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Hidrops Fetalis ile Birlikte Nedeni Bilinmeyen 
Doğumsal Şilotoraks
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Vaka Sunumu

Hidrops Fetalis ile Birlikte Nedeni Bilinmeyen 
Doğumsal Şilotoraks

Doğumsal şilotoraks 10.000-15.000 doğumda bir görülür 
ve hidrops fetalisin ender nedenlerinden biridir. Bununla 
birlikte doğumsal şilotoraks yenidoğanda ve fetusta plevral 
sıvı birikiminin en sık nedenidir. Doğumsal şilotoraks hid-
rops fetalis ile birlikte olduğunda ölüm oranı oldukça yük-
sektir. Doğumsal şilotoraks tek başına olabileceği gibi 
lenfatik sistemin diğer bozuklukları, doğumsal kalp hasta-
lıkları, Down, Turner, Noonan sendromu, pulmoner lenfan-
jiektazi, kistik higroma ve H tipi trakeoözefageal fistül gibi 
diğer bozukluklarla birlikte de olabilir. Burada hidrops 
fetalis ile birlikte nedeni bilinmeyen doğumsal şilotoraks 
tanısı alan bir vaka sunulmuştur. Hidrops fetalisli bebekler-
de ayırıcı tanıda doğumsal şilotoraks akla gelmelidir. 
Hidrops fetalis ile birlikte olan doğumsal şilotoraksın 
erken tanısı ve tedavisi bu bebeklerin sağ kalım oranlarını 
arttıracaktır.

Anahtar kelimeler: Doğumsal şilotoraks, hidrops fetalis, 
yenidoğan
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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.

Key words: Congenital chylothorax, hydrops fetalis, new-
born
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GİRİŞ

Doğumsal şilotoraks 10.000-15.000 doğumda bir 
görülür ve hidrops fetalisin ender nedenlerinden biri-
dir (1,2). Bununla birlikte doğumsal şilotoraks yenido-
ğanda ve fetusta plevral sıvı birikiminin en sık nede-
nidir (3,4). Doğumsal şilotoraks hidrops fetalis ile bir-
likte olduğunda ölüm oranı oldukça yüksektir (2). 
Doğumsal şilotoraks tek başına olabileceği gibi len-

fatik sistemin diğer bozuklukları, doğumsal kalp 
hastalıkları, Down, Turner, Noonan sendromu, pul-
moner lenfanjiektazi, kistik higroma ve H tipi trake-
oözefageal fistül gibi diğer bozukluklarla birlikte de 
olabilir (1-6). Burada hidrops fetalis ile birlikte nedeni 
bilinmeyen doğumsal şilotoraks tanısı alan bir vaka 
sunulmuştur. 

Vaka sunumu

Otuz iki yaşında annenin dördüncü gebeliğinden 35. 
gebelik haftasında sezaryen ile doğan bebek, doğu-
mun ardından solunum çabasının olmaması üzerine 
entübe edilerek yenidoğan yoğun bakım ünitesine 
yatırıldı. Özgeçmişinde gebelik izlemi sırasında 32. 
gebelik haftasında yapılan ultrasonografide bebeğin 
akciğerlerinde iki taraflı plevral sıvı görülmüştü ve 
polihidramniyoz saptanmıştı. Soy geçmişinde anne 
ile baba arasında akrabalık yoktu. Fizik incelemede 
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bebeğin tüm vücudu ödemliydi. Vücut ağırlığı 3610 
gr (>% 90), boyu 51 cm (>% 90), baş çevresi 34 cm 
(% 75), vücut sıcaklığı 36,3ºC, nabzı 165/dk, tansiyo-
nu 48/19 mmHg idi. Entübe olan bebeğin her iki 
akciğerinde solunum sesleri azalmıştı. Kalp hızı 
dakikada 165 idi ve 2/6 şiddetinde sistolik üfürüm 
duyuluyordu. Karın şişkin görünümdeydi, karaciğer 
kaburga altında üç santim ele geliyordu. Dış genital 
yapılar kız görünümde ve ödemliydi. İzleminde 
doğumun ardından entübe edilen ve iki taraflı göğüs 
tüpü yerleştirilen bebeğe yüksek hızda titreşimli ven-
tilasyon ve inotrop desteği başlandı. Bebeğin doğu-
munun ilk gününde göğüs tüplerinden 300 ml sarı 
berrak görünümlü sıvı geldi. Plevral sıvı inceleme-
sinde dansite 1012, pH 8, protein 2.53 g/dL, şeker 70 
mg/dl, trigliserid 101 mg/dL, total kolesterol 73 mg/
dL, LDH 91U/L, hücre sayısı 3500/µL (% 95 lenfo-
sit) saptandı ve plevral sıvı kültüründe üreme olmadı. 
Ekokardiyografide kalpzarları arasında az miktarda 
sıvı saptandı, akciğer grafisinde iki taraflı plevral sıvı 
vardı, bilgisayarlı tomografide plevral sıvı dışında 
özellik bulunmadı, karın ve fontanelden yapılan ult-
rasonografi normaldi. Anne ve bebek kan grubu A Rh 
(+) ve direkt coombs testi negatifti. Tam kan sayımı, 
periferik yayma, karaciğer ve böbrek işlev testleri, 
serum elektrolitleri, C-reaktif protein, prokalsitonin, 
tiroid hormonları, 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 düzeyi normaldi. Bu klinik 
ve laboratuvar bulgularla hastaya nonimmün hidrops 
fetalis ve doğumsal şilotoraks tanısı kondu. Total 
parenteral beslenme ve ardından kademeli olarak orta 
zincirli yağ asitlerinden zengin mama ile beslenme 
başlandı. On ikinci günde sol göğüs tüpü çekildi ve 
aynı gün bebeğin yapay solutma gereksinimi kalma-
dı. On beşinci günde sağ göğüs tüpü çekildi. Otuz 
beşinci günde kademeli olarak anne sütüyle beslen-
meye geçilen bebek 42. günde taburcu edildi. 
Poliklinikten izlemi devam eden ve üç aylık olan 
bebeğin plevral sıvı birikimi yinelemedi ve başka 
herhangi bir sorunu olmadı.

Tartışma

Doğumsal şilotoraks oldukça ender olarak görülmek-
tedir ve etiyolojisi halen tartışma konusudur. Doğum 
öncesi dönemde duktus torasikusun gelişimsel bozuk-

luğunun şilöz sıvı kaçağına neden olduğu düşünül-
mektedir (5,7). Erkeklerde iki kat daha sık görülür ve 
ender olarak ailesel geçiş bildirilmiştir (5,8). Vakamız 
kızdı ve ailede benzer hastalık öyküsü yoktu. 
Doğumsal şilotoraks genellikle tek başına görülür, 
ancak lenfatik sistemin diğer bozuklukları, Down, 
Turner, Noonan sendromu gibi diğer bozukluklarla 
birlikte de olabilir (1-6). Vakamızda fizik incelemede 
her hangi bir sendromu veya lenfatik sistemin diğer 
bozukluklarını düşündürecek bulgu yoktu, kromo-
zom incelemesi normaldi. Doğumsal şilotoraksta 
duktus torasikusun anatomik yapısı nedeniyle sıvı 
birikiminin daha çok sağ akciğerde görüldüğü bildi-
rilmektedir (5,8). Vakamızda her iki akciğerde plevral 
sıvı birikimi vardı, ancak sağ taraftaki göğüs tüpün-
den sıvı akımı sola göre daha uzun süre devam etti.

Doğumsal şilotoraksın tanısı doğum öncesi dönemde 
konulabilir. Plevral sıvı birikimi genellikle ultraso-
nografi ile gebeliğin ikinci yarısında görülür (2). 
Sıklıkla bu gebelerde polhidramniyoz saptanır. 
Plevral sıvıya bağlı olarak göğüs içi basıncın artması 
fetusun yutma hareketleri engelleyerek polihidramni-
yoza neden olur (5). Doğum öncesi dönemde alınan 
plevral sıvının berrak, sarı renkte ve lenfosit oranının 
% 80’inin üzerinde olması şilotoraksı düşündürür (2). 
Yakın zamanda yapılan bir çalışmada doğum öncesi 
dönemde alınan plevral sıvıdaki immünglobulin 
düzeyinin serum immünglobülin düzeyinden yüksek 
olmasının şilotoraks tanısı için bir belirteç olduğu 
ileri sürülmüştür (8). Vakamızda polihidramniyoz 
öyküsü vardı ve 32. gebelik haftasında iki taraflı 
plevral sıvı saptanmıştı, ancak doğum öncesinde 
plevral sıvı alınmamıştı.

Doğum öncesi dönemde biriken plevral sıvı akciğe-
rin normal gelişimini engelleyerek akciğer hipoplazi-
sine neden olabilir (5). Bunun yanında fazla miktarda 
bulunan plevral sıvı doğum sonrasında akciğerlerin 
havalanmasını engeller (1,5). Bu nedenle şilotorakslı 
bebeklerin doğumun hemen ardından sıklıkla entübe 
edilmeleri gerekir. Buna rağmen akciğerler yeterince 
havalandırılamıyorsa plevral sıvının boşaltılması ve 
ardından yüksek basınçlarla geleneksel ventilasyon 
veya yüksek hızda titreşimli ventilasyon yöntemleri-
nin uygulanması gerekir (2,5). Hastamıza doğum oda-
sında trakeal entübasyon yapılmış, iki taraflı göğüs 
tüpü takılmış ve ardından yüksek hızda titreşimli 
ventilasyon başlanmıştı.
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Doğumsal şilotorakslı bebeklerde plevral sıvı bağır-
sak yoluyla beslenmeye başlanmadan önce sarı, ber-
rak görünümdeyken, beslenmenin başlamasıyla bir-
likte bulanıklaşır ve süt görünümünü alır. Plevral sıvı 
incelemesinde hücre sayısı 1000/µL’nin, lenfosit 
oranı % 80’inin ve barsak yoluyla beslenen bebekler-
de trigliserid düzeyi 110 mg/dL’nin üzerinde ise 
şilotoraks tanısı konur (2,5). Vakamız henüz beslen-
mezken alınan plevral sıvı berrak ve sarı renkte, 
hücre sayısı 3500/µL, lenfosit oranı % 95 ve triglise-
rid düzeyi 101 mg/dL idi ve bu bulgularla doğumsal 
şilotoraks tanısı koyulmuştu.

Tedavide solunum yetmezliği veya tekrarlayan plev-
ral sıvı birikimi olan doğumsal şilotorakslı vakalara 
göğüs tüpü takılır ve tam parenteral beslenme başla-
nır (1,3,5,7,8). Hastanın genel durumunun düzelmesi ve 
göğüs tüpünden gelen sıvı miktarının azalması ile 
birlikte bağırsak yoluyla orta zincirli yağ asitlerinden 
zengin mamalarla beslenme başlanır. Göğüs tüpün-
den gelen sıvı miktarında artış yoksa bağırsak yoluy-
la beslenme kademeli olarak arttırılır (2,5,7). Bu tedavi 
yaklaşımları ile düzelmeyen hastalarda son yıllarda 
oktreotid kullanımıyla olumlu sonuçlar alındığı bildi-
rilmektedir (1,2,7-9). Ender olarak bu tedavi yöntemleri-
ne yanıt alınamaz ve cerrahi tedavi gerekir. Uzun 
süren lenf sıvısı kaybı olan vakalarda hipoalbümine-
mi, hipoproteinemi, hipovolemi gelişebilir ayrıca 
lenfosit ve immünglobin kaybı nedeniyle infeksiyon-
lara eğilim artar (5). Vakamıza doğumsal şilotoraks 
tanısı konulmasının ardından tam parenteral beslen-
me başlandı, plevral sıvı akımının azalmasıyla birlik-
te bağırsak yoluyla orta zincirli yağ asitlerinden zen-
gin mamalarla beslenmeye geçildi. Otuz beş günlük 
iken kademeli olarak anne sütüyle beslenmeye başla-
nan bebek 42. günde taburcu edildi. 

Doğumsal şilotoraksa bağlı ölüm oranı önceki yıllara 
göre azalmış olmakla birlikte doğum öncesi tanı 

almış vakalarda halen yüksektir. Doğumsal şilotorak-
sın hidrops fetalis ile birlikteliğinde ise ölüm oranı 
daha da artar (2).

Sonuç olarak, hidrops fetalisli bebeklerde ayırıcı 
tanıda doğumsal şilotoraks akla gelmelidir. Hidrops 
fetalis ile birlikte olan doğumsal şilotoraksın erken 
tanısı ve tedavisi bu bebeklerin sağ kalım oranlarını 
arttıracaktır.
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