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Vaka Sunumu

Hidrops Fetalis ile Birlikte Nedeni Bilinmeyen

Dogumsal Silotoraks
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Hidrops Fetalis ile Birlikte Nedeni Bilinmeyen
Dogumsal Silotoraks

Dogumsal silotoraks 10.000-15.000 dogumda bir goriiliir
ve hidrops fetalisin ender nedenlerinden biridir. Bununla
birlikte dogumsal silotoraks yenidoganda ve fetusta plevral
swi birikiminin en sik nedenidir. Dogumsal silotoraks hid-
rops fetalis ile birlikte oldugunda oliim orant oldukga yiik-
sektir. Dogumsal gilotoraks tek basina olabilecegi gibi
lenfatik sistemin diger bozukluklari, dogumsal kalp hasta-
liklart, Down, Turner, Noonan sendromu, pulmoner lenfan-
Jiektazi, kistik higroma ve H tipi trakeoozefageal fistiil gibi
diger bozukluklarla birlikte de olabilir. Burada hidrops
fetalis ile birlikte nedeni bilinmeyen dogumsal silotoraks
tanust alan bir vaka sunulmugstur. Hidrops fetalisli bebekler-
de aywrict tamda dogumsal gilotoraks akla gelmelidir.
Hidrops fetalis ile birlikte olan dogumsal silotoraksin
erken tanisi ve tedavisi bu bebeklerin sag kalim oranlarin
arttiracaktir.

Anahtar kelimeler: Dogumsal silotoraks, hidrops fetalis,
yenidogan
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Idiopathic Congenital Chylothorax Presented with
Hydrops Fetalis

Although congenital chylothorax is a rare cause of hydrops
fetalis with an estimated prevalence of 1/10.000-15.000, it
is the most common type of pleural effusion in fetus and
newborn. If congenital chylothorax is diagnosed in foetal
life with hydrops fetalis, it has high mortality rates.
Congenital chylothorax may occur alone. Hovewer it has
been also reported with other lymphatic anomalies, conge-
nital heart diseases, Turner, Down and Noonan syndromes,
congenital pulmonary lymphangiectasia, cytic hygroma
and H-type tracheo-oesophageal fistula. Herein, we report
a case of idiopathic congenital chylothorax presented with
hydrops fetalis. Chylothorax should be considered in the
differential diagnosis of newborns with hydrops fetalis.
Early diagnosis and treatment of congenital chylothorax
with hydrops fetalis may improve the survival rates of the
these newborns.
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GIRIS

Dogumsal silotoraks 10.000-15.000 dogumda bir
goriiliir ve hidrops fetalisin ender nedenlerinden biri-
dir . Bununla birlikte dogumsal silotoraks yenido-
ganda ve fetusta plevral s1v1 birikiminin en sik nede-
nidir ¢¥. Dogumsal silotoraks hidrops fetalis ile bir-
likte oldugunda 6liim orani oldukga yiiksektir @.
Dogumsal silotoraks tek basina olabilecegi gibi len-
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fatik sistemin diger bozukluklari, dogumsal kalp
hastaliklari, Down, Turner, Noonan sendromu, pul-
moner lenfanjiektazi, kistik higroma ve H tipi trake-
oozefageal fistiil gibi diger bozukluklarla birlikte de
olabilir 9. Burada hidrops fetalis ile birlikte nedeni
bilinmeyen dogumsal silotoraks tanisi alan bir vaka
sunulmustur.

VAKA SUNUMU

Otuz iki yaginda annenin dordiincii gebeliginden 35.
gebelik haftasinda sezaryen ile dogan bebek, dogu-
mun ardindan solunum g¢abasinin olmamasi iizerine
entiibe edilerek yenidogan yogun bakim {initesine
yatirildi. Ozgecmisinde gebelik izlemi sirasinda 32.
gebelik haftasinda yapilan ultrasonografide bebegin
akcigerlerinde iki tarafli plevral sivi goriilmiistii ve
polihidramniyoz saptanmisti. Soy gec¢misinde anne
ile baba arasinda akrabalik yoktu. Fizik incelemede
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bebegin tiim viicudu 6demliydi. Viicut agirligi 3610
gr (>% 90), boyu 51 cm (>% 90), bas ¢evresi 34 cm
(% 75), viicut sicaklig1 36,3°C, nabz1 165/dk, tansiyo-
nu 48/19 mmHg idi. Entiibe olan bebegin her iki
akcigerinde solunum sesleri azalmisti. Kalp hizi
dakikada 165 idi ve 2/6 siddetinde sistolik {ifiiriim
duyuluyordu. Karn sigkin goriiniimdeydi, karaciger
kaburga altinda {i¢ santim ele geliyordu. Dis genital
yapilar kiz goriiniimde ve odemliydi. Izleminde
dogumun ardindan entiibe edilen ve iki tarafli gogiis
tiipii yerlestirilen bebege yiiksek hizda titresimli ven-
tilasyon ve inotrop destegi baglandi. Bebegin dogu-
munun ilk giininde gogiis tiiplerinden 300 ml sar1
berrak gortiniimlii sivi geldi. Plevral sivi inceleme-
sinde dansite 1012, pH 8, protein 2.53 g/dL, seker 70
mg/dl, trigliserid 101 mg/dL, total kolesterol 73 mg/
dL, LDH 91U/L, hiicre sayist 3500/uL (% 95 lenfo-
sit) saptandi ve plevral s1v1 kiiltiiriinde iireme olmadi.
Ekokardiyografide kalpzarlar1 arasinda az miktarda
siv1 saptandi, akciger grafisinde iki tarafli plevral sivi
vardi, bilgisayarli tomografide plevral sivi diginda
ozellik bulunmadi, karin ve fontanelden yapilan ult-
rasonografi normaldi. Anne ve bebek kan grubu A Rh
(+) ve direkt coombs testi negatifti. Tam kan sayimi,
periferik yayma, karaciger ve bobrek islev testleri,
serum elektrolitleri, C-reaktif protein, prokalsitonin,
tiroid hormonlari, amonyak, laktat, tandem mass ve
kromozom incelemesi normaldi. Toksoplazma, rubel-
la, sitomegalovirus, herpes virus, sifiliz, parvovirus
serolojisi negatifti, hemoglobin elektroforezi ve glu-
koz 6 fosfat dehidrogenaz diizeyi normaldi. Bu klinik
ve laboratuvar bulgularla hastaya nonimmiin hidrops
fetalis ve dogumsal silotoraks tanisi kondu. Total
parenteral beslenme ve ardindan kademeli olarak orta
zincirli yag asitlerinden zengin mama ile beslenme
baslandi. On ikinci giinde sol gégiis tiipii ¢ekildi ve
ayn1 giin bebegin yapay solutma gereksinimi kalma-
di. On beginci giinde sag gogiis tiipii ¢ekildi. Otuz
besinci giinde kademeli olarak anne siitiiyle beslen-
meye gecilen bebek 42. giinde taburcu edildi.
Poliklinikten izlemi devam eden ve ii¢ aylik olan
bebegin plevral sivi birikimi yinelemedi ve bagka
herhangi bir sorunu olmadi.

TARTISMA

Dogumsal silotoraks oldukca ender olarak goriilmek-
tedir ve etiyolojisi halen tartigma konusudur. Dogum
oncesi donemde duktus torasikusun gelisimsel bozuk-

Iugunun sil6z sivi kagagina neden oldugu diisiiniil-
mektedir 7. Erkeklerde iki kat daha sik goriiliir ve
ender olarak ailesel gegis bildirilmigtir ©®. Vakamiz
kizdi ve ailede benzer hastalik Oykiisii yoktu.
Dogumsal silotoraks genellikle tek basina goriiliir,
ancak lenfatik sistemin diger bozukluklari, Down,
Turner, Noonan sendromu gibi diger bozukluklarla
birlikte de olabilir ©®. Vakamizda fizik incelemede
her hangi bir sendromu veya lenfatik sistemin diger
bozukluklarmi diisiindiirecek bulgu yoktu, kromo-
zom incelemesi normaldi. Dogumsal silotoraksta
duktus torasikusun anatomik yapist nedeniyle sivi
birikiminin daha cok sag akcigerde goriildiigii bildi-
rilmektedir ©¥. Vakamizda her iki akcigerde plevral
stvi birikimi vardi, ancak sag taraftaki gogiis tiiptin-
den s1v1 akimi sola gore daha uzun siire devam etti.

Dogumsal silotoraksin tanist dogum 6ncesi donemde
konulabilir. Plevral sivi birikimi genellikle ultraso-
nografi ile gebeligin ikinci yarisinda goriiliir @.
Siklikla bu gebelerde polhidramniyoz saptanir.
Plevral siviya bagl olarak gogiis i¢i basincin artmasi
fetusun yutma hareketleri engelleyerek polihidramni-
yoza neden olur ©. Dogum 6ncesi donemde alinan
plevral sivinin berrak, sar1 renkte ve lenfosit oraninin
% 80’inin iizerinde olmasi silotoraksi diigiindiiriir @.
Yakin zamanda yapilan bir calismada dogum Oncesi
donemde alman plevral sividaki immiinglobulin
diizeyinin serum immiinglobiilin diizeyinden yiiksek
olmasimin silotoraks tanisi i¢in bir belirte¢ oldugu
ileri siiriilmiistir ®. Vakamizda polihidramniyoz
Oykiisti vardi ve 32. gebelik haftasinda iki tarafl
plevral sivi saptanmigti, ancak dogum Oncesinde
plevral s1vi alinmamugti.

Dogum 6ncesi donemde biriken plevral sivi akcige-
rin normal gelisimini engelleyerek akciger hipoplazi-
sine neden olabilir ®. Bunun yaninda fazla miktarda
bulunan plevral sivi dogum sonrasinda akcigerlerin
havalanmasini engeller . Bu nedenle silotoraksh
bebeklerin dogumun hemen ardindan siklikla entiibe
edilmeleri gerekir. Buna ragmen akcigerler yeterince
havalandirtlamiyorsa plevral sivinin bosaltilmasi ve
ardindan yiiksek basinglarla geleneksel ventilasyon
veya yiiksek hizda titresimli ventilasyon yontemleri-
nin uygulanmasi gerekir ®. Hastamiza dogum oda-
sinda trakeal entiibasyon yapilmis, iki tarafli gogiis
tiipi takilmig ve ardindan yiiksek hizda titresimli
ventilasyon baglanmuigti.
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Dogumsal silotoraksli bebeklerde plevral sivi bagir-
sak yoluyla beslenmeye baglanmadan once sari, ber-
rak gortinlimdeyken, beslenmenin baglamasiyla bir-
likte bulaniklagir ve siit goriiniimiinii alir. Plevral s1vi
incelemesinde hiicre sayist 1000/pL’nin, lenfosit
orant % 80’inin ve barsak yoluyla beslenen bebekler-
de trigliserid diizeyi 110 mg/dL’nin iizerinde ise
silotoraks tanist konur 2. Vakamiz heniiz beslen-
mezken alinan plevral sivi berrak ve sari renkte,
hiicre say1st 3500/uL, lenfosit oran1 % 95 ve triglise-
rid diizeyi 101 mg/dL idi ve bu bulgularla dogumsal
silotoraks tanis1 koyulmustu.

Tedavide solunum yetmezligi veya tekrarlayan plev-
ral siv1 birikimi olan dogumsal silotoraksli vakalara
g0giis tiipii takilir ve tam parenteral beslenme bagla-
nir 13378 Hastanin genel durumunun diizelmesi ve
gogiis tiiplinden gelen sivi miktarmin azalmasi ile
birlikte bagirsak yoluyla orta zincirli yag asitlerinden
zengin mamalarla beslenme baslanir. Gogiis tilipiin-
den gelen sivi miktarinda artig yoksa bagirsak yoluy-
la beslenme kademeli olarak arttirtlir . Bu tedavi
yaklagimlar: ile diizelmeyen hastalarda son yillarda
oktreotid kullanimiyla olumlu sonuglar alindig: bildi-
rilmektedir “27, Ender olarak bu tedavi yontemleri-
ne yanit alinamaz ve cerrahi tedavi gerekir. Uzun
stiren lenf sivisi kaybi olan vakalarda hipoalbiimine-
mi, hipoproteinemi, hipovolemi gelisebilir ayrica
lenfosit ve immiinglobin kayb1 nedeniyle infeksiyon-
lara egilim artar ©. Vakamiza dogumsal silotoraks
tanist konulmasinin ardindan tam parenteral beslen-
me baslandi, plevral s1vi akiminin azalmasiyla birlik-
te bagirsak yoluyla orta zincirli yag asitlerinden zen-
gin mamalarla beslenmeye gecildi. Otuz bes giinliik
iken kademeli olarak anne siitiiyle beslenmeye bagla-
nan bebek 42. giinde taburcu edildi.

Dogumsal silotoraksa bagli 6liim orani 6nceki yillara
gore azalmig olmakla birlikte dogum Oncesi tani
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almis vakalarda halen yiiksektir. Dogumsal silotorak-
sin hidrops fetalis ile birlikteliginde ise 6liim orant
daha da artar @.

Sonug¢ olarak, hidrops fetalisli bebeklerde ayirict
tanida dogumsal silotoraks akla gelmelidir. Hidrops
fetalis ile birlikte olan dogumsal silotoraksin erken
tanis1 ve tedavisi bu bebeklerin sag kalim oranlarini
arttiracaktir.
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