ise sigmoid volvulus gelismis, hastanin yasindan
dolay1 rastlantisal olarak kolonda adenokarsinom
bulunmus olabilir. Diger bir ihtimal ise hasta ileri
yasa kadar semptomsuz seyreden bir diyafram
Bunun batina olan mekanik
etkilerine bagli sigmoid volvulus, toraksa olan
mekanik etkilerine bagli psédodekstrokardi ya da
ayrt bir anomali olarak dekstrokardi ve karaciger
kistlerinin eslik ettigi otozomal dominant polikistik
bébrek  hastaligt  birlikte  bulunmaktadir.  Tum
bunlara hastanin yasindan dolay1 rastlantisal olarak
kolon adenokarsinomu eslik etmektedir. Ya da
hastamiz dextrokardinin ve yaygin gastrointestinal

evantrasyonudur.

sistem organ rotasyon anomalilerinin bir arada
gorulebildigi  heterotaksi  sendromunun  kismi
tutulum gosteren bir varyantt ve buna rastlantisal
olarak eslik eden otozomal dominant polikistik
bébrek hastaligidir. Belki de bir arada gorilen tim
bu patolojiler daha o6nce tani konmamis bir
sendromun bilesenlerini olusturmaktadir. Sayilan
ihtimallerden hangisi olursa olsun sundugumuz
vakanin olduk¢a nadir oldugu asikardir ve yukarida
sayilan, sayilart daha da artirilabilecek sorularin
cevaplarint ortaya koyabilmek adina ¢ok daha fazla
benzer olgunun analizine ihtiyag vardir.

Sonug olarak sundugumuz bu olguda da oldugu gibi
birden fazla sistemi ya da organi tutan, gerek
dogumsal gerekse edinsel patolojiler hastanin
kliniginde beklenenden daha hizli ve guraltila
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bozulmaya sebep olabilmektedir. Béyle hastalarin bir
butiin olarak degetlenditilmesi, tedavinin daha dogru
planlanmasini, boéylece hastada morbidite ve
mortaliteyi artirabilecek gereksiz islemlerin 6niine
gecilmesini saglayacaktir.
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