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OZET

Cocuklarda Ozofagus Atrezili Hastalarin Ge¢c Dénem Sonuglar:

Amagc: Bu c¢alismanin amaci klinigimizde ameliyat edilmis olan ve baska merkezlerde
ameliyat edilip tarafimizca takibi yapilan 6zofagus atrezili hastalarin ge¢ donem izlemdeki
sonuglarinin ve bunlari etkileyen faktdrlerin arastiriimasidir.

Gerec ve Yontem: Klinigimizde Ocak 2010—Ocak 2020 tarihleri arasinda 6zofagus atrezisi
tanisiyla takip edilmis 252 hastadan, dosyalarina ulasilan 214’iiniin; demografik verileri,
Klinik bulgulari, ameliyat verileri, ameliyat sonrast komplikasyonlar1 ve ge¢ donem izlem
sonugclar retrospektif olarak incelendi. Morbidite ve mortalite agisindan belirlenmis olan risk
faktorleri i¢in karsilastirma yapildi.

Bulgular: Calismaya alinan 214 hastadan tarafimizca ameliyat edilen 187 hastanin 185’ine
(%98,9) tek evreli veya asamali 6zofagodzofagostomi yapildi. Uzun aralikli atrezi olup
definitif ameliyat1 yapilmis olan 59 hastanin 57’sine (%96,6) ameliyat esnasinda uzatma
teknikleri ile (intraoperatif gerdirme, Livaditis miyotomisi, tiibiilarize iist pos flebi, midenin
parsiyel toraksa cekilmesi) 6zofagodzofagostomi yapilabildi, sadece 2 hastada (%0,95)
6zofagus replasmani (gastrik transpozisyon) yapildi. Ozofago6zofagostomi ile onarim yapilan
hastalarda erken donemde anastomoz darhigi (% 50,2), ge¢ donemde ise gastrodzofageal
refli (% 52,2) en sik karsilasilan komplikasyonlardi. Mortalite oranimiz % 29,4 olarak
hesaplandi. Prematiirite, eslik eden anomaliler, diisiik dogum agirligi, VACTERL
birlikteligi, kromozomal anomaliler, solunum destegi ihtiyaci, sepsis ve uzun aralikli atrezi
mortaliteyi etkileyen degiskenlerdi. Uzun dénemde en sik komplikasyonlar GOR, biiyiime
ve gelisme geriligi, solunum sistemi sorunlari, yutma giigliigii, skolyoz ve toraks deformitesi,
0zofagus divertikilu idi.

Sonug: Miimkiin oldugunca hastalara primer 6zofago6zofagostomi yapilmasini 6nermekteyiz.
Ozofagus atrezili hastalar hipotirodi agisindan arastirilmali. Anastomoz darhginin tedavisinde
balon dilatasyonu 6nermekteyiz. Anastomoz kacgagi varsa nazojejunal tiip takilarak varsa
anne sitl verilerek ve konservatif olarak tedavi edilebili. GOR ge¢ donemde sik
goriilmektedir. Davranis ve medikal tedavi ile GOR’lii hastalarm ¢ogu tedavi edilebilir. OA
hastalar uzun dénemde GOR, bilyiime gelisme geriligi, solunum sistemi sorunlari, yutma
giicligii, skolyoz ve toraks deformitesi ve 6zofagus divertikiilii agisindan izlenmelidir. Diisiik
dogum agirhigmin, kalp problemlerinin, prematiirite ve VACTERL birlikteliginin
mortalitesinin yliksek oldugu unutulmamali.

Anahtar Kelimeler: Morbidite, Mortalite, Ozofagus atrezisi, Trakeadzofageal fistiil, Geg

donem

Vil



ABSTRACT

Late Term Outcomes of Patients with Esophageal Atresia in Children

Objective: The aim of this study is to investigate the results of the late follow-up of patients with
esophageal atresia who were operated in our clinic and followed up in other centers and the
factors affecting them.

Materials and Methods: Of the 252 patients who were followed up with the diagnosis of
esophageal atresia between January 2010 and January 2020 in our clinic, 214 of them whose
files were accessed; demographic data, clinical findings, operation data, postoperative
complications and late follow-up results were evaluated retrospectively. Comparison was made
for risk factors determined in terms of morbidity and mortality.

Results: Single-stage or staged esophagoesophagostomy was performed in 185 (98.9%) of 187
patients who were operated on from 214 patients included in the study.
Oesophagoesophagostomy was performed with lengthening techniques (intraoperative
stretching, Livaditis myotomy, tubularized upper pouch flap, partial pulling of the stomach to
the thorax) in 57 of 59 patients (96.6%) who had long intermittent atresia and had definitive
surgery, only 2 patients esophageal replacement (gastric transposition) was performed. In
patients who were repaired with esophagoesophagostomy, anastomotic stricture in the early
period (50.2%) and in the late period, gastroesophageal reflux (52.2%) were the most common
complications. Our mortality rate was 29.4%. Prematurity, concomitant anomalies, low birth
weight, VACTERL association, chromosomal abnormalities, need for respiratory support, sepsis
and long-range atresia were variables that affected mortality. The most common complications
in the long term were gastroesophageal reflux, growth and developmental delay, respiratory
system problems, dysphagia, scoliosis and thoracic deformity, and esophageal diverticulum.
Conclusion: We recommend that patients undergo primary esophagoesophagostomy whenever
possible. Patients with esophageal atresia should be investigated in terms of hypothyroidism. We
recommend balloon dilation in the treatment of anastomotic stricture. If anastomotic leak is
present, nasojejunal tube can be inserted and breast milk should be given if possible, it can be
treated conservatively. Gastroesophageal reflux is common in the late period. Most patients with
gastroesophageal reflux can be treated with behavior and medical treatment. Patients with
esophageal atresia must be examined for gastroesophageal reflux, growth retardation, respiratory
system problems, dysphagia, scoliosis and thoracic deformity, and esophageal diverticulum. It
should not be forgotten that the mortality rate of birth weight, heart problems, prematurity and
VACTERL association is high.

Keywords: Morbidity, Mortality, Esophageal atresia, Tracheaesophageal fistula, Late period
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1. GIRIS ve AMAC

Ozofagusun konjenital anomalileri 3000-5000 dogumda bir goriiliir (1). Bu anomaliler
icerisinden 0zofageal konjenital darliklar, 6zofagus webleri, 6zofagus duplikasyonlar1 gibi
diger anomaliler cikartildigi zaman sadece &zofagus atrezisi (OA) grubu 3000-4500
dogumda bir goriiliir. Ozofagusun en sik goriilen konjenital anomalisi, proksimal ucun kor
sonlandig1, distal ucun ise trakeaya fistiilize oldugu OA tipidir (2).

OA erkeklerde kizlardan 1,26:1 oraninda daha sik gorilir. Ikizlerde risk 2,6 kat daha fazladir
(3). Bir kardesinde OA 6ykiisii olan bebekler igin risk %0,5-2 iken, birden fazla kardesinde
OA 6ykiisii olan bebekler igin risk %20°dir. Bir ebeveyn OA nedeniyle ameliyat olmussa
cocukta OA riski %3-4’tiir (4).

Etiyolojide erken gebelik doneminde metimazol kullanimi, progesteron ve Ostrojen
maruziyeti, maternal diyabet, talidomid kullanimi, fetal alkol sendromu ve maternal
fenilketoniri 6n plana ¢ikmaktadir (5-10). Ayrica %6-10 oraninda kromozomal anomalilerle
(trizomi 18, trizomi 13, trizomi 21) iligkilidir (11).

OA’nin  embriyopatolojisi hakkinda heniiz kesinlesmis teoriler yoktur. Olusum
mekanizmasinda embriyonel gelisim esnasinda bir takim yonlenme sinyallerinde bozukluk
oldugu tahmin edilmekte ve bu yonlenme sinyalleri ile iligkili genler hakkinda arastirmalar
yapilmaktadir. OA, sebebi net olarak bilinmemekle birlikte, alt ve iist 6zofagus pargasinin
uygun sekilde birlesememesi sonucu gelistigi tahmin edilmektedir (12).

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, hem iigtincii basamak Yenidogan
Cocuk Cerrahi Yogun Bakim Unitesi’ne sahip olmas1 hem de rutin ¢ocuk gogiis cerrahisi
ameliyatlariin yapildig1 bir merkez olmasi sebebiyle Dogu Anadolu ve Giineydogu Anadolu
Bolgesi’ndeki OA’l1 yenidogan bebeklerin cogunun tedavi vetakibinin yapildigi bir merkez
konumundadir.

Bu klinik galismada klinigimizde Ocak 2010 - Ocak 2020 tarihleri arasinda ameliyat edilen ve
bagka merkezde ameliyat edilip tarafimizca takibi yapilan OA hastalarinin dosyalart
retrospektif olarak incelendi.

Calismamizdaki amag, klinigimizde OA tanil1 hastalarin ge¢ donem izlemlerinde karsilasilan
sorunlar1 belirlemek, bu sorunlarin nedenlerini ortaya koymak ve bu hastalara daha iyi yagsam

kosullarinin sunulmasina katkida bulunmaktir.



2. GENEL BILGILER

Literatiirde OA ilk olarak 1670’de William Durston tarafindan bir ikiz esinde tarif edilmistir
(14). Ama hastaligin klasik tanim1 1697°de Thomas Gibson tarafindan yapilmistir (13). Bir
sonraki olgu sunumu ise, 1842°de, Hill tarafindan yapilmustir. Ilk cerrahi girisim, 1936°da,
Simpson ve Smith tarafindan yapilmistir. 1940’ta Haihgt tarafindan yapilan primer
anastomoz sonrasi ilk sagkalim saglanmistir. Anestezi teknikleri ve antibiyotik tedavisindeki
ilerlemeler, mekanik ventilator teknolojisindeki gelismeler ile beraber OA onarimi
ameliyatlarindaki basar1 oran1 artmaya baslamistir. OA, 20. yiizyil ortalarindan sonra yapilan
basarili ameliyatlar ve ameliyat sonrasi izlemler sonucu, tedavi edilebilir bir konjenital
hastalik durumuna gelmistir (13,15). Ozellikle son 30 yilda cerrahi teknik, cocuk
anestezisindeki gelismeler, cerrahi materyallerdeki gelismeler, erken teshis, yenidogan
yogun bakim {iinitelerinin devreye girmesi, ameliyat oncesi ve sonrast bakim olanaklarinin
iyilestirilmesi, hekim ve hemsire bakimindaki olumlu gelismelerin yanisira c¢ocuk
cerrahisindeki gelismeler sayesinde OA’ln hastalarda mortalite oran1 oldukca diismiistiir.
Yasam oranindaki artisa paralel olarak ge¢c donem komplikasyon ve sorunlar daha ¢ok 6n
plana ¢ikmustir.

Ameliyat sonrasi erken donemde anastomoz darligi (AD), anastomoz kacagi (AK), niiks
trakeodzofageal fistiil (TOF) goriilebilen komplikasyonlardandir. Geg dénemde ise
gastrodzofageal reflii (GOR), yutma giicliigii ve solunum sistemi problemleri goriilebilen
komplikasyonlardandir. Bu komplikasyonlar hastanin beslenme, biylime, gelismesi ve yasam

konforu tizerine dogrudanetkilidirler (16).

2.1.0zofagus Atrezisinin Embriyolojisi

OA’nin embriyopatogenezi heniiz tam olarak anlasilamamis olup dzofagus ve trakeanin ortak
embriyolojik gelisimine bagl oldugu diisiiniilmektedir. Gliniimiizde kabul géren embriyolojik
gelisim teorisi soyle tanimlanmustir; embriyo 3 haftalik iken, farengeal barsagin bitis noktasinda
onbarsagin 6n duvarinda trakeobransial divertikiil ad1 verilen bir siskinlik belirir. On barsagin
SOX2 ekspresyonu olan bolgede Ozofagus gelismeye baslar. Sonic hedgehod (SHH)

endodermde eksprese olup 6n barsagin faklilasmasinda rol oynar. On barsak anomalileri ile

iliskili olan FOXF1 geni SHH tarafindan regiile olur (17). Bdylece; 6n barsagin proksimal

kisminin dorsalinden 6zofagus, ventralinden de primordial hava yollar1 gelisir (Sekil 1) (18).
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Ozofagus ve trakea boyca uzarken, birbirine yaklasan lateral kivrimlarin kars1 karsiya gelmesiyle,
3-4. haftalarda birbirinden ayrilmaya baslarlar. Bu ayrilma karina hizasinda olur ve sefalik
yonde ilerler. Ayrilma gestasyonun 36. giliniinde tamamlanmis olur. Gestasyonun altinct
haftasinda sirkiiler kas tabakasi 6zofagusta goriiliir ve nervus vagus gelismeye baslar. Yedinci
haftada aortadan koken alan damarlar gortlur. Dokuzuncu haftada 6zofagusta longitudinal kas
tabakas1 goriiliir. Baglangicta boyu ¢ok kisa olan 6zofagus kalp ve akcigerlerin asag: inisiyle
hizla uzar. Cevresindeki splanknik mezenkim dokusu tarafindan kas tabakasi olusturulur.
Ozofagus epiteli endoderm tabakasindan koken alir. Ozofagustailk olarakgérilensiliyerepitel,
20. haftada cok katli yass1 epitel ile yer degistirir. OA ve/veya TOF, trakeotzofageal septumun
kendiliginden arkaya dogru sapmasi ve dnbarsagin arka duvarin1 6ne dogru iten mekanik bir
faktortin varligi sonucu gelisir. Ancak buteoriizole OA’y1 agiklamakta yetersizdir. izole OA’da

vaskdler yetmezligin rol aldigi ileri siiriilmiistiir (19,20).

snbarsak ozofagotrakeal

septum farinks

solunum
divertikti

tzofagus

Sekil 1. On barsaktan 6zofagus ve trakeobronsial divertikiil geligimi
(TW Sadler, Langman Medikal Embriyoloji)

Yapilan bazi ¢aligmalarda diger gastrointestinal sistem (GIS) atrezilerinden yola gikilarak
vaskiiler yetmezlik sonucu atrezinin olusumu, 6n barsak ile trakeabronsial tomurcuk
arasindaki mezenkimal dokulardaki yetersizlik sonucu olusan atrezi, trakeal yapilarin
gelisimi esnasinda 6zofagus gelisiminin geri kalmasi sonucu atrezi olugsmasi gibi teoriler
ortaya atilmistir (21,22). Bir diger teoride ise; kalp, vaskiler yapilar veya akciger
dokusunun basisma bagli OA olusumu ile embriyopatolojisi ag¢iklanmaya calisilmistir
(21).



2.2. Ozofagus Anatomisi

Ozofagus, farinks ile mide arasinda yetiskinlerde yaklasik 25-30 cm, yenidoganda 9-10 cm
uzunlugunda miiskiiler bir tiip olup gastrointestinal sistemin en dar kanalidir. Duvar
kalinlig1 yaklasik 3-4 mm’dir (23). Yetiskinlerde krikoid kikirdak ve 6. servikal vertebra
seviyesinden baglayip mediasten ve diafragmay1 gecerek 11. torasik vertebra seviyesinde
mide kardiasi ile birleserek sonlanir. Dis hizasindan sonra yaklasik 22. cm’de aortik arki,

27. cm’de sol ana bronsu ¢aprazlar ve yaklasik 40. cm’de diafragmay1 gecer (24).

2.2.1. Ozofagusun arteryal kanlanmasi

Servikal 6zofagusun arteryel kan gereksinimi bir ¢ift inferior tiroid arter tarafindan saglanir.
Bunlar subklavian arterin tiroservikal dalindan kdken alirlar. Torasik 6zofagus iki kaynaktan
beslenir. Bunlar trakeobronsial arterler ve bronkoozofageal arterlerdir. inen aortanin dahaalt
bélimiinden ve 6n yuzinden ayrilabilen dort veya bes 6zofageal arter, 6zofagus igin 6zel bir
kaynaktir. Bu arterler 6zofagusta vaskiiler bir zincir olustururlar. Olusan bu zincir, servikal
bolgenin alt kisminda bulunan tiroid arterlerin 6zofageal dallar1 ve abdominal kisimda

bulunan sol gastrik arterlerden ¢ikan dallar ile birlesir (24-26).

2.2.2. Ozofagusun venleri

Intramural intrinsik venler, ince veniillerin tunica mukozasinin lamina propriasinda
subepitelyal pleksusu olusturur. Ozofagus venlerinde kapakcik yoktur. Ekstrinsik venler 6nce
yerel biiyiik venlere, daha sonra iist uca yakin venler, juguler ven veya azygos veni,
hemiazygos veni, intercostal ven ve bir kismi da bronsial vene dokiiliirler. Karinda ise sol
gastrik ven ile portal ven ve 6zofageal venler araciligi ile torasik 6zofageal venlere bosalirlar
(24-26).

2.2.3. Ozofagusun lenfatik drenaj

Ozofagusun lenfatik sisteminin, barsaklarin geri kalan kisimlar1 gibi lenfatik kanallar ve lenf

diigiimlerinden olustugu kabul edilir. Ozofagusun yiizeyindeki lenfatik trunkuslar bolgesel



lenf diigiimlerine drene olurlar. Ozofagusun lenfatikleri paratrakeal, trakeobronsial,
jukstadzofageal, aortikodzofageal lenf diigiimlerine drene olurlar. Abdominal 6zofagusun
lenfatikleri stperior gastrik, perikardiak, inferior diyafragmatik lenf diigiimlerine drene
olurlar (25,26).

2.2.4. Ozofagusun sinirleri

Ozofagus, otonom sinir sisteminin sempatik ve parasempatik visseral komponentleri
tarafindan innerve edilir. Sempatik sinirler proksimal 6zofagusa servikal ve torakal sempatik
zincirlerden gelirler. Parasempatik sinir destegi, 10. kranial sinir olan vagus siniri tarafindan
saglanir. Vagus siniri, 6zofagusa genel somatik ve visseral duyu, motor ve parasempatik lifleri
tasir. Sag ve sol vagus sinirleri kendi taraflarindaki juguler foramenlerden kalin kokler
halinde gegerler. Ust 6zofagus sfinkteri ve 6zofagusun {ist yarisinin innervasyonu, bilateral
stperior larengeal sinirve/veyainferior larengeal sinirleraraciligiylaolur. Her ikivagussinirive

Ozofagus birlikte, frenodzofageal membranin altinda, diyafragmadangecerler (27,28).

2.3. Ozofagus Histolojisi

Ozofagus histolojik olarak mukoza, submukoza, muskularis eksterna ve adventisya olarak
dort tabakadan olusur (29). Mukozasi, nonkeratinize ¢ok katl yassi epitel, mukoza iliskili
lenfatik dokuyu barindiran lamina propria, longituinal uzanim gosteren diiz kas
hiicrelerinden olusan miiskiilaris mukozadan olusur (29).

Arteryal, vendz, lenfatik ve sinirsel pleksuslar submukoza tabakasi icerisinde yer alirlar.
Lenf nodlar1 ve sinirsel yapt submukoza dokusu igerisinde bulunur (29).

Miiskiilaris eksternanin yapisi, dista uzunlamasina, icte sirkiiler uzanmim gosteren kas
tabakalarindan olusur. Kas yapisi, 6zofagus proksimal ligte birinde ¢izgili kas, orta iigte
birinde diiz kas ile gizgili kas ve bunlarin ara formlarindan, distal tgte birinde ise sadece diiz

kas hiicrelerinden olusur (29).

2.4. Ozofagus Fizyolojisi

Ozofagusun esas fonksiyonu besinleri primer ve sekonder peristaltik hareketler ile
farinksten mideye ilerletmektir. Primer peristaltizm farinksten baslayip 6zofagusa yayilan
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dalgadir. Eger primer peristaltik dalga ile biitiin besinler mideye ulagmazsa &zofagus
duvarinin gerilmesi ile sekonder peristaltik dalga devreye girer ve 6zofagus tamamiyle
bosalana kadar devam eder. Ozofagus bosaldiktan sonra miyenterik inhibitér néronlarla
taginan bir gevseme dalgasi peristaltizmi durdurur (30).

Ozofagogastrik bileskenin hemen iizerinde sirkiiler kas tabakas1 alt 6zofagus sfinkteri olarak
gorev yapar ve normalde kasili durur. Peristaltik dalga bu sfinktere ulastiginda gevseyerek
besinlerin mideye gecisini saglar. Istirahat halinde ise mideden 6zofagusa besinlerin gegisini

engelleyerek reflinin énlenmesinde ilave rol oynar (30).

2.5. Ozofagus Atrezisi Stmiflamasi

OA’nin anatomik olarak tarif edilen birgok farkli tipi vardir. Giiniimiizde Gross’un anatomik
siniflandirmasi en ¢ok kabul gérmiis olani siniflamadir (Sekil 2) (31,32).
Bu siniflamaya gore;

Tip A: Her iki ucun kér sonlandig1 izole OA

Tip B: Proksimal ucun trakeaya fistiilize oldugu, distal ucun kér sonlandigr OA
Tip C: Proksimalucun kor sonlandig1,distal ucun trakeaya fistiilize oldugu OA
Tip D: Her iki ucun trakeaya fistiilize oldugu OA

Tip E: Atreziolmadandzofagusuntrakeayabirfistiil ile agilmasi (H tipi fistiil)

Tip F: Fistll olmadan 6zofagusun konjenital stenozu

OA siniflamasi, 1929°da bir radyoloji doktoru olan Vogt tarafindan yapilmistir (34).

Ensik karsilagilan tipinde (%85-88) proksimal zofagus kor olaraksonlanirkendistal 6zofagus
trakeaya fistiilizedir (Tip C). Ikinci siklikta tip A (%7-8) ve iigiincii siklikta tip E (%4-5)
gortulmektedir (31-33). Bu anatomik tiplendirmenin yapilabilmesi, tedavi stratejilerinin

belirlenmesinde blylkdneme sahiptir (32).



Sekil 2. Ozofagus Atrezisinde Gross’un Anatomik Simiflamasi

LA R AR

Gros Tip A Gros Tip B Gros TipC Gros TipD Gros Tip E
Waterston risk grubu siniflamasinda sonuglar klinikle iliskilendirilerek gruplama yapilmis ve

eslik eden anomaliler, dogum agirlig1 ve pndmoni gelisimi degerlendirilerek yasam beklentisi

ile iligkilendirilmistir (Tablo 1) (35).

Tablo 1. Waterston risk gruplari simiflamasi

GRUPLAR YASAM SANSI
Grup A %100

Dogum agirlig1 2500 gr {izerindedir
Fullterm
Ek anomalisi yoktur.

Akciger sorunu minimaldir.

Grup B %85
B1: Dogum agirlig1 1800-2500 gr arasindadir.
Ek anomalisi yoktur.
Akciger sorunu minimaldir.
B2: Dogum agirlig1 2500 gr iizerindedir.
Minor ek anomali var.

Akciger sorunu minimaldir.

GrupC %65

C1: Dogum agirlig1 1800 gr altindadir.
Ek anomalisi yoktur
Akciger sorunu minimaldir.
C2: Dogum agirlig1 1800 gr iizerindedir.
Major ek anomalileri vardir.
Akciger ile ilgili sorunlar siddetlidir.
TOPLAM %85




Okamoto’nun yaptig1 smiflamada major kardiyak anomali varligi ve dogum agirliginin
degerlendirilmesi ile risk gruplari belirlenmis ve yasam beklentisi ile iliskilendirilmigtir

(Tablo 2) (36).

Tablo 2. Okamoto risk gruplari siniflamasi

Siif Dogum Agirlig Major Kardiyak Yasam Beklentisi
Anomalisi
1 >2000 Yok % 100
2 <2000 Yok % 81
3 >2000 Var % 72
4 <2000 Var % 27

Daha giincel bir siniflama olan Spitz’in yaptig1 siniflamada da major kardiyak anomali varlig1
ve dogum agirligmin degerlendirilmesi ile risk gruplari belirlenmis ve yasam beklentisi ile
iligkilendirilmistir (Tablo3) (37). Spitz, Okamoto’dan farkli olarak dogum agirligin1 1500 gr
olarak almistir (37).

Tablo 3. Spitz risk gruplar1 simflamasi

Grup I: Dogum agirlig 1,5 kg’den fazla, hi¢cbir major kalp hastaligi yok. Hayatta kalma % 97

Grup II: Dogum agirlig1 1,5 kg’den az, ya da major kalp hastalig1 var. Hayatta kalma % 59

Grup III: Dogum agirligr 1,5 kg’den az ve major kalp hastaligi var. Hayatta kalma % 22

2.6 Ozofagus Atrezisine Eslik Eden Anomaliler

Intrauterin gelisimin erken déneminde meydana gelen aksakliklar sonucu ortaya ¢ikan OA,
bir¢gok konjenital anomali ile birlikte goriiliir (12). Hastalarin %50-70’inde eslik eden
konjenital baska anomaliler de vardir (Tablo 4) (38,39). Eslik eden anomalilerin bir kismi
mindr anomali olarak kabul edilebilir ki bu grupta yer alan anomaliler hayati tehlike
olusturmazlar ve acil miidahale gerektirmezler (dekstrokardi, Meckel divertikiilii, at nali
bobrek, vertebra anomalileri, hipospadias v.b). Major anomaliler ise derhal midahale
gerektiren hayati 6nem tasiyan anomalilerdir (kardiyak anomalilerin bir kismi, tim intestinal
atreziler, anal atrezi v.b). Hastalarin sagkalimlari en ¢ok eslik eden major konjenital kardiyak

anomalilerle iliskilendirilmistir.



Kardiyak anomaliler %24 oraninda eslik ederken, en sik eslik eden kardiyak anomali
literatiirde VSD olarak goriilmektedir. Kardiyak anomalilerden sonra en sik %21 oraninda

iiriner sistem anomalileri eslik etmektedir (Tablo 4) (40).

Tablo 4. Ozofagus Atrezisi ile birlikte goriilen anomalilerin sikhg (41)

Eslik Eden Anomali %
Kardiyovaskuler Sistem (VSD, ASD, PDA, Dekstrokardi...) % 24
Genitoiiriner Sistem (Renal agenezi-displazi, VUR, HN, hipospadias) % 21
Gastrointestinal Sistem (Imperfore Aniis, Intestinal atrezi...) % 21
Kas Iskelet Sistemi (Vertebra Anomalileri, Radius Yoklugu...) % 14
Santral Sinir Sistemi (Hidrosefali, noral tiip defektleri...) % 7
VACTERL Birlikteligi % 20
Toplam Insidans % 50-70

Multiple anomalili hastalarin yaklagik %350’si sendrom ve birliktelikler ile beraber
gorilmektedir (42). Bunlardan bazilari; VACTERL birlikteligi, Di-George sendromu, Pierre
Robin Sendromu, Polispleni Sendromu, Holt—-Oram sendromu, Down sendromu, Feingold
sendromu, Fankoni sendromu, Townes—Brock sendromu olarak sayilabilir. VACTERL
birlikteligi (V: Vertebra, A: Anal atrezi, C: Kardiyak, TE: Trakeodzofageal fistll ve 6zofagus
atrezisi,R:Renalanomali, L: Ekstremiteanomalisi) anomalilerinbasharfleriile adlandirilmis bir
birlikteliktir, bu bir sendrom degildir. Clink{i bu anomalilerin birlikteligini ortaya koyan bir
gen tespit edilememistir. Eger bu birliktelige hidrosefali de eslik ederse VACTERL-H olarak
adlandirilir. Bilesenlerinin en az tigliniin bir arada aym hastada gortlmesi tesadfi olamayacak
kadar siktir. Bu nedenle sendrom degil birliktelik olarak adlandirilir. OA’ 11 hastalarin %20’sinde
VACTERL birlikteliginin oldugu bilinmektedir (43). Solomon ve ark. VACTERL birlikteligi
bulunan hastalarin %52-82’sinde fistiillii OA bulundugunu bildirmislerdir (44). CHARGE
birlikteligi (C: Koloboma, H: Kalp defektleri, A: Koanal atrezi, R: Mental retardasyon, G:
Genital hipoplazi, E: Kulak anomalileri) OA hastalarmin %2’sinde goriiliirken diger yaris

sendrom dis1 multiple anomaliler olarak goriiliir (Tablo 5) (39).

Tablo S. Kromozomal ve kromozomal olmayan sendromlar ile birliktelik sikhig

Eslik Eden Sendromlar %
Sendrom Iligkili Olmayan Ozofagus Atrezisi % 44,7
VACTERL Birlikteligi % 9,6
Edward Sendromu (Trizomi 18) %5,9
Diger Kromozomal Olmayan Sendromlar % 4.6
Down Sendromu % 1,9
CHARGE Birlikteligi % 1,0
Diger Kromozomal Sendromlar % 0.8
Multiple Malformasyonu Olan Hastalar % 31,6




2.7. Ozofagus Atrezisi Tamsi

2.7.1. Antenatal Tan1

Antenatal tanu, ilk kez 1980°de, Farrant tarafindan, 26 haftalik bir fetliste polihidroamniyoz ve
mideningdrintilenememesiyledile getirilmistir (46). Buspesifikolmayanbulgular, myopatiler
ve norolojik defektler ile de birlikte olabilmektedir (47,48). Polihidroamniyoz toraks ve
gastrointestinal anomalilerin bir bulgusu olabilmektedir (49). Gebeligin 18-20. haftalarinda
yapilan anomali taramasinda Amniyotik Srvi Indeksi 97.5 persentilden biyik ise
polihidroamniyoz agisindan anlamlidir. Stringer ve ark. tarafindan yapilan bir ¢aligmada,
prenatal ultrasonografide midesinin kiigiik goriildiigii veya hi¢ goriilmedigi 87 fetiis
incelenmis ve yanlizca 15’inde (%17) dogumdan sonra OA tespit edilmistir (32). Bununla
birlikte midenin kii¢iik olmas1 veya goriillememesine, polihidroamniyoz eslik ettiginde, OA olma
ihtimali %44—56 olmaktadir (50). Diger bir antenatal bulgu ise, ilk kez, 1983’te tarif edilen,
proksimal pos bulgusudur. Genislemis olan ve kor sonlanan proksimal 6zofagus posunun
ultrasonografide gorilmesi gestasyonun 32. haftasini bulabilmektedir (47,51). Antenatal tani
konulan hastalarda ek anomali acisindan fetal ekokardiyografi veya karyotipleme yapilmasi
onerilmektedir (47). Antenatal tan1 konulan hastalarin aileleri, dogum Oncesi, hastalik ve
gidisat1 ile ilgili ayrintili bilgilendirilmeli ve dogum i¢in saglik imkanlar1 daha 1yi olan
merkezlere yonlendirilmelidir (52). Magnetik Rezonans (MR) da antenatal dénemde OA
tanisinda kullanilmaya baglanan bir yontemdir. Fetal MR goriintiilemede tespit edilen “pos

bulgusu” %82 duyarlilik ve %100 6zgiillige sahiptir (53).

2.7.2. Dogum Sonrasi1 Tam

OA tanis1 genellikle, dogumdan sonraki ilk 24 saat icerisinde konulmaktadir (32). Bu bebeklerde,
beslenme sirasinda solunum sikintisi, morarma olur. Klinik muayeneyi takiben, OA oldugu
diistiniilen bebekte, tetkikler ti¢ amag igin yapilir. Birinci amag taniy1 kesinlestirmek, ikincisi
optimal cerrahitedaviye rehberliketmekicin OA’yailiskin ek bilgi saglamak, tigtinciistiise eslik
eden anomalileri saptamaktir (54,55). Hastalarin gogunda bir nazogastrik tiip (NGT) takilarak
cekilen PA AC grafisi klinik tani i¢in yeterli olabilmektedir (56). Bu grafi ayn1 zamanda

proksimal 6zofagus posunun uzunlugu hakkinda da bilgi vermektedir. Ayrica batinda hig gaz
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imajinin olmamas: fistlilstiz OA’y1 diisiindiirmekle birlikte bu durumun distal fisttiliin mukus
tikaci ile ttkanmasina bagli olabilecegi de unutulmamalidir (57). Cekilen babygram vertebra,
kosta ve ekstremite anomalilerini gostermenin yanisira, batinda double-bouble gérunimd
duodenal atrezi veya anormal kalp golgesi kardiak anomali hakkinda fikir verebilir (32).
Taninin stipheli oldugu hastalarda ameliyat oncesi, 6zofagoskopi yapilmasi faydali olabilir
(58,59). Ozofagoskopi-bronkoskopi, eslik eden herhangi bir diizeydeki trakeomalazinin
degerlendirilmesine ek olarak, cerrahi onarima baglamadan 6nce bir stent yerlestirerek fistulln
daha kolay bulunmasima imkan verebilir (60). OA 11 ikiz esi olma, pozitif aile dykusiiniin yanisira,
hastalarin yaklasik yarisinda bulunan ek anomaliler, OA agisindan uyarici olmalidir (61).
Kardiyovaskiiler sistem anomalileri ek anomalilerin yaklasik %20-25’ini olusturur. Bunu
genitouriner, gastrointestinal, omurga—iskelet ve anorektal anomaliler takip eder (62). Bazi
calismalarda izole OA 11 hastalarda ek anomali sikliginin daha yiiksekoldugu bildirilmistir (58-
63). Idrar cikaran, dismorfik &zelliklerin bulunmadig1 ve klinik olarak normal gériinen bir
bebekte babygram (ekstremite ve vertebra anomalilerinin biiyilk kismini gosterir) ve
ekokardiyografi yeterli olabilir. Bircok merkez bunlara bir de Uriner ultrasonografiyi de
eklemektedir (60-64). Eger iki veya daha fazlaek anomali saptanmissa; VACTERL, CHARGE,
Potter (renal agenezi, pulmoner hipoplazi, dismorfik yiiz) ve Schisis sendromlar1 (néral tiip
defekti, yarik damak-dudak, konjenital diyafragma hernisi, genital hipoplazi) igin hastalar daha
detayl tetkik edilmelidir (65,66).

2.7.3. Ge¢ Tam

Nadir de olsa OA tanisinin yasamin 25. giiniine kadar geciktigi hastalarda sagkalim
bildirilmistir (67). Eslik eden proksimal fistiil veya H tipi fistiillerde tan1 gecikmesi daha da
stk goriilmektedir (68,69). Proksimal fistiil olup olmadigi ameliyat oncesi yapilacak
6zofagoskopi-bronkoskopiyle saptanabilir (59). H tipi fistiillerde 6zofagus devamlilik
gostereceginden tan1 gecikmesi daha siktir (70). Beslenirken 6ksuriik, morarma, alt solunum yolu
enfeksiyonu (ASYE) oOykiisii ve aglarken karmn sisligi bu agidan uyarici olmalidir (69,70).
Genellikle alt servikal veya iist torakal seviyede olan fistiillerin endoskopilerde ve kontrastl

grafilerde de tespit edilmesi guctir (71).
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2.8. Ozofagus Atrezili Hastanin Ameliyat Oncesi Yonetimi

Tim yenidoganlarda oldugu gibi OA’l1 yenidoganin da 1s1 kaybiin 6nlenmesi hayati neme
sahiptir. Hastaya damar yolu agilmali ve uygun sivi tedavisine baslanmalidir. Sivi elektrolit
bozuklugu ve kanama pihtilasma faktorlerinde bozukluk varsa diizeltilmelidir. K vitamini
yapilmali, viicut agirhigi 2000 gr’in iizerinde ise Hepatit B asis1 yapilmalidir. Hasta icin
mutlaka deneyimli ve yenidogan bakimini bilen hemsireler gorevlendirilmelidir. OA’I1
hastanin ameliyati miimkiin olan en erken zamanda ve elektif sartlarda yapilmalidir.

OA tanis1 konulduktan sonraaspirasyon riskini azaltmak igin, 6zofagus tist posu ¢ift lumenli bir
kateterle (Replogle kateteri) suirekli ve diisiik basingla aspire edilmelidir. Ust posun drenajina
yardimcr olmak ve regiirjitasyon riskini azaltmak icin hasta semi-fowler pozisyonunda
olacak sekilde yatirilmahdir.

OA’l1 hastalarm ameliyat 6ncesi rutin entiibasyonu gerekli degildir. Ozellikle prematiire
bebekler, eslik eden kardiak anomalisi bulunanlar ve gastrik distansiyona sekonder
diyaframin yukar itildigi hastalarda solunum destegi ihtiyact olabilir. Solunum destegi
gereken bebeklerde, entlibasyon ve ventilasyon titizlikle yapilmalidir. Endotrakeal ttipiin ucu
distalfistil( gececek sekilde ayarlanmali ve ventilasyon diisiik basingla yapilmalidir.

Distal fistiillii OA’sinda, fistiilden mideye gecen hava batin distansiyona sebep olabilir. Bu
distansiyon yenidogan bebekte akcigere basi yapip solunum sikintisina neden olabilir. Daha
ileri dizeydeki distansiyon 6lumcuil seyredebilen mide veya duodenum perforasyonuyla
sonuglanabilir. Distal fistiiliin bir diger olumsuz etkisi de fistiilden solunum yollarina mide
iceriginin refliisii sonucu meydana gelebilen kimyasal pnomonidir. Trakeoskopik olarak
fistiile fogarti kateteri yerlestirilmesi, aspirasyon riskini azaltir ve hastanin daha iyi ventile
olmasini saglar (72).

TOF’ten mide asidi refliisiiniin etkisini azaltmak i¢in hastaya uygun pozisyon verilmesi, H2

reseptor blokeri ve/veya proton pompa inhibitorleri kullanimi 6nerilmektedir (73).
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2.9. Ozofagus Atrezisinin Cerrahi Tedavisi

Cerrahi tedavide amag uygun kosullar saglandiktan sonra 6zofagusun primer anastomozunun
yapilabilmesidir. Ancak respiratuar distres sendromu olan hastalara acil torakotomi yapilip
fistiil ligasyonu yapilmahdir (74). Izole OA’l1 hastalarda ve uzun aralikli atrezi olan
hastalarda primer onarim yapilamiyorsa veya genel durumlari ve eslik eden anomaliler
sebebiyle primer onarimin uygun olmadigi hastalarda geciktirilmis onarim ya da asamali
cerrahi teknikler planlanabilir.

Izole OA oldugu diisiiniilen hastalarda mukus tikaci ile tikali distal TOF ihtimali gdzardi
edilmemeli. Proksimal fistlil varligin1 ortaya koymak icin tanisal bronkoskopi yapilabilir.
Bronkoskopi esnasinda fistiilden kilavuz tel ilerletilmesi de ameliyat sirasinda fistiiliin

bulunmasi ve serbestlenmesinde avantaj saglayan bir yontem olarak tarif edilmistir (75,76).

2.9.1. Ozofagus Atrezisi Primer Onarimi

OA primer onarimi 1941°den beri uygulanan OA’nim temel cerrahi tedavisidir (77). OA
onarimi cerrahin deneyim ve tercihine bagl olarak agik torakotomi veya minimal invazif

yontemler (torakoskopi) ile yapilabilir (78).
2.9.1.1. Acik Torakotomi

Hasta sag posterolateral torakotomi pozisyonuna getirilir. Insizyona orta veya arka aksiller
cizgiden baslanir, skapulanin kdsesine kadar uzanan bir posterolateral torakotomi insizyonu
yapilir. Latissimus dorsi kas1 kesilse de, serratusanterior kasi sinirleri korumak amaciyla kenara
itilerek 4 veya5. interkostal araliktan g6 giis boslugunagirilir (79). Ameliyata cerrahin istegine
bagli olarak ekstraplevral veya transplevral olarak devam edilir. Transplevral yaklasimin dahaiyi
goriis alan1 saglayip ameliyat siiresini kisaltmas1 gibi avantajlar1 olsa da, ameliyat sonrasi
anastomoz kagagini sinirlayamadigindan, olaym ampiyemle sonuglanmasi gibi bir dezavantaji
olabilir. Ekstraplevral yaklasim ise tecriibe edinildigi takdirde sanildig1 kadar gii¢ bir islem
degildir (80). Kotlar arasina toraks ekartorii yerlestirilerek diseksiyona devam edilir, azigos
veni askiya alinarak ekarte edilir veya baglanarak kesilir (Sekil 3). Son zamanlarda azigos veninin

baglanmasi ile anastomoz kagaklari arasinda bir iligki ileri siiriilmiistiir (81,82).
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Sekil 3. V.Azigos baglanmasi (Springer Cerrahi Atlasi)

TOF bulunarak askiya almir ve ayrilir. Trakeada kalan fistiil kism1 4/0 ya da 5/0 emilebilir
veya emilemeyen siitur ile baglanarak kesilir veya klips konulur (Sekil 4). Distal uc
serbestlenmis olur, burada dikkat edilmesi gereken distal 6zofagusun asir1 diseksiyonundan
kacinmaktir. Siitlir ¢esidi ile ilgili ¢alismalarda herhangi bir siitiir materyalinin digerine
tstlinliigii gosterilmemistir. Fistulin baglanmasinda dikkat edilmesi gereken nokta, trakeada
giidiik birakilmamasidir. Fistiil baglandiktan sonra pozitif basingli ventilasyon sirasinda
toraks kavitesi 1lik serum fizyolojik ile doldurularak hava kagagi olup olmadigi kontrol edilir.

Proksimal 6zofagus ucu anestezi hekiminin Gst posa kalm bir tip ilerletmesi ile daha rahat gortltr.

Sekil 4. Ozofagus Atrezisi-TOF baglanmasi (Springer Cerrahi Atlasi)
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Proksimal ug serbestlenirken proksimal TOF agisindan dikkatli olunur. Proksimal ve distal
Ozofagussegmentleriugucagetirilir. Distal 6zofagus ince ise ¢cap farkindan dolayi distal ug balik
agz1 seklinde agilabilir. Anastomoz yapilirken 6nce, 6zofagusuglarininarkaduvari5/0veya 6/0
emilebilir stturlerle tek tek dikilir. Daha sonra, NGT transanastomoz olarak mideye ilerletilir
ve Onduvara datek tek emilebilir sttirler konularak anastomoz tamamlanir. Gereginden fazla
stitlir konmasi1 anastomozun beslenmesini bozabilir (83). Ameliyat sirasinda 6zofagus uglar
maksimum mobilize edilmelerine ragmen iki u¢ arasindaki mesafe halen fazla ise bu hastalar
uzun aralikli (long gap) hasta olarak tanimlanir. Bu hastalarda anastomoz gergin olsa bile
primer anastomoztercih edilmelidir, ama bu hastalarda AK ve AD gelisme riskininindahayiiksek
oldugu unutulmamalidir(84). Buna ragmen 6zofagus uglar1 karsilikli gelmiyor ise ameliyatin
devamu igin farkli tercihler yapilabilir. Bir yontem olarak genis olan proksimal pos tubtlerize
edilecek sekilde bir flep hazirlanip aradaki mesafe bu flep yardimiyla azaltilabilir.
Uygulandig1 hastalardaki sonuglar1 basarili goriilen bir diger yontem Livaditis’in, 1970’te
tanimladig1 sirkiiler myotomidir. Proksimal 6zofagus kas tabakasi ¢epecevre kesilerek
mukoza kasa gore daha esnek oldugu i¢in 6zofagusun boyu uzatilabilir. Yeterli uzunluga
ulagmak i¢in birden fazla myotomi yapilmasi gerekebilir (85). Myotominin darlik ve kagak
uzerine olumlu veya olumsuz etkisi olmayabilir ve 6zofagus motilitesini bozduguna dair kesin
birkanitdayoktur (86). Miyotomi Kimura’nin tarifledigi sekilde spiral olarakta uygulanabilir
ve divertikiil olugsma riski, sirkiiler myotomiden daha azdir (87). Foker’in tarifledigi
intraoperatif gerdirme yonteminde ise 6zofagus uglarina, anastomoz hattinin bir miktar daha
gerisinden gerdirme siitiirleri konulup 6zofagusu yirtmadan 2-3 dakika kadar maksimum
gerginlikte tutulup beklenir, bu yontem ile u¢ uca gelemeyen 6zofagus uglart u¢ uca
getirilerek bagari ile anastomoz yapilabilir (88). Buna ragmen anastomoz yapilamayacaksa

batin agilmadan mide kismen serbestlenip gastrik pull up secenegi degerlendirilebilir.

Bu yontemler ile anastomoz yapilamayacag: diisiiniiliirse geciktirilmis veya kademeli cerrahi
yaklasimlar tercih edilebilir. Bu durumda TOF baglandiktan sonra distal dzofagus ucu
kapatilip torakotomi sonlandirilir ve gastrostomi agilarak anastomoz bagka bir seansa
ertelenir. Cerrahin tercihine gore servikal 6zofagostomi agilabilir veya proksimal pos stirekli
aspire edilebilir (90,92)
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Ozofagus anastomozu 5/0-6/0 emilebilen sttirler ile yapilir. Anastomoz, 6zofagus dokusunu
tam kat alacak sekilde yapilmalidir. Anastomoz yapilirken 6zofagus mukozasindan
gecilmesi erken ve ge¢ postoperatif komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir. NGT
hem ameliyat sonrast mide distansiyonunu Onlemek hem de erken donemde enteral
beslenmeye baslamak i¢in kullanilir. Ama bazi cerrahlar transanastomotik kateteri AD ve
AK’ma sebep oldugu i¢in tercih etmemektedirler. 2009-2014 yillart arasinda 11 merkezde
yapilan tiim OA vakalarinin incelendigi bir calisma bu goriisii desteklemektedir (91).
Anastomoz tamamlandiktan sonra toraks duvarinin i¢ yiizeyindeki plevral yapraktan,
perikarddan veya canli kas dokusundan anastomoz hattina flep hazirlanip, ayrilmig olan
TOF’iin iki ucu arasina yerlestirilebilecegi ve niiks TOF ihtimalinin azaltilabilecegi
belirtilmistir. Gereginden fazla siitiir konmas1 anastomozun beslenmesini bozabilir (83).
Ekstraplevral yapilan ameliyat sonras1 gogiis tiipii takilmayabilir. Transplevral yaklagimli
hastalarda ise, toraksa yerlestirilen gogiis tlpi baska bir kesiden disar1 alinip su alt1 drenajina
birakildiktan sonra toraks kapatilir (80).

2.9.1.2. Minimal Invazif Ydntemler (Torakoskopi)

Pediatrik endoskopik cerrahi teknigi ve cihazlardaki gelismeler sayesinde karmasik ve hassas
girisimlerin ¢ok kii¢lik yenidoganlarda bile yapilabilmesine olanak saglamistir. Son 20 yilda
bebek ve cocuklarda minimal invazif cerrahi girisimlerin say1 ve gesitliligi artmaktadir
(98,99).11kkez, 1999°daizole OAtanili 2aylik birbebege torakoskopik olarak basarili bir onarrm
yapilmas1 doniim noktasi olmustur (100). Sonrasinda, 2000’de, tamamen torakoskopik
yaklasimla bir yenidoganda TOF iin eslik ettigi OA nin onarimi ve 2002’de ilk 6nemli seri
yayinlanmistir (100,101). Giinlimiizde diinya genelinde bir¢ok ¢ocuk cerrahisi biriminde
torakoskopik OA onarimi yapilabilmektedir. Torakoskopik OA onarimi giiniimiizde siddetli
hemodinamik instabilite, prematirite ve major konjenital kardiak anomaliler haricinde tim
OA hastalarinda uygulanabilmektedir. Torakoskopi ile daha net ve genis bir goriis agis
saglanmakta ve daha az morbidite ile islemler yapilabilmektedir. Ayn1 zamanda postoperatif
agri, solunum sikintis1 ve torakotominin getirdigi kozmetik ve postural (skolyoz, gogiis duvart
deformitesi) problemlerde en aza indirilmis olmaktadir (101,102). Sol ana brons enttibasyonu
daharahat bir ¢calisma alan1 saglar (103). Torakoskopikislemgenellikle 3 veya 4 adet 3 mm’lik
portlar ile yapilir. Torakoskopi i¢in 30° acili optik ve maniplasyonlar i¢in disektor, igne

tutucu, kanca koter ve bipolar forseps gibi aletler kullanilir. {lk port skapula ucunun
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arkasindaki 5. interkostal araliktan girilir. Bu port teleskop i¢in uygundur ¢iinkii posterior
mediastenin daha iyi gériinmesini saglar. Hemitoraks karbondioksit ile insufle edilip akciger
kollapsi1 saglandiktan sonra diger portlar anastomozun kolay yapilmasini saglayacak sekilde
girilir. Daha sonra azigos veni ayirt edilip ligasure ile kesilir veya klips konur. Distal 6zofagus
bulunur ve fistiil tespit edilerek klipsler veya siitlirler yardimiyla baglanip kesilir. Anestezi
hekimi Ust posun goriiniirliigiinii kolaylastirmak amaciyla kalin bir kateter ile st posa hafif bir
basing uygular. Posun iizerindeki plevrada keskin bir insizyon yapilarak kiint ve keskin
disseksiyon ile trakea ve vaskuler yapilar korunarak proksimal 6zofagus toraks girisine kadar
mobilize edilir. Proksimal fistll varlig1 agisindan dikkatli olmak gerekir. Yeterli mobilizasyon
saglandiktan sonra 6zofagusun distal ucu kesilir. Her iki ug mobilize edildikten sonra 5/0 veya
6/0 emilebilir siitlirler kullanilarak anastomoz gerceklestirilir. NGT direkt goriintii altinda
mideye ilerletilir. Anastomoz i¢in genellikle 6-8 sitir yeterlidir. Anastomoz tamamlandiktan
sonra bir trokar giris yerinden gogiis tlpi konulur ve ucu anastomoz hattina yakin yerlestirilir

(104). Diger trokar girig yerleri kapatilir.

2.9.2. Geciktirilmis veya Evreli Tedavi Secenekleri

Izole OA’l1 hastalarda ve TOF baglandiktan sonra iki dzofagus ucu birbirine anastomoz
edilecek kadar yaklagsamayan hastalarda bir tedavi se¢enegi de her iki 6zofagus ucu arasi
mesafenin kisalmasi i¢in anastomozun bir sire ertelenmesidir. Bu hastalara beslenebilmeleri
icin gastrostomi acilir (89). Eger hastaya servikal 6zofagostomi agilmayacaksa, iist pos
surekli aspire edilmelidir (90).

Dogumdan sonra fizyolojik bilytime ile beraber 6zofagusta da bir miktar bliyiime gerceklesir.
Aymi zamanda gastrostomiden beslenen hastanin distal 6zofagus posuna GOR olmasi sonucu
oldugu diisiiniilen distal 6zofagusta genisleme ve blyiime gorilir. Ayn sekilde mekanik etki
ile proksimal 6zofagusta da biiytime gozlenir (114). Hastalarin %75’inde 3-4 ay sonra
0zofagusta anastomoz yapilabilecek kadar uzama gorilmektedir (92).

Daha once her iki 6zofagus ucunun birbirine yaklagtirilmasi i¢in skopi goriintiilemesi
esliginde belirli araliklarla gastrostomiden ve agizdan iki opak kateter ilerletilerek distal ve
proksimal 6zofagus uglar birbirine dogru gerdirilerek 6zofagus boyu uzatilmaya ¢alisilmis.
Rehbein ve ark. 1971°de giimiis parcalar yerlestirerek naylon siitiirler ile gerdirme

denemisler, Hendren ise 1975°te 6zofagus uglarina manyetik metal mermiler yerlestirerek
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bu islemi yapmis (94,96). Ama komplikasyon oranlarinin yiiksek, basar1 oranlarmin diistik
olmas1 nedeni ile bu uygulamalar terk edilmistir.

Operatif uzatma tekniklerinden biri de Foker’in 1997°de tarifledigi tekniktir. Bu teknikte
0zofagus uclarina aski siitiirleri konulup, toraks duvarindan disar1 alinip aralikli olarak bu
stitiirler gerginlestirilerek proksimal ve distal 6zofagus boylar1 uzatilmaya caligilir (95).
Kimura tarafindan tariflenmis olan baska bir yontemde ise, proksimal 6zofagus servikal
0zofagostomi olarak yapilandirilir ve daha sonra bu 6zofagostomi aralikli olarak
serbestlestirip, kaudale dogru toraks duvari disindan gerdirilerek yeniden 6zofagostomi

yapilmasiyla, yeterli iist pos uzunlugu saglanmaya calisilir (96).

2.9.3. Ozofagus Replasman Yontemleri

Son yillarda cerrahi ve anestezi tekniklerindeki ilerlemeler sayesinde daha fazla sayida primer
anastomoz yapilabilse de 6zofagodzofagostominin miimkiin olmadigi hastalarda, hastanin
giinliik yasantisinda agizdan beslenmesini saglayabilmek i¢in 6zofagus dokusu yerine ayni
fonksiyonu karsilayabilmek i¢in mide, kolon ya da jejenum kullanilabilir.

Ozofagus replasmani igin kolonik ya da gastrik transpozisyon yontemleri tercih edilmekle
birlikte bu replasman cerrahilerinin erken ve ge¢ donem sonuglar1 halen arastirilmaktadir

97).
2.10. Ameliyat Sonrasi1 Bakim

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarin eslik eden anomalileri, ameliyat oncesi klinik
durumlar1 ve yapilan ameliyat yontemi, ameliyat sonrasi klinik durumlarmi etkileyen
faktorlerdir. Ayrica bunlar yapilan ameliyat ve hastaliga 6zel riskler de tasimaktadirlar.

Ameliyat sonrasi hastanin solunumu yeterli ve kan gazi degerleri normal sinirlardaise ekstiibe
edilebilir. Amaanastomozun gergin oldugu hastalarda, solunum sikintisi olmasadahi, hastanin
birkag¢ giin kas gevsetici etkisinde mekanik ventilatdre bagl takip edilmesi gerekebilir. Kan
gazidegerlerinin hipoksik diizeylerde oldugu, solunum ve akciger problemi olan hastalar ise bu
durumlari diizelene kadar solunumlari mekanik ventilator ile desteklenmelidir (105). Ameliyat
sonrasi erkendonemdekarsilasilanen dnemliiki sorun; akciger komplikasyonlar1 ve anastomoz
kacaklaridir. Ameliyat sonrasi hasta siirekli ayni pozisyonda yatirilmamali, birkag saatte bir saga
ve sola dondiiriilerek pozisyon degistirilmeli, nazofarenks ve trakeada biriken sekresyonlar,

anastomoz ve fistll hattina zarar vermeyecek sekilde ince bir aspirasyon kateteri ile dikkatlice
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aspire edilmelidir. Ozellikle gergin olan anastomozlarda, bebegin ani boyun hareketlerinden
korunmasi, anastomoz giivenligi icin oldukca 6nemlidir (106,107). Ameliyat 6ncesi baslanan
s1v1 ve antibiyoterapiye devam edilmelidir. Ameliyattan sonra ayni giin tercihen anne siitii
ile NGT’den beslenmeye baslanabilir. Ek problemleri olan hastalarda oral beslenmeye
baglanmas1 gecikebilir hatta oral beslenme saglanamayip, hastaya beslenme amach
gastrostomi agilmasi gerekebilir. Eger gogiis tlpl takilmis ise ameliyat sonrasi oral beslenen
hastada AK olmadig1 gorulene kadar gogiis tupt ¢ekilmemelidir (108,109). Ameliyat sonrasi
6—7. guine kadar NGT c¢ikarilmamalidir. Floroskopi esliginde ¢ekilen bir 6zofagografi ile veya
oral verilen metilen mavisi ile kacak olmadigi goriildiikten sonra agizdan beslenmeye

baslanabilir ve rahat beslenen hasta kisa siire icerisinde taburcu edilebilir.

2.11. Ozofagus Atrezisi Onariminin Genel Sonuclari

Taburcuedilenhastaninebeveynleri, GOR, AD ve yutma giicliigii agisindan mutlakauyarilmali
ve egitilmelidir (110). Ameliyat edilen OA’l1 hastalarin hayatlar1 boyunca komplikasyon
riskleri mevcuttur ve ilk yil igerisinde yaklasik olarak hastalarin yarisinda gesitli problemler
ortaya c¢ikar (111). Bu hastalar yasamlarinin bazi donemlerinde beslenme problemleri,
solunum sistemi problemleri ve GOR gibi bircok klinik durum agisindan risk altindadirlar.
Bu yiizden bu hastalarin diizenli araliklarla takip edilmesi gerektigi kabul gdérmiistiir
(112,113). OA’I1 hastalarin sorunlar1 genellikle erken ve ge¢ donem sorunlar olarak iki
baslik altinda incelenir. Erken donemde, hatta ameliyat dncesinde eslik eden ek anomaliler
veya sepsis sebebiyle hastalarin %10-20’si kaybedilir (114). Hastaneden sorunsuz, tam oral
beslenerek taburcu olan hastalar aylar sonra AD’ye bagli aspirasyon pndmonisi sonucu ya

da yillar sonra GOR’e bagl gelisen 6zofagus malignitesi sonras1 kaybedilebilir.

2.12. Ozofagus Atrezisinin Ameliyat Sonras1 Komplikasyonlar

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarda cerrahi teknige, kullanilan siitiir materyaline, hastalarin
ameliyat Oncesi ve sonrasi takibinden kaynaklanan faktorlere bagli olarak cesitli
komplikasyonlar gelisebilmektedir (115). Her bir erken ya da ge¢ donem komplikasyonicin
gecmisten giiniimiize pek ¢ok calisma yapilmistir. Bu komplikasyonlar tek tek arastirilarak,
ongoriilmeye, engellenmeye c¢alisilmis ve hastalarin sosyal hayatlarini problem yasamadan

devam ettirmesi hedeflenmistir.
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2.12.1. Erken Dénem Komplikasyonlar

2.12.1.1. Anastomoz Darlig1

Ozofagus anastomozunun en sik erken donem komplikasyonu anastomoz hattindaki
darliktir. Cesitli serilerde bu oran %6-40 arasinda bildirilmistir (123). iki ug arasindaki mesafe
2,5cm’denfazlaise AD gelisme riski yuksektir ve bu durumun anastomozon gergin olmasidan
kaynaklanabilecegi diisiintilmektedir (124). Ayrica, list 6zofagus inferior tiroid arterden
beslenirken, alt 6zofagus aort veinterkostalarterlerinsegmenterdamarlarinin ince dallarindan
beslenmektedir. Distal 06zofagusun serbestlenmesi ile birlikte alt 6zofagusun
beslenmesindeki bozukluk sonucu darlik olusabilir. GOR’e bagli anastomoz hattinda darlik
gelisme riski de fazladir (125). GOR bulunan hastalarda %52 oraninda darlik meydanagelirken,
GOR bulunmayan hastalarda ise bu oran %22 olarak bildirilmistir (126).

AD, hastalarin yutma fonksiyonlarini etkiler, tekrarlayan aspirasyon pnémonileri nedeniyle
hastaneye yatis ve beslenme esnasinda gida parcalarinin takilmasina bagli olarak acil

miidahale gerekebilir.

AD’nin tedavisinde 6zofagus dilatasyonu uygulanmaktadir. Bu dilatasyon i¢in balon ya da
buji dilatatorler kullanilabilir. Retrospektif yapilan karsilastirmali bir ¢alismada, buji ile
dilatasyon (%5,7) yapilan grupta balon ile dilatasyon (%]1,6) yapilan gruba gore daha fazla
perforasyon gelistigi saptanmistir (127). Balon veya buji dilatasyonuna ragmen belirgin
iyilesme izlenmeyen ve sik dilatasyon ihtiyaci olan secilmis hastalarda lokal veya sistemik
steroid, topikal mitomycin C, endoskopik elektrokoter insizyonel tedavinin kullanilabilecegi
literatiirde rapor edilmistir (128). Dilatasyona ragmen yeterli pasaj agikligi saglanamayan

hastalarda, dar olan kismin rezeksiyonu ve yeniden anastomoz yapilmasi gerekebilir (129).

2.12.1.2. Anastomoz Kacagi

OA’l1 hastalarda ameliyati en énemli erken donem komplikasyonlarindan biri AKtir. AK tek
sira ucuca anastomozlarda %21,4, ¢ift sira ucuca anastomozlarda %14,6, teleskopik
anastomozlarda ise %10,5 oraninda goriilmektedir (116). Anastomozun teknigine
bakilmaksizin yapilan degerlendirmelerde, AK siklig1 ortalama %16,7’dir. Ancak bunlarin
sadece Ugte biri major kagaklardir (117). Dolayisiyla kagak insidansinin %5 civarinda oldugu
soylenebilir (118,119). AK’1n nedenleri arasinda anastomoz hattindaki gerginlik veya distal
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0zofagusun asir1 serbestlenmesine bagli dolasim bozuklugu, enfeksiyon, teknik hatalar ve
travmatik manevralar sayilabilir.

AK genellikle ameliyattan sonraki ilk 24-48 saat icerisinde ortaya ¢ikar ve ameliyattan
sonraki 3-6. glnlerarasindabelirti verir (120). Bu belirtiler takipne, tasikardi, ates ve bebegin
aktivitesinin azalmasidir. Mediastinal penrdz dren veya gogiis tiipii olan hastalarda anastomozun
sizdirdig, bir¢ok hastada tiikiirtigiin dren veya gogiis tlpu yoluyla disar1 gelmesi ile fark edilir
(121). Ekstraplevral yapilmis ameliyatlarda ise higbir klinik bulgu olmayabilir. Bulgu
vermeyen kagaklarin gorilmesi amaciyla oral beslemeye baslamadan 6zofagografi ¢ekilmesi
gerekir.

Kagaklarin biiyiik bir kismi1 konservatif yaklasim ile kapanir. Retroplevral sahaya olan
kacaklar %95 oraninda konservatif yaklasim ile spontan kaybolur (122). Anastomoz

hattinda darlikla beraber olan major kagaklara cerrahi mudahale gerekebilir.

2.12.1.3. Nuks Trakeatzofageal Fistul

TOF’iin yeniden olusmasindaki en énemli etkenin baglanmis olan fistiiliin, AK veya lokal
enflamasyon nedeni ile tekrar kanalize olup yeniden fistiil gelismesi olarak diistiniiliir. Ama her
kacagin niiks ile sonuglanmasi beklenmez. Niiks TOF icgin énemli 3 risk faktorii tanimlanmustir.
Bunlar anastomoz hattinda gerginlik, AK ve TOF divizyonu yerine ligasyonu yapilmis
olmasidir (130). Literatiirde %3-15 niiks TOF gelisimi rapor edilmistir (122,131). Niks TOF
thtimalini azaltmak i¢in trakea ile 6zofagus arasindaki fistiil trakti iizerine perikard veya
plevradan flep hazirlanmasi, canli interkostal kas grefti getirilmesi, 6zofageal ve trakeal siitlir
hatlarinin st tiste gelmemesine dikkat edilmesi Onerilmektedir (132,133).

Niiks TOF ameliyat sonrasi erken donemde gelisebilecegi gibi ameliyattan aylar hatta yillar
sonra da ortaya ¢ikabilir. Erken dénemde gelisen niiks TOF’leri az bir kism1 konservatif takip
ile spontan kapanirken, gec ortaya cikanlarda cerrahi onarim ihtiyaci vardir. Niiks TOF’lerin
erkendonemde cerrahi onarimibubolgedekiinflamasyonnedeniyle onerilmemektedir. Nitks TOF
eski torakotomi insizyonundan onarilir (134). Fistil mimkin oldugunca 6zofagusa yakin kesilir,
trakea tarafinda onarima yetecek kadar doku birakilir. Son yillarda niiks TOF minimal invazif
yontemlerle endoskopik ve bronkoskopik olarak doku yapistirici enjeksiyonu, trikloroasetik asit
enjeksiyonu ve lazerle kapatilmasi gibi yontemler de uygulanmaktadir (135—137). Hastalarin
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu sikayetlerinin olmasi, beslenmeyi takiben oksiiriik ve

siyanoz olmasi, aglama, tkinma ve 0kstirme ile havanin trakeadan sindirim sistemine gegmesi ile
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karin sisligi gelismesi nilks TOF olasiligii akla getirmelidir. Fistiil ap kiiglik ise semptomlar
sadece s1v1 besinlerin alimi sirasinda ortaya ¢ikarken, kati1 besinler herhangi bir semptoma yol
acmayabilir.

Bronkoskopi ile niiks TOF tanis1 primer TOF tanisindan daha zordur (138). Videofloroskopik
kontrast ¢alismasi yapilacaksa, hasta masaya ylzlkoyun yatirilmali ve 6zofagus icerisine daha 6nce

yerlestirilmis olan Kateter yavas yavas ¢ekilirken kontrast madde verilmelidir (139).

2.12.2. Ge¢ Donem Komplikasyonlar
2.12.2.1. Gastrotzofageal Reflii Hastalig

GOR hastalig1, OA’l1 hastalarda cesitli serilerde farkli olmak tizere %40-70 oraninda goriliir
(140). Klinik bulgu olusturmayan GOR sikligimin ise daha yiiksek oldugu diisiiniilmektedir.
Izole OA’l1 hastalarda daha fazla olmak iizere OA onarimi yapilan hastalarda, anastomozun
gergin olmasi, yapilan diseksiyonlar, 6zofagus motor fonksiyonlarinda zayiflik sebebiyle
GOR normal toplumdan daha sik gériiliir. Bu hastalarda GOR’e bagli problemlerin goriilme
insidans1 da normalden daha yuksektir. Bu hastalarin %20’sinde epitelyal metaplazi,
%10’unda Barret 6zofagus, %8’inde GOR’e bagli 6zofagus darhig: goriiliir (112). GOR’e
bagli darlik reflii tedavi edilmedikge dilatasyondan fayda gérmez.

Hastalarin ¢ogunda GOR eriskin yaslara kadar devam ettiginden, mutlaka tedavi edilmelidir.
Cesitli serilerde hastalarin %45-75’inde antireflii ameliyat gerekliligi bildirilmektedir
(122,141). Ama medikal tedavi ve beslenme seklinin diizenlenmesiyle bir¢ok hastada
ameliyata gerek kalmayabilir. Medikal tedaviden yanit alinamayan hastalarda ise antirefli
ameliyat1 yapmak gerekir.

OA onarmmi yapilan tiim hastalara 6-24 ay siire ile medikal tedavi verilmeli ve beslenme sekli
diizenlenmeli, buna ragmen sikayetleri devam eden hastalara 6 aydan sonra GOR arastirmasi
yapilmalidir  (142). Olgularmn  ¢ogunda ilerleyen zamanlarda GOR’iin geriledigi
gorildiiglinden, asemptomatik ve komplikasyonsuz vakalarda antireflii ameliyat1 i¢in ¢ok
aceleci davranmamak gerekir (143,144). Ayrica fundoplikasyonun disfaji yaparak, 6zofageal
pasaji yavaslatip aspirasyon riskini arttirmasi gibi dezavantajlariin oldugu akilda
tutulmalidir (145). OA’nin ge¢ donem komplikasyonlaridan biri olan kanser gelisim riski
nedeniyle bu hastalar1 ilerleyen yaslarda da yakindan takip etmek gerekir. Esphghan ve
Naspghan rehberlerinde hastalarin yasamlarinin ilk yilinda rutin olarak proton pompa

inhibitord ile tedavi edilmesini 6nermektedir (146).
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2.12.2.2. Biiyiime ve Gelisme Geriligi

OA nedeni ile ameliyat edilen hastalar genellikle %25°1ik persentil diliminde yer alirlar. Hastalarin
5 yallik takiplerinde yutma giigliigii, alt solunum yolu enfeksiyonlar1 ve GOR gibi sorunlar stk
goruldr. Yasamlarinin ilk yillarinda belirgin olan kilo ve boydaki gerilik, ileriyaslarda giderek

azalir ve 10 yas civarinda normal degerlerine ulasir(151).

2.12.2.3. Yutma Giigligi

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarin %50-90’1nda ameliyat sonrasi hayatlarmin bir
déneminde yutma giigliigii sikayetinin oldugu gosterilmistir (113,147). Bu sikayet her zaman
anastomoz hattindaki darliga bagh degildir. Yapilan incelemeler sonrasi 6zofagus normal
olsa dahi, yutma problemleri olan hastalar vardir. Ciinkii bu hastalarin 6zofagusunda
innervasyon bozuklugu ve kas tabakasinda hipoplazi-aplazi vardir. Bu ylizden besinlerin
Ozofagustan ilerletilmesi zor olabilir. Hatta bazi hastalarda bu durum 6zofagus replasmani
gerektirecek kadar ciddi olabilir. GOR nedeni ile ameliyat yapilan hastalarda yutma
glicliigli sikayetlerinde artis olabilir. Bu yiizden antireflii ameliyati1 planlaniyor ise yutma

glicligii goz 6nune alinarak karar verilmesi gerekmektedir.

2.12.2.4. Solunum Sistemi Sorunlari

2.12.2.4.1. Trakeomalazi

OA’l1 hastalarda fistiiliin acildig1 yerde trakeanin halkalar1 daha yassidir ve membrandz
kisim daha genistir, ameliyatta yapilan diseksiyonlara ve intrauterin gelisime bagli olarak
veya aorta ve innominate arterin basisina baglh olarak trakeomalazi gorulebilir. Trakeomalazi
hastalarin biiyiik kisminda goriilen bir bulgu olmasina ragmen, sadece %10-20’sinde klinik
acidan Onemli olabilmektedir (148). Trakeomalazi giiclii ekspiryum sirasinda ve
oOksiirtirken, hava yolunun tama yakin kapanmasina ve havlar tarzda sese neden olur. Bu
durum, bebegin biiylimesi ve trakeal kikirdagin sertlesmesiyle dlzelebilir. Eger
trakeomalazi damar basisina bagli ise ve ciddi apne ataklarina sebep oluyorsa Aortopeksi
veya trakeal rekonstriiksiyon yapilabilir. Son yillarda trakeomalazinin bazi tiplerinde
havayolu stentleri yerlestirilebilmektedir, ancak sonuglar1 tartismalidir (149). Stent
yerlestirme islemi minimal invazif bir girisim olmakla birlikte, stentin yerinden oynamasi

olumcil komplikasyonlarla sonuglanabilmektedir.
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2.12.2.4.2. Tekrarlayan Akciger Aspirasyonu

ASYE, bronsit, aspirasyon pndmonisi, AD, GOR, niiks TOF ve trakeomalazide mukosiliyer
aktivitedeki bozulmaya bagli olarak bebeklik ve okul éncesi dénemde daha siktir. Ilerleyen
yaslarda daha seyrek goriiliir. Bir yasinda %85 oraninda goriilen bu durum, 8 yasinda %25’e
diismektedir (150). Tekrarlayan bu enfeksiyonlar bronsiektaziye yatkinlik olusturmaktadir
(150).

2.12.2.5. Skolyoz ve Gogiis Duvart Deformiteleri

OA nedeni ile ameliyat edilen hastalarda gogiis duvari deformiteleri siktir. Vertebra
anomalilerine ek olarak, agik torakotomi bu hastalarda 6nemli kas—iskelet deformitesine neden
olabilmektedir (33). Ayni1 zamanda, cerrahi insizyonlarabagli olarak pektoral kasta ve memede
de gelisim bozukluklari olusabilmektedir (152).

Primer anastomoz yapilamamis, gastrostomi ac¢ilmis olan hastalarda daha sonra oral
beslenme saglanip gastrostomi kapatilsa bile, gastrostomi agilan yerin kozmetik sonuglari,

hastalar1 yasamlar1 boyunca rahatsiz edebilmektedir.
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3.GEREC ve YONTEM

Dicle Universitesi Etik Kurulu’na basvurularak onay alind1 (07/05/2020 tarihli 229 nolu
belge).

3.1. Cahsma Tasarim ve Hasta Secgimi

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Cerrahisi Klinigi’'nde Ocak 2010—-Ocak
2020 tarihleri arasinda OA tanisi ile takip ve tedavi edilmis olan 252 hastadan verilerine
ulasilan 214 hasta calismaya dahil edildi. Calismamizda izole TOF ve konjenital 6zofagus
darliklart harig tutularak klinigimizde ameliyat edilen ve baska merkezlerde ameliyat edilmis
olup tarafimizca takip edilen tiim OA’l1 hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi.
Hastalarin cinsiyeti, dogum agirligi, prenatal bulgulari, dogum haftasi, tan1 zamani,
klinigimize bagvuru zamani, eslik eden anomaliler, anomalili hastalarin kromozom analiz
sonuclari, ameliyat dncesi solunum destegi ihtiyaci, klinik bulgulari, ameliyata alinma
zamani, uygulanan ilag¢ tedavileri, goriintiileme incelemelerinin sonuglari, bronkoskopi ve
ameliyat bulgulari, ameliyat teknigi, ameliyat esnasinda saptanan iki atretik ug aras1 mesafe,
ameliyat sonrasi klinik bulgulari, solunum destegi ihtiyaci, goriintiileme sonuglari, erken
doénem komplikasyonlari, endoskopi bulgular1, ameliyat sonrasi klinik 6zelliklerin morbidite
ve mortalite ilizerine olan etkileri, klinik sonuclari, ge¢ donem komplikasyon ve takip

bulgular1 kaydedildi.

3.2. Calismada Kullamlan inceleme Yontemleri ve Degiskenler

3.2.1. Prenatal Bulgular

Gebelik takip bilgileri, prenatal donemde fetis icin rapor edilen anormal bulgular ve bu

bulgularin ilk fark edilme zamanlar1 kaydedildi.
3.2.2. Dogum Sonras! ilk Degerlendirmeler

Hastanemizde dogan tiim hastalarin ilk degerlendirilmeleri pediatrist tarafindan yapilarak;

cinsiyeti, dogum agirhigi, dogum haftasi, iigiincii dakika Apgar skoru, besinci dakika Apgar
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skoru ve ilk yenidogan muayene bulgulari, canlandirma veya entiibasyon ihtiyaci olup
olmadig1 dosyalarina kaydedildi. Hastanemiz disinda dogan hastalarin ise verilerine epikriz
notlarindan ulasildi.

Antenatal donemde tanidan siiphelenilen ve hastanemizde takip edilen hastalarin dogum
sonrasi ilk degerlendirmelerine klinigimizce eslik edildi ve NGT nin 6zofagusta takildigi
hastalar klinigimiz yenidogan yogun bakim servisine yatirildi. Prenatal tanis1 olmayan veya
bagka bir hastaneden sevkle gelen OA 6n tanili hastalarin ise tamlar1 dogrulandiktan sonra

klinigimize yatirild1.

3.2.3. Tam

OA 6n tanili ve 8-10 Fr radyoopak isaretli NGT nin dzofagusta takildigi hastalara rutin
olarak direkt babygram g¢ekildi. Baska hastanede ¢ekilmis Ozofagus pos grafisi varsa
degerlendirildi. Fizik muayene ve anamnezle OA oldugu kanisina varilan hastalara pos
grafisi ¢ekilmesine gerek duyulmadi. Tanidan emin olunamayan hastalarda, nazodzofageal
tlpten Ust 6zofagus posuna 0,5- 1 cc suda eriyen opak madde verilerek 6zofagus pos grafisi
cekilerek OA tamist konuldu. Cekilen babygram ile GIS’e gaz gegisi, vertebra, kosta ve
ekstremite anomalileri, duodenalatrezi agisindan double-bouble goriinimii ve kardiyak anomali

acisindan anormal kalp gdlgesi olup olmadigi degerlendirildi (18).
3.2.4. Ameliyat Oncesi Bakim

Tan1 konulan tum hastalar yenidogan servisimize alinarak 1s1 kaybi 6nlendi. Hastalara damar
yolu agilarak rutin tetkikleri ¢alisildi. Tarama amagh topuk kani alindi. >2000 g iizerindeki
hastalara Hepatit B asis1 yapildi. Uygun s1vi, genis spektrumlu antibiyoterapi ve H2 reseptor
blokeri tedavisine baslandi. Akcigerbakimi yapildi. Aspirasyon riskini azaltmak igin, 6zofagus
ust posu ¢ift limenli bir kateterle (10 Fr kateterin iginden 6 Fr kateter ilerletilerek) strekli ve
diisiik basingla aspire edildi. Ust posun drenajia yardimer olmak ve regiirjitasyon riskini
azaltmak icgin hasta semi-fowler pozisyonunda yatirildu.

Solunum destegi gereken bebeklerde, entiibasyon ve ventilasyon 6zenle yapildi. Endotrakeal

tlpln ucu distal fistull gececek sekilde ayarlandi ve ventilasyon diisiik basingla yapildi.
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3.2.5. Eslik Eden Konjenital Anomaliler

Hastalarin fizik muayenesinde gorilebilen bas, boyun, ekstremite, vertebra anomalileri kayit
edilerek ilgili branslara konstilte edildi. Ameliyat 6ncesinde kardiyak anomali agisindan tim
hastalar pediatrik kardiyolojiye konsiilte edilerek ekokardiyografik olarak degerlendirildi.
Vertebra, kosta ve kemik dokuya ait anomaliler, batindaki gaz dagilimi ilk bagvuru aninda
cekilen babygram ile degerlendirildi. Uriner sistem ve diger karin i¢i anomaliler acisindan
tiim hastalara karmn ultrasonografisi cekildi. Intrauterin degerlendirmelerinde kromozom
anomalisi stiphesi olan multiple anomalili veya fizik muayenesinde sendromik bulgular: olan
hastalara yenidogan konsiiltasyonu istenerek genetik degerlendirme ve/veya kromozom
analizi yapildi.

Genel durumu kotu, septik, aspirasyon pnémonisi saptanan ge¢ basvurmus hastalar, ameliyat
sonrast komplikasyonlar1 azaltmak amaciyla stabilizasyon saglandiktan sonra ameliyata alind.
Hastalar, acil cerrahi gerektiren ek bir anomali saptanmadigi siirece, tiim tetkikler

tamamlandiktan sonra yari elektif sartlarda ameliyata alindi.

3.2.6. Ameliyat

Tetkikleri tamamlanip ameliyata hazir olan bebekler, yeterli oksijen ve 1sinin saglandigi
transport kuvozle doktor esliginde ameliyathaneye indirildi. Ameliyatin yapilacagi odanin
1s1s1 ayarlandiktan sonra bebek kuvézden ¢ikarilip ameliyat masasina alindi.

Cerrahin tercihine bagli olarak bazi hastalara tanisal bronkoskopi yapildi. Sonrasinda hasta
entiibe edildi. Sag lateral dekiibit pozisyonda, toraks hizasinda altina kiigiik bir rulo
konularak, sag kolu basinin {iistiinde olacak sekilde pozisyon verildi. Etrafi, 1s1 kaybini
onlemek icin tamponlarla sarildi. Transanastomotik tiip olarak kullanilmak tizere 6 Fr
beslenme tiipli nazo6zofageal, iist posun ameliyat esnasinda goriiniirliiglinii kolaylastirmak
amaciyla ise 12-14 Fr Nelaton tip orodzofageal olarak yerlestirildi.

Lokal cilt temizligi ve steril ortilleme sonrasi, ii¢ hastaya torakoskopi yapildi. Bir hastanin
ameliyat1 torakoskopik tamamlandi, iki hastanin ise 6zofagus distal ve proksimal uglari
serbestlendikten sonra torakotomi yapilarak anastomoz yapildi. Torakotomi yapilan
hastalarda sag orta aksiller ¢izgiden baglayip skapulanin 1 cm altindan gececek sekilde
posterolateral cilt kesisi (ameliyat dncesi bakilan ekokardiyografi ile sag arcus aorta tanisi

olan hastalar dahil) yapildi. Kaslarin, gerekli goriilmedikce kesilmemesine 6zen gosterildi.
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Ancak uygun ekartasyonun saglanamadig1 durumlarda kaslara kiiciik kesiler yapilarak 4.-5.
interkostal araliktan toraksa girilerek, farkli cerrahlarin kisisel tercih ve tecriibeleri
dogrultusunda ekstraplevral veya transplevral olarak mediyastene ulasildi. Azigos veni
baglanarak veya ligasure ile miihiirlenerek kesildi ama azigos venini (AK olasiligin
diisiirmek amaciyla) korumay1 tercih eden cerrahlar oldu. Gross tip C olan hastalarda
oncelikle distal TOF bulunup askiya alindi. Yine cerrahin tercihine baglh olarak, TOF bir
veya iki kez 4/0-5/0 emilebilir veya emilmeyen sutirler ile baglanip kesildikten sonra anestezi
ekibi tarafindan hava yolu basinct 20-25 cm su basinca ayarlanarak hasta basingh
havalandirildi. Boylece hem akciger parankimi veya trakeadan kaynaklanabilecek kagaklar
kontrol edildi, hem de kollabe olmus olan akciger alveollerinin agilmasi saglandi. Proksimal
0zofagus ucu, anestezi hekimi tarafindan agizdan ilerletilen 12-14 Fr aspirasyon sondasi
yardimiyla bulunup askiya alindi. Alt ve Uist 6zofagus uclar1 arasindaki mesafeye bakildiktan
sonra trakea, rekiiren sinir ve ¢evre damarlarin yaralanmamasia azami dikkat edilerek
proksimal 6zofagus serbestlestirildi. Ayni1 zamanda proksimal fistll varligi agisindan dikkatli
bir diseksiyon yapildi. Proksimal 6zofagus serbestlendikten sonra her iki 6zofagus ucu
arasindaki mesafe vertebra sayisi olarak kaydedildi. Iki 6zofagus ucu serbestlendikten
sonra uclar aras1 mesafenin anastomoza uygun oldugu hastalara distal 6zofagus ince ise ¢ap
farkindan dolay1 distal ug balik agzi seklinde agilarak 5/0-6/0 vicryl (poliglaktin) veya5/0-6/0
PDS (polidiaksanon) siitlir materyali kullanilarak tek sira u¢ uca anastomoz yapildi.
Anastomoz yapilirken 6nce kenarlara konan siitiirlerle uc¢lar yaklastirildi, sonra arka duvara
iki veya (g sutlr atildi ve anestezi hekimi tarafindan burundan ilerletilen 6 Fr beslenme tupi
anastomoz hattindan gegirilip mideye ilerletildi. On duvara da ayni sekilde iki veya iig siitiir
atildiktan sonra anastomoz tamamlandi. Anastomoz i¢in yeterli siitlir atildigindan emin
olunduktan sonra kagak kontrolii i¢in herhangi bir islem yapilmadi. Anastomoz bittikten
sonra hastaya tekrar basingli ventilasyon yaptirilip akciger parankimi veya trakeadan
kaynaklanabilecek kacaklar kontrol edildikten sonra anastomozun gerginligine ve cerrahin
tercihine gore gogiis tipu konulacaksa ayri bir kesiden tup yerlestirildi.

Izole OA olan hastalar ve uzun aralikli OA’li hastalarda (>3 c¢cm ya da 3 vertebra
uzunlugundan daha uzun aralikliolanlar) distal ve proksimal uglar serbestlestirilerek u¢ uca
anastomoz yapilmasi veya gastrostomit+sag servikal 0zofagostomi yapilmasi tercih edildi.
Distal ve proksimal uglar serbestlestirilmesine ragmen mesafe anastomoza izin
vermediginde cerrahin tercihine gore intraoperatif 6zofagus uzatma yontemleri, agamali

0zofagus uzatma yontemleri, midenin parsiyel yukar1 c¢ekilmesi, primer gastrik
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transpozisyon ya da 6zofagus replasman tedavisi plani yapildi. Intraoperatif uzatma igin
Foker’in intraoperatif gerdirme yontemi uygulandi. Bu metod yeterli uzama
saglamadiginda cerrahin tercihi dogrultusunda; spiral miyotomi, sirkiiler miyotomi, ¢oklu

miyotomi, {ist postan tiibiilerize flep hazirlanmasi tekniklerinden biri tercih edildi.

3.2.7. Ameliyat Sonrasi1 Bakim

Ameliyat sonrasi spontan solunumu yetersiz oldugu i¢in ekstiibasyonu tolere edemeyecegi
diisiiniilen ve anastomozu gergin olarak tanimlanan hastalar hi¢ ekstiibasyon denenmeden
yenidogan yogun bakim iinitesine alindi ve kan gazi sonuglarina gore takibi yapildi.
Ameliyat sonrasi tiim hastalara kontrol akciger grafisi ¢ekildi. Hastalar monitorize edilerek
bas1 hiperekstansiyona gelmeyecek sekilde pozisyon verildi. Uygun ortam sicakligi ve nem
dizeyi saglandi. Mekanik ventilatorde takip edilen hastalara glnlik, mekanik ventilator
ihtiyac1 olmayan hastalara klinik durumlarma gore kontrol akciger grafisi ¢ekildi. Akciger
komplikasyonlarina gore, bronkodilatator tedavisi verilerek akciger bakimi yapildi.
Hastalarin NGT’den beslenme zamani cerrahin tercihine gore degismekle birlikte,
anastomozun gergin oldugu ve genel durumu kotii hastalarda nazogastrik yolla beslenmeye
erken donemde baslanmadi. Stabil olan hastalar ameliyat sonrasi birinci gliin NGT den
tercihen anne sit ile beslendi. Beslenme deneyimli hemsireler tarafindan, rezidi miktari iyi
kontrol edilerek yapildi. Rutin olarak TPN verilmedi.

Ameliyat sonras1 5-7. gilinlerde takiplerinde sorun yasanmayan, AK siiphesi olmayan
hastalarin, NGT’leri ¢ikarildi ve oral beslenmeye gecildi. AK siiphesi olan hastalara,
klinigimizde mevcut skopi altinda, suda erir opak madde kullanilarak ¢ekilen 6zofagografi
ile veya oral metilen mavisi verilerek kagak kontrolil yapildi. AK yoksa NGT ¢ikarilarak oral
beslenmeye baslandi. Oral beslenen ve sikinti yasamayan hastalarin bir giin sonra varsa
g0gis tlipt ¢ikarildi. Gogiis tiipti ¢ikarilan hastalara kontrol akciger grafisi ¢ekildi. Tam doz
oral beslenen hasta klinikte anne yanina verildi. Anne yaninda bir gln takip edildikten sonra

Onerilerle taburcu edildi.

AK olan hastalara gogiis tiipii yoksa takildi, NGT leri skopi altinda kilavuz tel kullanilarak
jejenuma ilerletilerek beslenmelerine devam edildi. Takiplerinde kacagin kapandigi
diistiniilen hastalara kontrol 6zofagografi ¢ekildi. Kagak kapanmis ise hastalarin nazojejunal
tiipleri (NJT) c¢ikarilip oral beslenmeye baslandi. Cekilen kontrol akciger grafisinde sorun

olmayan hastalarin gogiis tupleri de ¢ikarildi. Sonrasinda kontrol akciger grafisi ¢gekildi. Tam
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doz oral beslenen hasta klinikte anne yanina verildi. Anne yaninda bir giin takip edildikten
sonra onerilerle taburcu edildi.

Hastanin ailesine, bebegin hastaligi, siki takip gerektigi, nasil beslenmesi gerektigi ve olasi
komplikasyonlar1 hakkinda ayrintil1 bilgi verildi. Kontrollere gelmelerinin, bebegin bundan
sonraki hayati i¢in ¢cok dnemli oldugu sdylendi.

Taburcu olduktan sonra tiim hastalara en az alt1 aylik olana kadar H2 reseptor blokeri tedavisi
onerildi. Tim hastalar taburcu olduktan 1 hafta sonra kontrole ¢agrildi. Beslenmesi
sorgulandi, kilo kontrolleri yapildi, varsa kontrol tetkikleri yapildi.

Ik kontrolde sorunu olmayan bebeklerin ailelerine 1. ay, 3. ay, 6. ay ve 1 yasinda kontroller
onerildi. Kontrollerde 6zellikle beslenme gii¢liigii, kusma, kilo alimi, tekrarlayan akciger
aspirasyonu, GOR anamnezi sorguland: ve sikayeti olan hastalara 6zofagus mide duodenum
(OMD) grafisi gekilerek 6zofagusta darlik olanlar dilatasyon programina alindi. Bu hastalara
rutin endoskopi yapilarak GOR arastirmas1 yapildi. Semptomatik GOR’ii olan hastalarin
beslenme tarzi sorgulandi ve medikal tedavileri revize edildi. Ayrica 6zofagus pasaji ve mide
bosalim zamanina bakilarak, gerekli durumlarda motilite diizenleyici medikal tedavi verildi.
Beslenirken 0Oksurme, morarma, aglarken batin distansiyonu gelisme, sik akciger
enfeksiyonu gegirme anamnezi olan hastalara tarafimizca OMD grafisi ¢ekilerek GOR ve
niiks TOF aragtirmas yapildi. Medikal tedavi ve beslenme &nerilerine ragmen semptomlari
gerilemeyen GOR hastalarina antireflii ameliyat: yapildi. OMD grafisinde niiks TOF tespit
edilmeyen ve tekrarlayan akciger enfeksiyonu olan hastalara niikks TOF, trakeomalazi,
laringomalazi ve trakeal giidiik acisindan degerlendirilmek {zere elektif sartlarda
bronkoskopi planlandi. Nilks TOF tespit edilen hastalara elektif sartlarda ameliyat planlanda.
Kontrollerde beslenmesi normal, gelisme geriligi olmayan saglikli bebeklere, rutin OMD
grafisi ¢ekilmedi. Bir yillik takibi biten hastalara sikayeti olmazsa bile yilda iki defa kontrol
onerildi. Hastalarin ge¢ donem takiplerinde de; beslenme ve yutma ile ilgili sikayetleri, boy

ve kilolar1, solunum yolu sikayetleri, postiir bozuklugu sorgulanda.

3.2.8. Erken Donem Komplikasyonlar

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarda erken donemde gériilen en sik komplikasyonlar
AD, AK ve niiks TOFtiir.
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3.8.2.1. Anastomoz Darlig1

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyattan sonra beslenme ile ilgili sikayeti olan hastalara
kontrasthi radyofloroskopik 6zofagografi ¢ekilerek anastomoz hattinda dar segment olup
olmadig1 incelendi. Darlik tespit edilen hastalara endoskopi ve gerekirse balon veya buji
dilatasyon planlandi. Bu hastalara ameliyathane sartlarinda, genel anestezi altinda pediatrik
endoskop ile endoskopi yapildi, darlig1 olanlara yasina uygun olan balon/buj1 kullanilarak
skopi esliginde dilatasyon yapildi. Buji kullanilarak dilatasyon yapilan hastalarda bujiler
kilavuz tel tizerinden ilerletilerek dilatasyon saglandi. Endoskopide belirgin darlik
gozlenmeyen hastalarda yasina uygun balon mideye ilerletilerek 1 atm basing ile sisirilip
yukar1 dogru ¢ekildi. Skopi goriintiisiinde liimen igerisine dogru girinti gézlenen hastalarda
balon basinci yavas yavas arttirilarak dilatasyon islemi yapildi. Skopi goriintiisiinde liimen
icerisine dogru girinti gézlenmeyen hastalarda darlik olmadigr kabul edildi. AD olan
hastalarda yasina uygun gida ile beslenebilir duruma gelinceye kadar 3-4 hafta (duzenli)
araliklar ile dilatasyon tedavisine devam edildi. Rutin dilatasyon ile istenen basari
saglanamayan hastalarda; cerrahin tercihine bagli olarak 4 hafta arayla dilatasyonun hemen
ardindan dar segmente mitomycin-C uygulandi. Mitomycin-C bir hastaya en fazla 4 defa
uygulandi. Baz1 cerrahlar ise dar segmenti ¢ikarip tekrar anastomoz yapmay1 tercih etti.
Ayrica AD devam eden ve medikal tedaviye ragmen GOR’ii olan hastalara antireflii

ameliyat1 yapildi.

3.2.8.2. Anastomoz Kacagi

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyattan sonra gogiis tiipiinden tiikiiriik gelen hastalar
ile AK siiphesi olan ve agizdan verilen metilen mavisi gogiis tlipline gelen hastalar veya
klinigimizde mevcut skopi altinda ¢ekilen 6zofagografi ile kontrast maddenin toraksa gegtigi
tespit edilen hastalar AK olan hastalar olarak tanimlandi. Kagak saptanan hastalarda takilt
olan NGT skopi esliginde kilavuz tel rehberliginde jejenuma ilerletilerek enteral beslenmeye
devam edildi. Tum hastalara konservatif tedavi verilerek takip edildi. Bu hastalar klinik
durumlarina gore yaklasik bir hafta sonra kagak agisindan tekrar agizdan metilen mavisi
verilerek veya 6zofagografi gekilerek degerlendirildi. Kagak kapanmis ise NJT cekilerek oral
beslenme baglandi. Kagak devam ediyorsa NJT den beslenmeye ve konservatif tedaviye
devam edildi. Klinik durumu kétiilesen hastalarin kiltirleri alind1 enteral beslenmelerine bir

suire ara verildi.
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3.8.2.3. Nuks Trakeadzofageal Fistdl

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyattan sonra tekrarlayan alt solunum yolu sikayetleri
olan, beslenmeyi takiben 6ksrlk ve siyanozu olan, aglama, itkinma ve 0kstrme ile karin sisligi
gelisen hastalar niikks TOF agisindan degerlendirildi. Bu hastalara deneyimli kisiler
tarafindan radyofloroskopik o©zofagografi ¢ekildi. Bu c¢ekim sirasinda hasta masaya
ylizilkoyun yatirilip daha 6nce 6zofagus distaline ilerletilmis olan kateter yavas yavas geri
cekilirken kontrast madde verilerek fistiil tespit edilmeye calisildi. Fistiil tespit edilen
hastalara NGT takilarak beslenmeleri saglandi ve elektif sartlarda fistiil onarim1 yapildi.
Klinik bulgular1 olmasina karsin bu incelemede niiks TOF tespit edilemeyen hastalara
0zofagoskopi ve bronkoskopi planlandi. Ameliyathane sartlarinda anestezi indiiksiyonu
sonrast bronkoskopi yapilarak atlanmis proksimal fistiil, onarilan fistiil yerinde agik orifis
olup olmadigina bakildi. Fistil tespit edilen hastalarda ameliyat sirasinda fistiiliin daha kolay
bulunmasini saglamak igin fistiilden kilavuz tel ilerletilerek fistiil onarimi yapildi. Nilks TOF
olan hastalara tekrar torakotomi yapildi. Proksimal TOF olan hastalara ise sag servikal
insizyon ile ameliyat yapildi.

Bronkoskopide fistiil tespit edilmeyen hastalar entiibe edilerek 6zofagoskopi yapildi.
Ozofagoskopide de fistiil tespit edilmeyince 6zofagus liimenine sivi verilip hasta basingl
havalandirilarak hava kagag: olup olmadig: kontrol edildi. Ayn1 zamanda hastalar endoskopi

sirasinda GOR bulgular agisindan da degerlendirildi.

3.2.9. Ge¢ Donem Komplikasyonlar

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarda ge¢ dénemde gériilen en sik komplikasyonlar GOR,
biliylime ve gelisme geriligi, yutma giicliigii, solunum sistemi problemleri ile skolyoz ve

gogiis duvari deformiteleridir.

3.2.9.1. Gastroozofageal Reflu Hastalig1

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyat sonrasi takiplerde tekrarlayan akciger
enfeksiyonu, tekrarlayan aspirasyon pnomonisi, dilatasyon tedavisine yeterli yanit
almamayan AD, biiylime gelisme geriligi, tedaviye direngli reaktif hava yolu, yutma
giicliigii, kusma sikayeti olan hastalar basta olmak iizere OA tanis1 ile izlenen tiim hastalar

GOR hastalig1 agisindan degerlendirildi. Tiim hastalara ilk 6-12 ay beslerken ve beslenme
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sonras1 pozisyon verilmesi ile medikal tedavi 6nerildi. GOR agisindan ilk degerlendirme AD
olan hastalarda cekilen OMD grafisi veya dilatasyon yapilirken yapilan endoskopi ile
yapildi. AD olmayan hastalar 6-12 aylik iken ¢ekilen OMD grafisi veya endoskopi ile 2
yasindan sonra bu taniy1 diisiindiiren klinik bulgusu olan hastalar 24 saat pH izlemi veya
reflii sintigrafisi ile degerlendirildi. ilk 6 aydan sonra da medikal tedavi gerektirecek kadar
belirgin sikayetleri olanlar, endoskopik degerlendirmede GOR bulgular1 olanlar, 24 saat
ozofageal pH monitorizasyonunda GOR ile uyumlu bulgular (reflii indeksinin %4,2 nin
iizerinde olmas1) saptananlar veya reflii sintigrafisinin GOR hastalig1 ile uyumlu oldugu
hastalar GOR hastasi olarak tanimlandi.

GOR hastalig1 tanis1 alan hastalarin dncelikle beslenme aliskanliklar1 sorgulanip beslenme
bicimleri diyetisyen ile beraber diizenlendi ve medikal tedavi alanlarin tedavileri gerekirse
revize edildi, tedavi almayanlara medikal tedavi baslandi. Oneriler ve medikal tedaviye

ragmen sikayetleri gerilemeyen hastalara antireflii ameliyat1 yapildi.

3.2.9.2. Biiylime ve Gelisme Geriligi

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarin poliklinik kontrollerinde bilylime ve gelisme geriligi
acisindan degerlendirilmek (izere rutin olarak boy ve kilo élgtimleri yapildi. Boy veya kilosu
%25 persentilin altinda olan hastalar biiyiime gelisme geriligi olan hastalar olarak kabul
edildi. Bu hastalar GOR ve yutma giicliigii agisindan degerlendirildi. Biiyiime ve gelisme
geriligi saptanan tiim hastalar cocuk gelisim poliklinigi ile beraber degerlendirilip tedavileri

diizenlendi.

3.2.9.3. Yutma Giigliigi

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyat sonrasi takiplerde AD, eslik eden konjenital
0zofagus darlig1 ve 0zofajit bulgusu olmadig: halde beslenirken takilma hissi, yutma zorlugu
anamnezi olan hastalar yutma giicliigii olan hastalar olarak kabul edildi. Yutma giicligi
siiphesi olan hastalar GOR agisindan degerlendirildi. Yutma giicliigii saptanan hastalara
pediyatrik degerlendirme, beslenme ve yasam aliskanliklarinda degisiklik ve yutma

egzersizleri agisindan fizik tedavi onerilerinde bulunuldu.
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3.2.9.4. Solunum Sistemi Sorunlari

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyat sonras1 takiplerde ve pediyatrik ggiis hastaliklari
poliklinigi izlemlerinde tekrarlayan ASYE degerlendirmesi yapilan, solunum fonksiyon
testleri ile reaktif havayolu veya kronik akciger hastalig1 tanisi almis olan hastalar solunum

sorunlu olarak kabul edildi.

3.2.9.5. Skolyoz ve Toraks Deformitesi

OA nedeniyle ameliyat edilen ve ameliyat sonras1 ge¢ donem takiplerde hastalar en az bir
defa skolyoz agisindan degerlendirilmek Uzere ortopedi poliklinigine konstilte edildi. Toraks
duvarinda asimetri, iki hemitoraks arasinda boyut farklilig1 olan hastalar toraks deformitesi
olan hastalar olarak degerlendirildi. Solunum fonksiyonlarini veya giindelik yasamlarini
etkiler diizeyde sorunu olan hastalara ¢ocuk gogiis klinigi ile beraber destek tedavileri

verildi.

3.3. Istatistiksel Degerlendirme

Verilerin istatistiksel analizinde IBM SPSS Statistics Versiyon 21.0 (IBM Corp. Released
2011. IBM SPSS Statistics for Windows, Version 21.0. Armonk, NY: IBM Corp.) paket
programi kullanildi. Kategorik dl¢timler say1 (n) ve % olarak, sayisal 6l¢iimler ise ortalama,
standart sapma ve minimum maksimum olarak 6zetlendi. Verilerin normal dagilima uyup
uymadigr Kolmogorov-simirnov, Shapiro Wilk testleri ve histogram grafigi ile test edildi.
Kategorik olgiimlerin gruplar arasinda karsilastirilmasinda Ki Kare test istatistigi kullanildi.
Ki kare testinde anlamli ¢ikan gruplarda risk durumunu tanimlayan Rélatif Risk (RR) ve
Odds Orani (OR) hesaplandi. Gruplar arasinda sayisal Ol¢limlerin karsilagtirilmasinda
varsayimlarin  saglanmasit durumunda bagimsiz gruplarda T testi, varsayimlarin
saglanmamasi durumunda ise Mann Whitney U testi kullanildi. Ikiden fazla grubun sayisal
Ol¢timlerinin genel karsilagtirllmasinda varsayimlarin saglanmasi durumunda ANOVA,
varsayimlarin saglanmamasi durumunda ise Kruskal Wallis testi kullanildi. Tiim testlerde

istatistiksel onem diizeyi 0.05 olarak alindi.
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4. BULGULAR

4.1. Serimizdeki Tiim Hastalarin Karakteristik Ozellikleri

Calismaya dahil edilen 214 hastanin 114’1 (%53,3) erkek, 100’1 (%46,7) kizdi. Ortalama
dogum haftalar1 36,17 (26-40) hafta, ortalama dogum agirliklar1 2316 (685-4000) gr idi.
Hastalarin 102’sinde (%47,7) intrauterin bulgu olarak polihidroamniyoz vardi. Hastalarin
130’u (%60,7) disiik dogum agirlikli (<2500 gr), 95’1 (%44,4) prematiire (<37 hafta) idi
(Tablo 6). Hastalarm ikisi ikiz esi idi ve diger ikiz eslerinde OA yoktu.

Calismamizdaki 214 hastanin 120’si (%56,1) baska sehirlerde dogup klinigimize sevk
edilen, 7371 (%34,1) ayn1 sehirde baska hastanelerde dogan, 21’1 (%9,8) ise hastanemizde
dogan hastalardi. Hastanemizde dogan hastalarin tan1 zamani ortalama 1 saat iken, diger
hastalarin ortalama tani1 zamani ise 37 saatti ve iki grup arasinda bu yonden saptanan fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0.01).

Hastalarin 18’1 Gross tip A (%8,4), 4’1 tip B (%1,9 ), 188’1 tip C (%87,8) ve 4’ii de tip D
(%1,9) atreziydi.

Ameliyat 6ncesi donemde 181 (%84,6) hastaya opak madde verilmeden agizdan gonderilen
NGT ile 33’tine (%15,4) ise pos grafisi ¢ekilerek tan1 konulmustu.

Hastalarin ortalama ameliyata alinma siiresi 2,56 (1-15) gundu.

Hastalarin 208’ine torakotomi, 3’iine torakoskopi yapilmisti. Torakoskopi yapilan 2 hastada
ise torakotomiye gecilmisti.

Erken donemde hastalarin 106’sinda (%50,2) AD, 48’inde (%22,4) AK, 8’inde (%3,8) niiks
TOF, ge¢ donemde ise 84’iinde (%52,2) GOR, 55’inde (%34,2) bliylime ve gelisme geriligi,
41’inde (%25,5) solunum sistemi sorunlar1 goruldi. AK veya eslik eden dahili hastaliklardan
Otirt 45 (%21) hastada sepsis gelismisti. Sepsis gelisen hastalarin 13’ erken donemde
kaybedilmisti. Diisiik dogum agirligi, prematdrite, eslik eden anomaliler, pnémoni, sepsis ve

baska nedenlerden dolay1 toplamda 63 (%29,4) hasta kaybedildi.

Tablo 6. Hastalarimizin tammmlayici 6zellikleri (n=214)

Tammlayici 6zellik n %
Cinsiyet (E/K) 114/100 (1,14/1)
Dogum haftasi

> 37 hafta 119 55,6
< 37 hafta 95 44,4
Dogum agirligi

<2500¢ 130 60,7
>2500¢g 84 39,3
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Tiim verilerine ulasilan hastalarin %81’inde eslik eden en az bir ek anomali vardi. En sik
karsilagilan ek anomali ekokardiyografi verilerine ulasilan 147 hastadan 111’inde (%75,5)
saptanan kardiyak anomalilerdi. En sik kardiyak anomali 64 (%43,5) hastada goriilen atrial
septal defekt (ASD) idi (Tablo 7). Kardiyak anomalilerin 40’1 (%36) major kardiyak
anomalilerdi. Ultrasonografi verilerine ulasilan 142 hastanin 61’inde (%42,9) en az bir
genitoiiriner sistem (GUS) anomalisi vardi. En sik karsilasilan GUS anomalisi renal agenezi
(n:18) idi. Hastalarin 40’inda (%18,7) eslik eden en az bir iskelet sistemi anomalisi var idi.
En sik karsilagilan iskelet sistemi anomalisi hemivertebra (n:16) idi. Hastalarin 36’sinda
(%16,8) eslik eden en az bir GIS anomalisi var idi. En sik karsilasilan GIS anomalisi anal
atrezi (n:22) idi (Tablo 7).
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Tablo 7. Hastalarimizda saptanan eslik eden anomaliler (n=214)

Eslik Eden Anomali
Kardiyak Anomali 111 75,5 | GUS Anomalisi |61 |[42,9 |Iskelet Sistemi |40 | 18,7 | GIS 36 | 16,8
(N:147) (n) (%) | (N:142) (n) | (%) | Anomalisi (n) | (%) | Anomalisi n) | (%)
(N:214) (N:214)
ASD 64 43,5 | Renal Agenezi 18 | 12,7 | Hemivertebra 16 |75 Anal Atrezi 22 |10,3
PDA 58 39,5 | Hidronefroz 15 | 10,6 | Ust ekstremite 12 | 5,6 Duodenal 10 | 4,7
anomalisi Atrezi
VSD 46 31,3 | inmemis testis 10 |7 Alt ekstremite 6 |28 | Duodenal + 4 |19
anomalisi Anal Atrezi
PFO 36 24,5 | Hipoplazik 6 4,2 Vertebra flizyon |6 2,8 Tleal Atrezi 3 14
Bdbrek anomalisi
MY 11 7,5 Atrofik bobrek 6 4,2 Sakral agenezi 6 2,8 Meckel 2 1,4
Divertikili
PHT 8 54 Hipospadias 6 4,2 Skolyoz 5 2,3 Pilorik Atr. 2 14
Dekstrokardi 7 4,8 Ektopik 5 3,5 Cift tafarl 4 19 Malrotasyon 2 14
yerlesimli bobrek Radius yoklugu
Sag arcus aorta 6 4 Atnali bobrek 4 2,8 Tek tarafli 3 14 Duodenal 1 0,5
Radius yoklugu Atrezi+
Malrotasyon
Fallot Tetralojisi 5 34 VUR 4 2,8 El bagparmak 3 14 Meckel 1 0,5
yoklugu Diver.+Pilorik
Atrezi
TY 5 3.4 PUV 3 2,1 Kanat skapula 1 0,5 Kloakal 1 0,5
Anomali
PSSVK 3 2 Hidrolretero- 2 14 Mekonyum 1 0,5
Nefroz Tikag
Sendromu
AVSD 3 2 Multikistik 2 14
Displastik
Bobrek
Bikdispit aorta 2 1,4 Ambiguous 1 0,7
Genitalya
Aort kuarktasyonu 2 1,4 UV darlik 1 0,7
Pulmoner arter stenozu | 2 1,4 Konjenital 1 0,7
nefrokalsinozis
Artiyal septal 2 1,4 Ekstrofia vesika | 1 0,7
anevrizma
PS 2 14 Kloakal anomali |1 0,7
Kor triatriyum 2 1,4
Interatriyal aciklik 1 0,7
Aortopulmoner 1 0,7
pencere
Aort kapak prolapsusu | 1 0,7
Interventrikiiler 0,7
septum hipertrofisi
PAPVD 1 0,7
Suprakardiyak 1 0,7
TAPVD
Korono-kameral fistul |1 0,7
Cift arcus aorta 1 0,7
MAPCA 1 0,7
Pulmoner atrezi 1 0,7
AY 1 0,7
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Hastalarimiz eslik eden birliktelik ve sendromlar agisindan incelendiginde literatiirde
belirtilenden daha fazla VACTERL birlikteligi tespit edildi. Hastalarin 61’inde (%28,5)
VACTERL birlikteliginin en az ti¢c komponenti vardi. Hidrosefali tespit edilen 10 hastanin
8’inde VACTERL-H birlikteligi vardi ve bu hastalara ayn1 zamanda hipotiroidi de eslik
ediyordu (Tablo 8). Hastalarin tetkikleri incelendiginde eslik eden hipotiroidi tanili hasta
sayisinin fazla olmas1 Uzerine tim hastalar bu agidan tarandi. Tiroid fonksiyon testi ¢alisilan
91 hastanin 28’inde (%30,7) hipotiroidi tespit edildi. Hipotiroidi tespit edilen hastalarin 23’
tip C, 5’1 tip A idi. Bu hastalarin 13’i VACTERL, 5’1 Edward sendromu, biri Down
sendromu, biri Trizomi 13 idi. Ayrica 5’inde anal atrezi, ikisinde duodenal atrezi vardu.
Hipotiroidi tanili hastalarin 15°1 (%53,6) kaybedildi. Kaybedilen hastalarin 12’si eslik eden
anomaliler nedeniyle, ikisi beyin cerrahi tarafindan yapilan ameliyatlar sonrasi, digeri ise

pnémoni nedeniyle kaybedildi.

Tablo 8. Hastalarimizda saptanan eslik eden sendrom-birliktelikler ve mortalite oranlari (n=214)

N % Mortalite | Mortalite orani
sayisi (%)

VACTERL Birlikteligi 61 28,5 36 59
Hipotiroidi (N:91) 28 30,7 15 53,6
Hidrosefali 10 4,7 6 60
VACTERL-H 8 3,7 5 62,5
Edward Sendromu 8 3,7 8 100
CHARGE Birlikteligi 5 2,3 2 40
Trizomi 13 3 1,4 3 100
Down Sendromu 1 0,47 0 0
Di George Sendromu 1 0,47 1 100
Kloaka Anomalisi 1 0,47 0 0
Heingold Sendromu 1 0,47 1 100
Potter Sendromu 1 0,47 1 100
Schisis Sendromu 1 0,47 1 100
Spina Bifida+Ekstrofia 1 0,47 1 100
Vezika
Sendromik Gorunimli 6 2,8 6 100
Olup Kromozom Analiz
Sonucuna Ulagilamayan
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Hastalarimizin ameliyat oncesi donemde mortalite ve morbidite agisindan saptanan risk
faktorl olabilecek klinik dzellikleri incelendi (Tablo 9). Mekanik ventilasyon ihtiyact olan
42 hastanin 40’inda eslik eden en az bir kalp anomalisi vardi, bu hastalarin 35’1 (%80,9)
diistik dogum agirlikli, 27°si (%64,3) prematire bebeklerdi. Mekanik ventilasyon ihtiyacinin
prematurite ile iliskisi istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0.05) ama diisiik dogum agirlig1
ile iliskisi istatistiksel olarak da anlamli bulundu (p<0.05). Kalp anomalisi olan ve olmayan
hasta gruplar1 arasinda mekanik ventilasyon ihtiyaci agisindan saptanan fark istatistiksel

olarak anlamli bulundu (p<0.05).

Tablo 9. Hastalarimizda ameliyat 6ncesi mortalite ve morbidite acisindan saptanan klinik risk faktorleri
(n=214)

Risk Faktori N %
Dogum Agirlig: (<2500 g) 130 60,7
Bagka sehirde dogup hastanemize

transfer edilen hastalar 120 56,1
Dogum haftasi (<37 hafta) 95 44 4
Mekanik Ventilasyon Destegi 42 19,6
ARDS-BPD 24 11,2

4.2. Onarim Yapilan Hastalarin Karakteristik Ozellikleri

Definitif cerrahi onarim yapilan 211 hastanin karakteristik 6zellikleri atrezi tiplerine gore
incelendiginde; Atrezi tiplerinin ortalama dogum kilosu ve dogum haftalari arasinda anlamli
bir fark bulundu (p<0.01) (Tablo10).

Tablo 10. Definitif ameliyati yapilan hastalarin atrezi tiplerine gore ozellikleri (n=211)

Gross A | Gross B Gross C Gross D Toplam P degeri
n (%) 16 (%7,6) | 4 (%1,9) | 187 (%88,6) | 4 (%1,9) | 211 (%100)

Premattirite 11 3 81 0 95 >0.05*
Dogum haftasi 34,3 34,2 36,4 39 36,2 <0.01**
(Ortalama hafta)

- N 2012 1827 2345 2888 2316 <0.01**
Dogum Agirligi
(Ortalama @)
Dogum Agirligi 12 3 115 0 130 <0.05
(<2500 g)

*Ki Kare Testi, **Tek yonli Anova testi
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Definitif onarim yapilan 211 hastanin 203’{ine (%96,2) erken primer 6zofagoézofagostomi
yapildi (Tablo 11). ikisi tip A, biri tip C olan (i¢ hastaya 6zofagus u¢ uca gelmediginden mide
kismen yukar1 ¢ekilerek 6zofagodzofagostomi yapildi. Tip B olan bir hastaya ise erken
donemde 6zofagodzofagostomi yapilirken 6zofagus uglart koptugu icin primer gastrik
transpozisyon yapildi. Erken primer OA onarimi yapilan hastalarin ortalama ameliyata
alinma siiresi 2,56 (1-9) gindu.

Geg¢ onarim yapilan 7 hastanin ii¢li tip A, biri tip B, t¢ii tip C idi. Bunlarin 6’sina
dzofagodzofagostomi yapildi. Ugii tip C, ikisi tip A ve biri tip B olan 6 hastada atretik uglar
aras1 mesafe ¢ok uzun olup 6zofagus uzatma tekniklerinden bir veya birkag¢i kullanilarak
ozofagodzofagostomi yapildi. Geciktirilmis primer OA onarimi yapilan hastalarin ortalama
ameliyata alinma siiresi 170,4 giindii. Tip A olan bir hastaya ise dis merkezde gastrostomi +
6zofagostomi yapilmis idi. Bu hastaya da 14 aylikken klinigimizde gastrik transpozisyon

yapildi. Tip A olan iki hasta ve tip C olan bir hastaya definitif ameliyat planlanmaistir.

Tablo 11. Ozofagus atrezisi tiplerine gore uygulanan definitif ameliyat yontemlerinin dagilhmi (n=214)

Erken Onarim Geciktirilmis Onarim L

Atrezi Tipi Definitif

P Primer Gastrik Gastrik Ameliyat

Onarim Transpozisyon | Ge¢ Onarim | Transpozisyon | Planlanan | Toplam

Gross A 10 2 2 1 2 18
Gross B 2 1 1 0 0 4
Gross C 183 1 3 0 1 188
Gross D 4 0 0 0 0 4
Toplam 200 4 6 1 3 214

Atrezinin anatomik tiplemesinden bagimsiz olarak tiim ameliyat edilen hastalarin 6l¢iilen
atrezik uclar arast mesafe ortalamasi 2,47 vertebra idi. Serimizde 203 erken primer
0zofagodzofagostomi yapilmis olup bu mesafe ortalama 2,31 vertebra iken, geciktirilmig
primer onarim yapilan hastalarda 6,2 vertebra olarak 6lgiildii. Tki grup arasindaki bu fark

istatistiksel olarak da anlamli bulundu (p<0.01).

Definitif ameliyati1 yapilmig olan 211 hastanin 59’u (%28) uzun aralikli (>3 vertebra) idi.
Uzun aralikli hastalarda iki 6zofagus ucu arasindaki mesafe ortalama 4,69 vertebra idi (Tablo
12).
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Tablo 12. Uzun aralik olan ve olmayan hastalarda iki atretik u¢ arasi ortalama mesafe ( n=211)

Uzun Aralik (long gap) p
Var (n=59) Yok (n=152)
Atretik Uglar Aras1 Mesafe
(Ortalama vertebra sayis1) 4,69 1,63 <0.01

Iki 6zofagus ucu arasindaki mesafe gorece uzun olabilir ama uzun aralikli atrezi olan

hastalarin 52’sine (%88,1) primer erken onarim yapildi (Tablo 13).

Tablo 13. Uzun aralik olan ve olmayan hastalarin onarim zamam (n:211)

Onarim Zamani Toplam
Mesafe Erken Geg
Kisa Gap 152 (9%100) 0 (9%0) 152 (%72)
Uzun Gap 52 (%88,1) 7 (9%11,9) 59 (%28)
Toplam 204 (%96,7) 7 (%3,3) 211 (%100)

Intraoperatif uzatma teknikleri ile anastomozu mimkin olmayan 8 hastadan (ciine geg
onarim planlandi ve alt 6zofagus ucu kapatilarak gastrostomi ve servikal 6zofagostomi
acild, bu ii¢ hastanin ikisine geg onarim ile 6zofagodzofagostomi yapildi. Ug hastaya batin
acilmadan mide kismen serbestlenerek  parsiyel gastrik  pull-up yapilarak
0zofagodzotagostomi yapildi. Primer anastomoz yapilamayan bir hastaya ise primer gastrik
transpozisyon ameliyat1 yapildi. Bir hastaya ise daha sonra yeniden torakotomi ile sekonder
anastomoz planlanarak Foker’in tarifledigi teknikle 6zofagus uglarina aski sutdirleri konulup,
toraks duvarindan disar1 alimip aralikli olarak bu siitlirler gerginlestirilerek proksimal ve
distal 6zofagus boylar1 uzatilmasi islemi uygulandi, ama ilk ameliyattan dort giin sonra aski
stitiirleri koptugu icin tekrar torakotomi yapilarak livaditis miyotomisi ile ucuca anastomoz

yapildi.

Ge¢ onarim yapilan 7 hastanin 5’1 bagka merkezde gastrostomi acilip ge¢ donemde
merkezimize bagvuran hastalardi. Down sendromu ve VACTERL birlikteligi olan bir
hastaya cekilen batin grafisinde hi¢ gaz imajimin olmamasi nedeniyle izole OA diisiiniilerek
0zofagus replasmani1 planlanarak torakotomi yapilmadan gastrostomi+sag servikal

0zofagostomi acildi. Definitif ameliyat i¢in bekleyen ii¢ hastanin ikisi tip A, biri tip C’dir.

Uzun aralikli olan hastarimizin 16°s1 tip A, 2’si tip B, 40’1 tip C, 1’1 tip D idi. Hastalarin
37’sine intraoperatif gerdirme, 16’sina intraoperatif gerdirme+livaditis myotomisi, 5’ine
gastrik pull-up (total veya parsiyel), bir hastaya intraoperatif gerdirme+iist pos

tiiblilarizasyonu yapildiktan sonra gergin anastomoz yapildi (Tablo 14).
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Tablo 14. Uzun aralikh (long gap) hastalarda tercih edilen cerrahi teknikler (n=59)

Kullanilan Cerrahi Teknik n (%) gﬁgﬁ;kmlf:\igsggm
(Vertebra)

Intraoperatif Gerdirme 37 62,7 3,5

Intraoperatif Gerdirme + Livaditis 16 27,1 6,4

Gastrik Pull-Up 5 8,5 6

h}trtz)aoperatif Gerdirme + Tiibiilarize Ust Pog| 1 1,7 4

Flebi

Ozofago6zofagostomi ile onarim yapilan hastalarin %57’sinde ameliyat ekstraplevral olarak
tamamlandi. Anastomoz icin ortalama 6-8 siitiir kullamldi. Ozofagodzofagostomi yapilan
hastalarin tamaminda transanastomotik tiip kullanildi. Hastalarin 145’ine (78,4) bir gégiis
tipii takildi, 40’ma (%21,6) ameliyat sirasinda gogiis tiipii takilmadi. Tiip takilmayan
hastalarin 5’inde AK ve/veya pnomotoraks gelistigi i¢in daha sonra gogiis tiipii takildi.
Ameliyat sirasinda bir gogiis tupi takilmis olan hastalarin 18’inde AK ve/veya pndmotoraks

gelistigi icin ikinci bir gogis tiipli daha takildi.

Definitif ameliyati yapilmis olan 211 hastanin ameliyat sonrasi mortalite ve morbidite
acisindan risk faktorii olabilecek klinik Ozellikleri agisindan yapilan degerlendirmede,
ameliyat sonrasi verilerine ulasilan 159 hastanin 116’sinin (%73) solunum destegi ihtiyaci
oldugu goriildii. Ameliyat sonrasi extiibe edilen 43 hastanin ikisi daha sonra entiibe edildi.
Ortalama ameliyat sonrasi entiibasyon siiresi 6,48 (1-42) giin olarak hesaplandi. Ameliyat
oncesi solunum destegi ihtiyaci ile ameliyat sonrasinda solunum destegi ihtiyaci arasinda da
anlamli iligki yoktu (p>0.05).

Ozofagodzofagostomi yapilan 209 hasta ameliyat sonrasi ortalama 2,4 giinde NGT den,
ortalama 10,5 giinde de oral yoldan beslendi. Hastalarin 62’sinde (%29,2) AK veya uzun
entiibasyon siiresi nedeni ile oral beslenmeye gecis siliresinin uzun oldugu goriildi.

Hastalarin 147’sinde (%70,8) oral beslenmeye baglama zamani 10 giiniin altindaydh.
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4.3. Komplikasyonlar

4.3.1. Erken Donem Komplikasyonlar

OA onarim1 yapilan 211 hastanm 132’sinde (%62,5) erken dénem komplikasyonlarindan bir

veya birkagi goriildii (Tablo 15). En sik goriilen erken donem komplikasyon AD idi.

Tablo 15. Ozofagus Atrezisi onarimi yapilan hastalarda karsilasilan erken dénem komplikasyonlar

(n=211)

Komplikasyonlar Ozofagus Atrezisi Tipi Toplam
Gross A |Gross B |Gross C Gross D . %
(n:16) | (n:4) |(n:187) (n:4) | (n:211)
Anastomoz Darhg 6 (%38) | 2 (%50) |98 (%52) 0 106 50,2
Anastomoz Kac¢ag 8 (%50) | 2 (%50) |37 (%20) | 1 (%25) 48 22,7
Sepsis 7 (%44) | 2 (%50) |35 (%19) | 1 (%25) 45 21,3
Pnémotoraks 5 (%31) | 2 (%50) |27 (%14) | 2 (%50) 36 17
Atelektazi 1 (%6) 0 17 (%9) 0 18 8,5
Trakeodzofageal Fistil 0 0 8 (%4) 0 8 3,8
Trakeal guduk 0 0 4 (%2) 0 4 19

4.3.1.1. Anastomoz Darlig1

Definitif ameliyat1 yapilmis olan hastalarin 106’sinin (%50,2) AD nedeniyle en az bir defa
dilatasyon ihtiyaci oldu. AD en fazla Gross tip C’de (%52) goruldil. Tim hastalara endoskopi
esliginde balon dilatasyon yapildi. Hastalarin 47’sinin (%44,3) sadece bir defa dilatasyon
ihtiyact oldu. Tiim hastalara ortalama 2,94 kez dilatasyon yapildi ve %99 oraninda basari
saglandi. Bir hastaya AD nedeniyle 13 defa dilatasyon yapilmasina ragmen direngli darligi
oldugu icin tekrar torakotomi yapilip dar segment eksize edilerek anastomoz yapildi,
sonrasinda hi¢ dilatasyon ihtiyact olmadi. AD olan 20 hastadan 24 defa 6zofagus yabanci
cisim ¢ikarildi.

AD olan hastalarin 63’1 (%59,4) diisik dogum agirlikli, 44’1 (%41,6) prematiir idi.
Ozofago6zofagostomi yapilan uzun aralikli hastalarm 31’inde (%54,4) AD gelistigi gorildu.
AD olan hastalarin 18’inde VACTERL birlikteligi var idi.

AD olan hastalarin ge¢ dénem takiplerinde, 66’sinda (%62,3) GOR, 43’iinde (%40,6)
blyume ve gelisme geriligi, 30’ unda (%28,3) tekrarlayan ASYE gelistigi goruldi. Antireflu
ameliyat1 yapilan 15 hastanin 13’{ (%86,7) AD olan hastalardi. AD olan hastalarin 30°’u AK
gelismis olan hastalardi.

Darlik nedeniyle dilatasyon yapilan hastalarin 5’inde 6zofagus perforasyonu gelisti. Bu
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hastalarin 3’line gogis tiipii takildi. Tiim hastalar konservatif takip edildi. NJT takilarak

beslenmeleri saglandi. Perforasyonlarin spontan kapandigi goriildii.

AD gelisen ve gelismeyen hasta gruplar1 arasinda; AK gelismis olmas1 ve GOR acisindan
yapilan degerlendirmede gruplar arasindaki farklar istatistiksel olarak anlamli bulundu
(p<0.05, p<0.01)

AD gelisen ve gelismeyen hasta gruplari arasinda; diisiik dogum agirligi, prematiirite,
cinsiyet, ameliyat oncesi entiibasyon gereksinimi, sepsis, atrezi tipi, uygulanan cerrahi
yontem, ameliyat sonrasi entiibasyon gereksinimi degiskenleri agisindan yapilan

degerlendirmede gruplar arasindaki farklar istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p>0.05).
(Tablo 16)

Tablo 16. Anastomoz darhg gastroozofageal reflii iliskisi (n:161)

Gastroozofageal Reflu Toplam P
Var %
Darhik Var 66 62,3 106 <0.01
Yok 18 32,7 55
Toplam 84 52,2 161

4.3.1.2. Anastomoz Kagagi

Definitif ameliyati yapilmis olan hastalarin 48’inde (%22,7) AK saptandi. Bu hastalarin
30’unda (%62,5) kacaga pnomotoraks eslik ediyordu.

AK gelisen hastalarin 35’1 (%72,9) diisiik dogum agirlikli, 27°si (%56,3) prematiire, 26’s1
(%54,2) kiz idi. Bu hastalarin ortalama dogum agirliklar1 2193 gr, ortalama dogum zamanlari
35,5 hafta idi (Tablo 17).

Tablo 17. Anastomoz kacgag gelisen hastalarin dogum haftasi ve dogum kilosu ile iliskisi

n Ortalama
Dogum Kilosu 48 2193 g (1100-3100)
Dogum Haftasi 48 35,5 hafta (29-40)

AK gelisen hastalarin 34’iinde (%70,8) eslik eden en az bir ek anomali, 16’sinda (%33,3)
VACTERL birlikteligi vardi. AK gelisen hastalarin 20’si (%41,6) uzun aralikli atrezi
grubundaki hastalardi. AK olan hastalarin hepsinde kacak konservatif takip ile spontan

kapandi. Bu hastalarin mevcut olan NGT'leri kilavuz tel esliginde skopi altinda jejenuma
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ilerletilerek oncelikle anne stl tercih edilerek beslenmelerine devam edildi. Genel durumu
kotiilesen, septik goriiniimlii hastalarin beslenmelerine ara verildi.

AK gelisen hastalarin 33’{inde (%68,8) ilerleyen dénemlerde GOR, 30’unda (%62,5) AD,
24’tinde (%50) blylme gelisme geriligi, 18’inde (%37,5) tekrarlayan ASYE, 5’inde (%10,4)
niiks TOF gelistigi goruldu.

Definitif ameliyat1 yapilmis olan kiz hastalarda AK %26,5 iken, erkek hastalarda ise bu oran
%19 bulundu. Cinsiyetler arasindaki bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p>0.05)
AK geligen hastalarin 24’{inde kilo kaybi, sepsis, oral alim bozuklugu, AD gibinedenlerden
dolay1 biiyiime ve gelisme geriligi gelistigi goriildii. Kagak gelisiminin, biiylime ve gelisme

geriligi riskini arttirdigr goriildii (p<0.05).

AK tip A ve B’de %50 oraninda goriiliirken, tip C’de %20,tip D’de %25 oraninda goriildii.

AK riski uzun aralikli atrezilerde 2,5 kat daha fazla bulundu.

AK gelisen ve gelismeyen hasta gruplar1 arasinda; atrezi tipi ve uzun aralikli atrezi
acisindan yapilan degerlendirmede gruplar arasindaki farklar istatistiksel olarak da anlamli
bulundu (p>0.05).

AK gelisen ve gelismeyen hasta gruplar1 arasinda; diisiik dogum agirligi, prematirite, sepsis,
ameliyat 6ncesi enttibasyon gereksinimi, uygulanan cerrahi ydntem, kardiyak anomali
degiskenleri agisindan yapilan degerlendirmede gruplar arasindaki farklar istatistiksel
olarak anlamli bulunmadi (p>0.05).

Ameliyat sonrasi erken donemde 36 hastada pnomotoraks goriildii. Bu hastalarin 30’unda
AK da vardi. 16 hastaya ikinci gogiis tiipii takildi. Tiim hastalar bagka bir miidahale

gerekmeden tedavi edildi.

4.3.1.3. Sepsis

Definitif ameliyat1 yapilmis olan hastalarin 45’inde (%21,3) sepsis goriildii. Hastalarin 7’si tip
A, 2’sitip B, 34’1 tip C ve biri tip D idi. Gross tip A ve B de anlaml1 derecede sepsis daha fazla
gorildii  (p<0.05) (Tablo 18). AK veya eslik eden dahili hastaliklardan otiirii

hastalarin%21’inde sepsis gelisti. Sepsis gelisen hastalarin 13’1 erken donemde kaybedildi.
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Tablo 18. Sepsis 6zofagus atrezi tipi dagilimi

Sepsis % Toplam P
A 7 44 18
Tip B 2 50 4
C 35 19 188 <0.05
D 1 25 4
Toplam 45 21,3 214

Kagak gelisen 48 hastanin 23’iinde (%47,9) sepsis goriiliirken, kagak gelismeyen 139
hastanin ise 22’sinde (%15,8) sepsis goriildi. AK gelisen ve gelismeyen hasta gruplarinda
sepsis a¢isindan istatistiksel olarak anlamli derecede fark bulundu (p<0.01) (Tablo 19).

Cerrahide kullanilan yaklasim ile sepsis arasinda anlamli bir iliski saptanmadi (p>0.05).

Tablo 19. Sepsis ile anastomoz kacag iliskisi

Toplam | Sepsis % p

Kacak Yok 139 22 15,8
Var 48 23 47,9 <0.01

Toplam 187 45 24,1

4.3.1.4. Nuks Trakeatzofageal Fisttl ve Trakeal Gudik

Definitif ameliyat1 yapilmis olan hastalarin 8inde (%3,79) nilks TOF saptandi. Bu 8 hastanin
3’{i baska merkezde 6zofagodzofagostomi yapilan hastalardi. Nilks TOF saptanan hastalarin
hepsi tip C hastalardi. Hastalarin 6’sia bronkoskopi-6zofagoskopi ile 2’sine 6zofagografi
ile tan1 konuldu. Klinigimizde ameliyat edilen ve niiks TOF gelisen 5 hastanin iigiinde TOF
baglanirken nonabsorbable (iki hastada ipek, bir hastada prolen) suttr kullanildi. Absorbable
siitiir kullanilip niiks TOF gelisen iki hastadan biri ameliyatina torakoskopik baslanip fistiil
baglandiktan sonra giivenli anastomoz yapilamadig: i¢in torakotomiye gegilen hastaydi,
digeri ise AD nedeniyle dilatasyon yapilan ve 6zofagus perforasyonu gelisen hastaydi.
Perforasyon spontan kapandiktan yaklasik 6 ay sonra TOF tespit edildi. Ayrica klinigimizde
ameliyat edilen ve niiks TOF gelisen 5 hastanin hepsi kizd1 ve 6zofago6zofagostomi sonrasi

4’tinde AK geligmisti.
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Niiks TOF gelisen 8 hastanin 7’sine tekrar torakotomi yapilarak fistiil baglanip eksize edildi
ve takiplerde sikayetlerinin gectigi goriildii. Bir hastaya iki defa tekrar torakotomi
yapilmasina ragmen niiks TOF gelisti. Ayn1 hastaya bronkoskopi yapilip fistiil traktina
subiireterik enjeksiyon materyali enjekte edildi ama fistiil kapanmadi ve daha sonra baska
bir merkezde ameliyat oldu.

Niilks TOF gelisen hastalarin hepsinde tekrarlayan ASYE 6ykiisii ve gelisme geriligi var idi.
Niiks TOF tanil1 8 hastanin 7°sinde GOR vardi. Hastalarin ortalama tan1 zaman1 23 ayd.
Ayrica tekrarlayan ASYE sikayeti olan ve bronkoskopi yapilan 2 hastada trakeal giidiigiin
fazla birakildig: ve giidiikte biriken sekresyonlarin tekrarlayan enfeksiyonlara neden oldugu
diisiiniilerek elektif sartlarda giidiik eksizyonu yapildi. Tarafimizca 6zofago6zofagostomisi
yapilan bir hastaya bagka merkezde yapilan bronkoskopide giidiik tespit edilmis olup giidiik

eksizyonu yapilmisti.

Nilks TOF veya trakeal giidilk nedeniyle tekrar torakotomi yapilan hastalarm ge¢ donem
takiplerinde 6 hastada toraks deformitesi, 4 hastada skolyoz, bir hastada sag kolda gui¢ kayb1
gelistigi gorulda.

D1s merkezde ameliyat edilen ve sag akciger total atelektazisi nedeniyle klinigimize sevk
edilen bir hastaya tanisal bronkoskopi yapildi, trakeal giidiik tespit edildi fakat sag akciger

total atelektazik oldugundan giidiie miidahale edilmedi.

4.3.2. Ge¢ Donem Komplikasyonlar

Definitif ameliyat1 yapilan ve ortalama 68 ay (6-120) izlem suresi olan 161 hastanin geg
donem izlem bulgular1 degerlendirildi (Tablo 20). Hastalarin 11’1 tip A, 2’si tip B, 145’1 tip
C, 3’ii tip D idi. En sik goriilen ge¢ donem komplikasyon GOR’dii.

Tablo 20. Definitif ameliyat1 yapilan hastalarda ge¢c donem komplikasyonlarin atrezi tiplerine gore
dagilimi (n=161)

Komplikasyon Ozofagus Atrezisi Tipleri Toplam %
Gross A |GrossB  |GrossC  |Gross D
(n:11) (n:2) (n:145) (n:3) (n:161)
Gastrogzofageal Reflu 5(%45) |1(%50) |76 (%52) 2 (%67) 84 52,2
Biiyiime ve Gelisme Geriligi 6 (%55) |1 (%50) |47 (%32) | 1(%33) 55 34,2
Solunum Sistemi Sorunlar: 3(%27) |2 (%100) |34 (%23) 2 (%67) 41 25,5
Yutma Giigliigii 4 (%36) |1(%50) |17 (%12) | 1 (%33) 23 14,3
Skolyoz ve Toraks Deformitesi |3 (%27) |1 (%50) |15 (%10) | 1 (%33) 20 12,4
Ozofagus Divertikilu 3(%27) |0 6 (%4) 0 9 5,6
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4.3.2.1.Gastro0zofageal Reflli Hastalig1

Definitif ameliyat1 yapilmis olan hastalarin ge¢c dénem takiplerinde 84 (%52,2) hastada GOR
tespit edildi (Tablo 20).

Erken donemde AK gelisen hastalarin %67,6’sinde, AD olan hastalarin %62,3’iinde, uzun
aralikli atrezi olan hastalarin %58,5’inde, ameliyat sonras1 mekanik ventilasyon destegi olan
hastalarin ise %41,5’inde ge¢ donemde GOR tespit edildi (Tablo 21). GOR’ii olan hastalarin
41’inde (%45) biiyiime ve gelisme geriligi, 27’sinde (%32,1) tekrarlayan ASYE gelistigi
goralda.

GOR’ii olan ve olmayan hasta gruplar1 arasinda; AD, AK, uzun aralikli atrezi, niiks TOF,

biiylime ve gelisme geriligi goriilen hastalar arasindaki iliski istatistiksel olarak anlamli
bulundu (P<0.01,p<0.05). GOR’ii olan ve olmayan hasta gruplari arasinda; diisiik dogum
agirligl, prematiirite, atrezi tipi, cinsiyet, sepsis, gogiis tiipii, ek anomali, cerrahinin
ekstraplevral veya transplevral yaklasimla yapilmis olmasi arasindaki iliski istatistiksel
olarak anlamli bulunmadi (p>0.05) (Tablo 21).

GOR’ii olan hastalarin sadece 15’ine (%17,8) antireflii ameliyat: yapildi. Bu hastalarin
13’tine klinigimizde ikisine baska merkezde antireflii ameliyati yapilmisti. AntireflU
ameliyat1 yapilan hastalarin 4’ bagka merkezlerde primer ameliyat1 yapilmis olanlardi.
Hastalarim 7’si niiks TOF veya trakeal glidiik nedeniyle tekrar torakotomi yapilmis olanlardi.
Antirefli ameliyat1 yapilmis olan 15 hastanin 4’iine daha sonraki donemlerde 6zofagogastrik
bileskeye Dbalon dilatasyon yapilmasi  gerekti, birine ise ileus nedeniyle

laparotomi+bridektomi yapildu.

Tablo 21. Ameliyat edilen hastalarda gastroozofageal reflii hastalig1 ve risk faktorlerinin karsilagtirmah
iliskisi (n=161)

Gastroozofageal Antireflu

Gruplar Reflii Hastahig1 ameliyati
yapilan
Toplam Var % n p

Postop Mekanik Ventilator Destegi 118 49 41,5 7 >0.05
Anastomoz Darhg 106 66 62,3 13 <0.01
Dogum Agirhigi (<2500 g) 87 42 48,3 11 >0.05
Kalp Anomalisi 84 36 42,9 4 >0.05
Ekstraplevral yaklasim 83 36 43,4 6 >0.05
Transplevral yaklasim 64 28 43,8 5 >0.05
Prematurite 61 26 42,6 6 >0.05
Uzun Aralikh Atrezi 41 24 58,5 5 <0.05
Anastomoz Kacagi 34 23 67,6 4 <0.01
GUS Anomalisi 27 10 37 2 >0.05
Sepsis 19 11 57,9 3 >0.05
Nuks TOF 8 7 87,5 3 <0.05
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4.3.2.2. Biiyltime ve Gelisme Geriligi

Geg donem takiplerde 55 (%34,2) hastanin boy ve/veya kilo 6l¢iimleri %25 persantilin
altindaydi. Gelisme geriligi olan hastalarm 42’sine (%76,6) GOR eslik ediyordu. Bu
hastalarin 10’una antireflii ameliyati yapilmisti. Gelisme geriligi olan hastalarin 41°i (%74,5)
AD, 2371 (%41,8) AK, 22’si (%40) tekrarlayan ASYE gecirme 6ykiisii olan, 10’u (%17,2)
niiks TOF veya trakeal giidiik nedeniyle tekrar torakotomi yapilan hastalardi. Ge¢ dénem
takiplerde biiylime ve gelisme geriligi saptanan 36 hasta diisiik dogum agirlikls idi.

Gelisme geriligi olan hastalarin 15’1 (%25,9) VACTERL birlikteligi olan hastalardi.
Biyiime ve gelisme geriligi olan ve olmayan hasta gruplari arasinda; GOR, AD, AK, dogum
kilosu ve prematiirite arasinda istatistiksel olarak anlamli iligski bulundu (p<0.05).

Biiyime ve gelisme geriligi olan ve olmayan hastalarin; atrezi tipi, sepsis, yutma giicligi
degiskenleri yoniinden yapilan karsilastirilmalarinda saptanan farklar istatistiksel olarak
anlamli bulunmadi (p>0.05).

4.3.2.3.Solunum Sistemi Sorunlari

Ge¢ donem takiplerde 38 (%23,6) hastada tekrarlayan ASYE semptomlart mevcuttu.
Tekrarlayan ASYE olan hastalarin 30’u (%78,9) AD olan hastalard1 ve 4’linde 6zofagus
yabanci cisim ¢ikarilmisti. Tekrarlayan ASYE olan hastalarin 27°sinde (%71) GOR, 21’inde
(%55,3) bityiime ve gelisme geriligi, 18’1 (%47,4) yenidogan doneminde AK gelismis olan,
11’1 (%28.,9) uzun aralikli OA, 8’i niiks TOF, 3’ii trakeal giidiik olan hastalard1 ve bu
hastalara yapilan ameliyatlar sonrasi sikayetlerinin geriledigi goriildii. Tekrarlayan ASYE
sikayeti olan hastalarin licli pndmoni+sepsisten, ikisi major kardiyak anomali nedeniyle geg
donemde kaybedildi.

Geg¢ donem takiplerde 18 hastada trakeomalazi saptandi. Trakeomalazisi olan hastalarin
15’inde (%83,3) GOR, 13’iinde (%72,2) tekrarlayan ASYE vardi. Ayrica erken dénemde
13’linde (72,2) AD, 8’inde (%44,4) AK gelismisti.

Hastalarin 5’inde ilerleyen zamanlarda astim, bir hastada bronsiektazi oldugu goriildii.
Solunum sistemi sorunlar1 olan ve olmayan hasta gruplari arasinda; AK, AD ve GOR
arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki bulundu (p<0.05). Diisiikk dogum agirlig:,
prematirite, ameliyat éncesi solunum destegi gerekliligi, sepsis, atrezi tipi, atretik uglar arasi
mesafe degiskenlerinin solunum sistemi sorunlarina istatistiksel anlamli etkisi saptanmadi

(p>0.05).
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4.3.2.4.Yutma Giigligi

Calismamizda yer alan hastalarin ge¢ donem takiplerinde 23 hastada yutma giigliigii sikayeti
oldugu goriildii. Bu hastalarin incelenen OMD grafilerinde 6zofagus dismotilitesi oldugu ve
hastalarmn 13’{ine GOR eslik ettigi goriildii. Ozofagus dismotilitesi olan hastalarin cogunun
uzun aralikli atrezi ve livaditis uygulanmis hastalar oldugu gériildii. iki hastaya gastrik
transpozisyon ameliyat1 yapildi.

Yutma gii¢liigii olan ve olmayan hasta gruplarinin; prematiirite, diisiikk dogum agirligi, atrezi
tipi, atretik uclar aras1 mesafe, definitif cerrahi yontem, AD, degiskenleri agilarindan yapilan

karsilastirmalarinda aralarindaki farklar istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0.05).

4.3.2.5.Skolyoz ve Toraks Deformiteleri

Definitif ameliyat1 yapilan hastalarin ge¢ donem izlemlerinde 11’inde toraks deformitesi,
9’unda skolyoz tespit edildi. Toraks deformitesi gelisen hastalarin 7’si tekrar torakotomi
yapilan hastalardi. Skolyoz gelisen 9 hastanin 5’1 prematiir, 4’ii tekrar torakotomi yapilan
hastalardi. Skolyoz gelisen ve gelismeyen gruplar arasinda prematiire sikligi yoniinden

saptanan bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0.05).

4.3.2.6. Ozofagus Divertikili

Calismamizda yer alan hastalarin incelenen ozofagografilerinde 9 hastada 6zofagus
divertikiilii tespit edildi. Bu hastalarin 6’s1 Tip C, 3’4 Tip A idi ve ii¢ hastanin
0zofagoozofagostomisi bagka merkezlerde yapilmisti. Bu hastalarin 8’1 diisiik dogum
agirlikli, 6°s1 prematiire, 3’1 livaditis miyotomisi yapilmis olan hastalardi. Toplam hasta
sayisindaki divertikiil oran1 %4,3 iken, livaditis yapilan hasta sayisindaki divertikiil orani

%18,7 bulundu.

4.3.3.0zofagus Replasmam Yapilan Hastalarda Karsilasilan
Komplikasyonlar

Calismamizdaki iki hastaya 6zofagus replasmani (gastrik transpozisyon) yapildi. Ozofagus
replasmani yapilan bir hasta 29 hafta 1200 gr dogan, tip B OA ve VACTERL birlikteligi

olan, 6zofagotzofagostomi planlanarak torakotomi yapilan, ucuca anastomoz yapilirken

0zofagus uglar1 koptugu i¢in anastomoz yapilamadigindan, primer gastrik transpozisyon
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ameliyat1 yapilan hastaydi. Bu hastaya taburculuk planlanirken, ani solunum arresti
nedeniyle kaybedildi.

Izole OA nedeniyle baska merkezde servikal &zofagostomi, gastrostomi ve anal atrezi
nedeniyle kolostomi agilan bir hastaya 14 aylikken tarafimizca gastrik transpozisyon

ameliyat1 yapildi ve sifa ile taburcu olduktan 2 ay sonra evde kaybedildi.

Distal fistalli OA-+dextrokardi+sol diyafragma hernisi nedeniyle
0zofagoozofagostomi+aortopeksi+sol diyafragma hernisi onarimi yapilan hipoksik iskemik
ensefalopati sekelli, trakeostomili olan bir hastaya 0zofagus dismotilitesi nedeniyle 1
yasinda gastrik transpozisyon ameliyati yapildi. Bu hasta 18 aylik iken pndmoni nedeniyle
kaybedildi. Distal fistiillii OA+dextrokardi nedeniyle 6zofagodzofagostomi yapilan bir
hastaya 6zofagus dismotilitesi nedeniyle 6 yasinda gastrik transpozisyon ameliyat1 yapildi.
Hasta 8 yasinda pndmoni nedeniyle kaybedildi. Torakotomi yapilan ve u¢ uca 6zofagus
anastomozu miimkiin olmadigi i¢in batin agilmadan mide kismen serbestlenip toraksa

cekilerek 6zofagodzofagostomi yapilan 3 hasta sorunsuz takip edilmektedir.

4.4. Mortalite

Calismamizdaki 214 hastanin 630 (%29,4) kaybedildi. Kaybedilen hastalarin 48’1 (%76,2)
prematiirite, diisitk dogum agirlig1, sepsis, eslik eden kromozomal anomaliler, VACTERL
birlikteligi, agir akciger sorunu veya major kardiyak anomaliye bagli nedenler ile ilk

ameliyat sonrasi erken dénemde, 5’i ge¢ onarim sonrasi erken donemde kaybedildi.

Ge¢ donemde kaybedilen 10 (%15,9) hastanin ¢l aspirasyon pnémonisi ve sepsis, ikisi eslik
eden anomaliler nedeniyle baska branslar tarafindan yapilan ameliyatlar sonrasi, ikisi
kardiyak anomali nedeniyle, biri anal atrezi definitif ameliyati sonrasi, biri Di George

sendromu digeri trafik kazas1 nedeniyle kaybedildi.

Hipotiroidi tanili hastalarin 15’1 (%53,6) kaybedildi. Kaybedilen hastalarin 12’si eslik eden
anomaliler nedeniyle, ikisi beyin cerrahi tarafindan yapilan ameliyatlar sonrasi, diger ise

pndémoni nedeniyle kaybedildi.

Calismamizda definitif ameliyati yapilmig olan hasta grubunda en yiiksek mortalite oranmi

Gross B (%50), en diisiik mortalite oran1 ise Gross D (%25) grubunda idi (Tablo 22).
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Tablo 22. Definitif ameliyati yapilmis hastalarin atrezi tiplerine gore mortalite dagilhm (n=211)

Ozofagus Atrezisi Tipi Toplam Kaybedilen %
Gross A 16 5 31,3
Gross B 4 2 50
Gross C 187 55 29,4
Gross D 4 1 25
Toplam 211 63 29,8

Kardiyak anomali tespit edilen 111 hastanin 46°s1 (%41,4) kaybedildi. Kardiyak anomali ile
mortalite iliskili saptand1 (p<0.05) (Tablo 23).

Tablo 23. Kardiyak anomali ile mortalite iliskisi (n:147)

Mortalite
Kardiyak Anomali | Toplam | Kaybedilen % p
Var 111 46 41,4
Yok 36 7 1941 905
Toplam 147 53 36

Kardiyak anomali tespit edilen hastalarin 40°1inda (%36) major kardiyak anomali vardi. Major
kardiyak anomalili hastalarin 29’u (%72,5) kaybedildi. Major kardiyak anomali olan hastalarda
mortalite anlamli derecede daha yiiksek bulundu (<0,05) (Tablo 24).

Tablo 24. Majér-minor kardiyak anomali ile mortalite iliskisi (n:111)

Mortalite
Kardiyak Anomali | Toplam | Kaybedilen % p
Minor 71 17 23,4
Major 40 29 72,5|<0.05
Toplam 111 46 41,4

VACTERL, CHARGE, Trizomi 18, Trizomi 13 vb herhangi bir sendrom-birliktelik
durumunun eslik ettigi 74 hastanin 43’1 (%58,1) kaybedildi. Kaybedilen 63 hastanin
%68,3’linli bu hasta grubu olusturuyordu. Sendrom-birliktelik olan ve olmayan hasta gruplari
arasindaki mortalite iligkisi istatistiksel olarak da anlamli bulundu (p<0.01)(Tablo 25).
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Tablo 25. Eslik eden sendrom-birliktelik durumu ile mortalite iliskisi (n:214)

Mortalite
Sendrom-
Birliktelik durumu | Toplam | Kaybedilen % P
Yok 140 20 14,3
Var 74 43 58,1 |<0.01
Toplam 214 63 29,4

Calismamiz i¢in secilen Waterston, Okamoto ve Spitz smiflamalarina gore hastalar
degerlendirildiginde, mortalite oraninin her bir siniflandirma grubu i¢in bazi farkliliklara
sahip oldugu gozlendi (Tablo 26). Bu verilere gore viicut agirligmin 2500 gr’in altinda
olmasinin serimizdeki mortalite oranini yiikselttigi, viicut agirliginin 1500 gr’in altinda
olmasinin ise mortalite oranin1 daha fazla yiikselttigi acik¢a gozlendi. Calismamizdaki

sagkalim oranlarinin tablo 26 da 6zetlenmistir.

Tablo 26. Risk siniflama sistemlerine gore mortalite (n=214)

Siniflama Yasayan (n:151) | Kaybedilen (n:63) | Toplam (n:214)
Waterston simflamasi
A 37 (% 100) 0 37
B 58 (% 89,2) 7 65
C 56 (% 50) 56 112
Okamoto siniflamasi
1 45 (% 80,6) 11 56
2 14 (% 73,7) 5 19
3 26 (% 63,4) 15 41
4 9(%29) 22 31
Yeterli veri olmayan 57 (%85,1) 10 67
Spitz siniflamasi
1 48 (% 84,2) 9 57
2 42 (% 57,5) 31 73
3 4 (% 23,5) 13 17
Yeterli veri olmayan 57 (% 85,1) 10 67

Calismamizda ameliyat oncesi klinik 6zelliklerin mortalite ile iliskisi degerlendirildiginde;
dogum agirhigi, kardiyak anomali, prematiirite, VACTERL birlikteligi, GUS anomalisi,
mekanik ventilasyon destegi, iskelet sistemi anomalisi, GIS anomalisi, hipotiroidi, ARDS-
BPD ve kromozomal anomaliler agisindan yasayan ve kaybedilen hasta gruplar1 arasinda

saptanan farkin istatistiksel olarak anlamli oldugu bulundu (p<0.01, p<0.05) (Tablo 27).
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Dogum agirlig1 acisindan yapilan karsilastirmada kaybedilen hastalarin viicut agirliklarinin
ortalamasi (2054 gr) yasayanlarinkinden (2429 gr) diistiktli ve bu fark istatistiksel olarak da
anlamliydi (<0,05). Dogum haftas1 agisindan yapilan karsilastirmada kaybedilen hastalarin
ortalama dogum haftas1 (35,1 hafta) yasayanlarinkinden (36,6 hafta) diisiikti ve bu da
istatiksel olarak anlamliydi (p<0.05) (Tablo 27).

Tablo 27. Calisamizda ameliyat o6ncesi klinik 6zellikler ile mortalite iliskisi (n=214)

Gruplar Toplam Kaybedilen % P

Dogum Agirligi (<2500 g) 130 51 39,2 <0.05
Kalp Anomalisi 111 54 48,6 <0.05
Prematdrite 95 38 40 <0.05
VACTERL Birlikteligi 61 36 59 <0.01
GUS Anomalisi 61 34 55,7 <0.01
Mekanik Ventilator Destegi 42 26 61,9 <0.01
Iskelet Sistemi Anomalisi 40 24 60 <0.01
GIS Anomalisi 35 22 62,8 <0.01
Hipotiroidi 28 15 53,6 <0.05
ARDS-BPD 25 18 72 <0.01
Trizomi 18+Trizomi 13 11 11 100 <0.01
CHARGE Birlikteligi 5 2 40 >0.05

Calismamizda ameliyat sonrasi klinik 6zelliklerin mortalite ile iliskisi degerlendirildiginde;
mekanik ventilasyon destegi, uzun aralikli atrezi ve ameliyat sonrasi sepsis acisindan
yasayan ve kaybedilen hasta gruplar1 arasinda saptanan farkin istatistiksel olarak anlamli
oldugu bulundu (p<0.01, p<0.05). AK, pnomotoraks ve atelektazi agisindan ise istatistiksel
olarak anlamli bir fark bulunmadi (Tablo 28).

Tablo 28. Definitif ameliyati1 yapilan hastalarda ameliyat sonrasi klinik 6zellikler ile mortalite iliskisi
(n=211)

Gruplar Toplam Kaybedilen % p

Mekanik Ventilasyon Destegi 118 51 43,2 <0.01
Uzun Aralik 59 26 441 <0.05
Anastomoz Kagagi 48 17 35,4 >0.05
Ameliyat Sonrasi Sepsis 45 24 53,3 <0.01
Pnomotoraks 36 12 33,3 >0.05
Atelektazi 18 6 33,3 >0.05

Ameliyat sonras1 ddnemde tiim hastalarin ortalama entiibasyon suresi 6,48 giin iken, yasayan
hastalarin 5,2 giin olarak hesaplandi. Yasayan ve kaybedilen hastalarin ortalamalari

arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p<0.05).
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5. TARTISMA

Goriilme sikligt 3500-4500 canli dogumda bir olan OA’nin anestezi ve yenidogan
bakimindaki gelismeler ile birlikte morbidite ve mortalitesi her gecen giin azalmaktadir
(1,2,13). Ama bu anomalinin tedavisinde ameliyat Oncesi, esnasi ve sonrasinda ¢cok 6zenli
bir yaklagim gosterilmesine karsin morbidite ve mortalite halen kaginilmazdir (40,111,114).
Diisiik dogum agirligi, prematiirite, eslik eden major kalp anomalileri basta olmak {izere
diger organ, sistem anomalileri ve akciger enfeksiyonlarmin hastaligin mortalite riskini
artiran en 6nemli etkenler oldugu belirtilmektedir (35,36). Sagkalim oraninin her gecen giin
artmasi, bu hastalarin ge¢ donem izlemlerindeki ileri yas sorunlarmmin daha ¢ok fark

edilmesine olanak saglamistir.

OA’da erken dénem tam ve tedavi hastanin mortalite ve morbiditesini etkilemektedir.
Calismamizdaki hastalarin yaklasik %901 baska hastanelerde, %56’s1 baska sehirlerde
dogmus ve daha sonra klinigimize sevk edilen hastalardi. Bu durum hem tan1 zamaninin
gecikmesine hem de hastalarin transferi sirasinda sekresyonlarini aspire etmelerine, distal
TOF’lii hastalarda GOR’e bagh kimyasal pndmoni nedeniyle klinik durumlarinin
kotiilesmesine sebep olmustur. Dogduktan sonra hastanemize gelen hastalarin ortalama tan
zamani 37 saat iken, hastanemizde doganlarin ortalama tan1 zamani 1 saatti (p<<0.01). Bu
durumun bebeklerin dogduklart hastanelerdeki yeni dogan muayenesini yapan ekiplerin
tecriibesizligi, dikkatsizligi ve antenatal tan1 eksikligine bagl olabilecegi diisiiniildii. Evde
dogan hastalarimiz oldugu gibi, hastanede dogup taburcu edilen ve her emzirme sonrasi
oksiiriik, morarma sikayeti ile tekrar hastaneye basvurup OA tanisi alan hastalarimiz da

vardir.

Holder ve Ashcraft tarafindan 1966°da yapilan simiflamada; tip A %7,8, tip B %0,8, tip C

%85,8, tip D %1,4, tip E (izole TOF) %4,2 olarak verilmistir (157). Clark’in 1044 hastay1
kapsayan caligmasinda ise; tip A %8, tip B %1, tip C %86, tip D %1, tip E %4 olarak
verilmistir (186). Calismamiza ise Gross tip A %8,4 (n:18), tip B %1,9 (n:4), tip C %87,8
(n:188), tip D %1,9 (n:4) dagilm elde edilmisti. OA’nin anatomik tiplerinin
calismamizdaki dagilimi klasik kitaplarda bildirilenden farklidir. Bu fark 6zellikle de %1,9
orani ile Gross B ve D tipi i¢in belirgindir ve diger caligmalardan daha yiiksek bir oran

bulunmugtur. Calismamizdaki bu farklilik ameliyat sirasinda proksimal 6zofagus
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serbestlenirken gosterilen azami dikkat sonucu proksimal TOFlerin atlanmamasi saglanmis

olabilecegi gibi rastlantisal da olabilir.

Yapilan literatiir taramasinda OA’ya eslik eden ek anomali sikligmin %45-80 arasinda
oldugu goriilmektedir (40,153-156). Bizim ¢alismamizda ise hastalarin %80’inde en az bir
ek anomali saptanmistir. OA igin en sik eslik eden anomali grubu olan kardiyak anomalilerin
siklig1 diger ¢alismalardan yiiksek (%75) bulunmustur. Ciinkii ¢alismamiza mindr kardiyak
anomalilerin hepsi dahil edilmistir. Ayrica kardiyak anomaliler arasinda en sik goriilen
kardiak anomali VSD iken, ¢alismamizda ASD daha sik gézlenmistir (40,155).

OA igin yine tipik eslik eden anomalilerden olan VACTERL birlikteligi literatiirde %20
olarak bildirilmistir (13,40,155). Calismamizda ise %28,5 olup literatiire gore yiiksektir. Bu
birlikteligin en az li¢ komponentine sahip hastalarin %10-20’sinde kromozomal anomalide
tespit edilmistir. Ayrica bu hastalarin %13’iine hidrosefali (VACTERL-H) eslik ediyordu.
VACTERL birlikteligi oranimizin daha yiiksek bulunmasinin, ¢alismamizin son 10 yili
kapsamas1 ve goriintiileme tekniklerindeki ilerlemelere bagli olabilecegi diisiiniildii. Bu
coklu organ anomalisi birlikteliginin yiiksek orani, ¢alismamizda mortaliteyi etkileyen
onemli unsurlardandir. Calismamizda VACTERL birlikteligi olan hastalarimizda mortalite

%359 bulunmustur.

Literatirde OA ve tiroid fonksiyon testleri ile ilgili oldukga smirhi calisma vardir.
Calismamizda ise hastalarimizdan tiroid fonksiyon testi calisilmis olanlarin %30’unda
hipotiroidi tespit edilmistir. Ayrica hipotiroidi tanili hastalarda mortalitenin %53 olmasinin
eslik eden VACTERL, hidrosefali ve kromozomal anomalilerine bagli olabilecegi
diistiniildii.

Ameliyat Oncesi risk faktorii olabilecek klinik durumlar en sik diisiik dogum agirhigi ve
prematiiritedir (38,114). Calismamizda ise literatiirle benzer oranda en sik diisiik dogum
agirlig (%60,7) ve prematurite (%44,4) risk faktorl olarak goriilmistiir. Calismamizdaki bir
diger risk faktoriide baska sehirde dogup klinigimize sevk edilme (%56,1) durumudur.
Calismalarda prematiirite ve diisiik dogum agirliginin mortaliteyi etkileyen en 6nemli risk
faktorleri oldugu bildirilmistir (35,36,114,158). Calismamizda da prematiire hastalarda
mortalite %40, diisiik dogum agirlikli hastalarda %39,2 oraninda goriilmiistiir. Dogum
agirhgr 1500 griin altinda olan hastalarda mortalite orani (%66,6) daha da yiiksek
bulunmustur. Ayrica ameliyat 6ncesi solunum destegi ihtiyaci olan hastalarin %80,9’u diisiik
dogum agirlikli, %64,3’ti prematir hastalardi. Diigiikk dogum agirligi ve prematiritenin
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sadece mortaliteyi degil, ayn1 zamanda mekanik ventilatdr destegi ihtiyaci, dolayisi ile

mortaliteyi de artiran risk faktorleri olduklar1 goriilmistiir.

Literatlirde uzun aralikli atrezi tanimlamasi net degildir. Bazilar1 2 cm, bazilari ise 3 cm yada
2 veya 3 vertebra boyunun {izerini uzun aralikli olarak kabul etmektedir. Caligmamizda her
iki 6zofagus ucu serbestlendikten sonra aradaki mesafe >3 vertebra boyunda olan hastalar
uzun aralikli atrezili hastalar olarak tanimlanmistir. Buna gore hastalarimizin 62°s1 (%29)
uzun aralikli atrezi idi.

OA’nin onarmminda anatomik tip ve uglar aras1 mesafe bulgularina gore oncelikli tercih
primer veya geciktirilmis primer onarim yapilmasi yoOniindedir (160). Primer onarim
yapilamayanlarda hastanin o6zellikleri ve cerrahin tercihine gore degisen, alternatif
secenckler uygulanmaktadir (159). Bu yontemlerden en sik tercih edilenler; Livaditis
miyotomisinin degisik varyasyonlari, {ist posun tiibiilarize flebi, asamali onarim, evreli
intratorasik uzatma ve 6zofagus replasman teknikleridir (95,159,162,163). Klinigimizde ise
izole OA’li hastalar dahil oncelikli tercih primer onarim yapilmasi yoniindedir.
Calismamizdaki hastalarin 181°1 klinigimizde ilk ameliyati yapilmis olan hastalardir. Bu
hastalarin  180’ine (%99,4) torakotomi yapilmis olup, 176’sma (%97,8) primer
0zofagodzofagostomi yapilmistir. Bunlarinda 122’sinde (% 69,3) fistiil ayrilmasi ve iist pos

diseksiyonu disinda ek manevra gerekmeden primer onarim yapilmistir.

[lk torakotomi esnasinda uzun aralikli atrezi saptanmasi durumunda 6ncelikle tercih edilen
yontem ameliyat esnasinda her iki atretik ucun maksimum traksiyonda gerdirilerek
uzatilmasidir (164,165). Calismamizda da uzun aralikli olan ve primer erken onarim olarak
en sik (%63,6) intraoperatif gerdirme yontemi ve intraoperatif gerdirme+livaditis miyotomisi
yaptlmistir. Klinigimizde daha 6nce bir hastaya Kimura’nin ekstratorasik elangasyon
yontemi ve bir hastaya da Foker’in evreli intratorasik 6zofagus uzatma teknikleri denenmis
ama daha sonra bu yontemlerden vazgecilmistir. En 1yi O6zofagus hastanin kendi
ozofagusudur anlayisindan hareketle 6zofagusun anatomi ve fizyolojisini korumaya yonelik
cabamizdan dolayr yaptigimiz ameliyatlarda dogrudan o6zofagus duvar biitiinliiglini
bozmadan 6nce daha az zarar verdigini diisiindiigiimiiz intraoperatif gerdirme yontemini
tercih etmekteyiz. Primer anastomozun yapilamadigi hastalarda 6zofagusu devre disi
birakmak yerine geciktirilmis veya sekonder onarim secenekleri ile 6zofagusu korumaya
oncelik verilmis ve bu sekilde hastalarrmizin %98,9’unda 6zofagodzofagostomi
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yapilabilmistir.

Literatiirde 6zofagus replasman gerekliligi genellikle hastalarin %10-20’sinde bildirilmistir
(154,166,167). Calismamizda ise bu oran %1,1 olup literatiire gére oldukca diisiiktiir. Bu
oranin diisiik olmasinin sebebinin “’en iyi 0zofagus hastanin kendi o6zofagusudur’
anlayisiyla hareket etmemizin bir sonucu oldugunu diistinmekteyiz.

Kardiyanin toraks icerisine yer degistirmesi ve asir1 gergin anastomozun erken ve ge¢ dénem
komplikasyon sikligini etkileyebilecegi diisiiniilmektedir. Ancak AK, AD ve GOR acisindan
bu yaklasimimizin komplikasyon oranlarimizda artisa neden olmadigini c¢alismamizda
gordiik. Bu yiizden de 6zofagus koruyucu cerrahi tekniklerinin dncelikli olarak yapilmasi

gerektigini diistinmekteyiz.

Ameliyat sonrast erken donem genel komplikasyon sikligimiz literatiirde bildirilenler ile
benzer bulunmustur (154). AD erken donem en sik goriilen komplikasyon olmas1 agisindan
da onceki c¢alismalarla benzerdir (154,156,166). Ergum ve arkadaslari yaptiklari ¢alismada
AD oranini %33 bulmuslar ve birden fazla dilatasyon yapilan hastalart AD olan hasta olarak
kabul etmisler (181). Calismamizdaen sik goriilen erken donem komplikasyon 106 (%50,2)
hastada gortlen AD’dir. Calismamizdaki hastalarin 47’si (%44,3) sadece bir defa dilatasyon
yapilan hastalardi. Bir defa dilatasyon yapilan hastalar da ¢calismaya dahil edildiginden AD
oranimiz goreceli olarak yiliksek bulunmustur. Serhal ve arkadaslarinin calismasinda
ortalama dilatasyon sayis1 3,2 kez ve basar1 oran1 %87°dir (168). Calismamizda ise ortalama
2,94 kez dilatasyon yapilmis ve %99 basari saglanmistir. Uzun aralikli hasta grubunda
darligin biraz daha fazla goériilmesinin anastomoz gerginligine bagli olabilecegi diisliniildii.
AD gelisen hastalarin ge¢ dénem takiplerinde %62,3 GOR, %40,6 biiyiime ve gelisme
geriligi, %28,3 tekrarlayan ASYE gelistigi tespit edildiginden OA hasta grubunun ilerleyen
zamanlarda da bu agidan degerlendirilmesini onermekteyiz.

Bunun yaninda AD gelisimini en aza indirebilmek igin gereginden fazla sutlr konulmamasi,
anastomozun her bir sutliriine mukozanin dahil edilmesi, 6zofagus uglarina titiz davranilmasi
ve genis bir anastomoz elde edilmesi gerektigini diisliniiyoruz.

Ayrica AD olan hastalar 6zefagusta yabanci cisim nedeniyle de bagvurabilmektedir.
Calismamizda AD nedeniyle endoskopi yapilan hastalarin 6zofagusundan 24 defa yabanci
cisim c¢ikarilmistir. Bu yilizden dilatasyon yapilacak hastalara Oncesinde endoskopi
yapilmasini ve ayrica ailelerin beslenme konusunda daha dikkatli olmalar1 konusunda

uyarilmasi gerektigini onermekteyiz.
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Primer onarimda anastomozlar tek sira, ¢ift sira ya da teleskopik yapilabilmektedir. Tek sira
ucuca anastomozlarda literatiirde %21,4 AK bildirilmistir (116). Diger c¢alismalarda da
benzer oranlarda AK bildirilmistir (156,169,170). Calismamizdaki biitiin hastalara tek sira
ucuca anastomoz yapilmis olup, AK siklig1 %22,7 bulunmus olup literatiir ile uyumludur.
Ek problemler de AK riskini artirmaktadir (116). AK goriilen hastalarimizin %72,9’u diisiik
dogum agirlikli, %56,3’1i prematiire, %41,6’s1 uzun aralikli hastalardi ve %70,8’ine eslik
eden en az bir ek anomali vardi. Bundan dolay1r bu faktorler risk faktorleri olarak
caligmamizda tespit edilmistir. Ayrica AK gelisen hastalarin hepsi konservatif ile
diizelmistir. Bu yilizden AK olan hastalara NJT takilarak anne siitii verilmesini ve rutin TPN
baslanmamasini 6nermekteyiz. AK gelisen hastalarda sepsis ve dolayisiyla mortalite riskinin
arttig1 ¢alismamizda goriilmiistiir. AK gelisen hastalarimizin ge¢ dénem takiplerinde %68,8
GOR, %62,5 AD, %50 bilylime gelisme geriligi, %37,5 tekrarlayan ASYE, %10,4 niiks TOF
gelistigi tespit edildiginden bu hastalar uzun donemde bu ag¢idan takip edilmelidir.

OA’da ge¢ donemde tekrarlayan ASYE gelisen hastalarda niiks TOF ya da trakeal gudik
olabilmektedir. Literatiirde %3-15 niiks TOF gelisimi rapor edilmistir (122,131). Biiyiik bir
kism1 erken donemde olusur, ancak aylar hatta yillar sonra da ortaya cikan fistiiller
mevcuttur. Calismamizda da niiks TOF %3,79 oraniyla literatiirdeki calismalar ile benzer
bulunmustur. Niiks TOF gelisen hastalarm %75’ diisiik dogum agirliklrydi. Ayrica bu 5
hastanin iigiinde fistiil baglanirken non-absorbabl siitiir kullanilmis olmasi niiks TOF
acisindan etiyolojik faktdr olabilecegini diisiindiirmiistiir. Niiks TOF tan1 zamam
ortalamamizin 23 ay olmasi aslinda bunun daha ¢ok ge¢ donem komplikasyon olabilecegini
gostermistir. Niiks TOF olan hastalarimizda %100 biiyiime gelisme geriligi, %87,5 GOR
tespit edilmis, niikks TOF onarmm sonrasi sikdyetleri gerilemistir. Bunun yaninda
calismamizda tekrarlayan ASYE olan 3 hastamizda trakeal giidiiglin fazla birakildig:
goriilmiistiir. Bu yiizden de uzun kalan trakeal gudik icerisinde biriken sekresyonlar

ASYE’ye neden olabilecegi bilinmelidir.

Ameliyat sonras1 ge¢c dénemde GOR en sik karsilasilan komplikasyondur (171). Connor ve
ark.’nm OA’l1 hastalarin ge¢ dénem sonuglarina yonelik yapti§1 meta-analiz ¢aligmalarinda
GOR siklig1 %40,2 dir (171). Koivusalo ve ark’.nin ¢alismalarinda GOR oran1 %45,9
olarak bildirilmistir (180). Calismamizda da literatiire benzer oranda GOR (%52,2)

bulunmustur. Koivusalo ve ark. bu hastalarda antireflu ameliyat gereksinimini ise %64,3
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olarak bildirmektedirler (180). Calismamizda ise antirefli ameliyati yapilan hasta orani
sadece %17,8 olup benzer galismalardan oldukca diisiiktiir. Antireflii ameliyat basarisinin
tartismali olmasindan otiirii hastalarda cerrahi karar1 vermeden dnce medikal tedavi ve
beslenme aliskanligi ile GOR hasarimnin kontrol edilmesini dneren ¢alismalar vardir (172-

174).

Calismamizda antireflii ameliyat sayimizdaki diisiik oranin medikal tedavideki israrimizdan
kaynaklandigini1 diisiiniiyoruz. Calismamizda AD, AK, uzun aralikli atrezi, niiks TOF,
biiyiime ve gelisme geriligi ile GOR arasinda anlamli iliski gériilmiistiir. Bu yiizden bu
hastalar uzun dénemde bu acidan takip edilmelidir.

OA nedeniyle ameliyat edilen hastalarin ge¢ donem komplikasyonlarindan biri de biyime
ve gelisme geriligidir. Calismamizda ge¢ donem takiplerde hastalarimizin 55’inde (%34,2)
bliylime ve gelisme geriligi goriilmiistiir. Bunun yaninda biiyiime ve gelisme geriligi ile
GOR, AD, AK, dogum kilosu ve dogum haftas1 arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski
bulunmustur. Calismamizda hastalarin bu sikayetleri giderildikten sonra blyume ve gelisme

geriliginin diizeldigi goriilmiistiir.

Connor ve ark.’nin meta-analiz ¢alismasinda solunum sistemi sorunlarmin siklig1 %10-52
olarak bulunmustur (171). Koivusalo ve ark.’nin ¢caligmasinda da benzer bir oran verilmistir
(180). Somppi ve ark.’nin yaptig1 calismada da hastalarin tigte birinde solunum sistemi
sorunu tespit edilmistir (182). Calismamizda ise ge¢ donem takiplerde hastalarimizin

%25,5’inde solunum sistemi sorunlar1 tespit edilmistir. Tekrarlayan ASYE en sik goriilen
solunum sistemi sorunuydu. Tekrarlayan ASYE goriilen hastalarin %76,9’u AD, %69,2’s1
GOR olan hastalartyd: ve aspirasyon pndmonisine bagli olabilecegi diisiiniildii. Ayrica
tekrarlayan ASYE goriilen hastalarin %53,8’inde biiyiime gelisme geriligi mevcuttu.

Bu ylzden de takiplerde buyime ve gelisme geriligi olan hastalarda altta yatan bu hastaliklar
aragtirilmalidir. OA hastalarm ge¢ dénem sorunlarindan biriside trakeomalazidir ( 171,180).
Calismamizda ge¢ donem takiplerde %8,5 hastada trakeomalazi goriilmiistiir. Trakeomalazi
gorilen hastalarin %83,3’ii GOR, %72,2’si tekrarlayan ASYE, %72,2’si AD olan hastalard.
Calismamizda solunum sistemi sorunlari ile AD ve AK arasinda istatistiksel olarak anlamli

iligki goriilmiistiir.

Literatiirde heniiz yutma giigliigii icin net tanimlama olmadigindan bildirilen oranlarin hangi
durumlari yansittig1 da belirsizdir (171). Connor ve ark.’nin meta-analiz ¢alismasinda yutma
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gicliigii sikligi ortalama %50,3 (%18-84) olarak gorilmektedir (171). Friedmacher ve
ark.’nin yaptig1 calismada da %84,8 oraninda yutma giicliigii tespit edilmistir (183).
Calismamizda hastalarin 23’tinde (%10,9) yutma giicliigii oldugu tespit edildi. Yutma
giicliigii tespit ettigimiz hastalarin ¢ogu uzun aralikli ve livaditis yapilan hastalardir. Bu
yiizden de OA hastalarinda uzun donem takiplerde yutma giicliigii sorgulanip

arastirilmalidir.

Prabal ve ark.’nin yaptig1 1338 hastay1 kapsayan meta-analiz ¢alismasinda skolyoz orani
%13 olarak verilmis ve ¢alismalar arasinda biiyiik farkliliklar oldugu belirtilmis. Ayrica
vakalarin cogunun hafif diizeyde ve miidahale gerektirmedigi vurgulanmistir (184).
Calismamizda ise skolyoz orani %35,6 bulunmus ve cogu hasta tekrar torakotomi
yapilanlardi. Skolyoz ve toraks deformitesi oranimizin diisiikliigiiniin torakotomi yapilirken
kaslarin kesilmemesi oldugunu diisiinmekteyiz. Tekrar torakotomi yapilan hastalarda
gorilen ylksek oranin ise ilk ameliyata bagl dokulardaki yapisikliktan kaynaklanabilecegini
diisinmekteyiz.

Opere edilen OA’ll hastalarda 6zofagus divertikiili de karsilagilan bir diger
komplikasyondur. Federica Porcaro ve ark.’nm yaptigi caliymada opere edilen OA’l
hastalarin %14 linde 6zofagus divertikiilii tespit edilmistir (185). Calismamizda ise bu oran
% 4,3 olarak bulunmustur. Livaditis yapilan hastalarda ise bu oran %18,8 olarak

bulunmustur. Livaditisin divertikiil riskini arttirabilecegi diistiniilmiistiir.

OA’nde yillar igerisinde pediatrik anestezi ve yenidogan bakimindaki gelismeler sayesinde
mortalitenin azalmasi ile ilgili 6nemli gelismeler kaydedilmektedir. Diger taraftan atrezi
tiplerinin dagilimi, tan1 zamani, eslik eden major ek anomali siklig1, diisiik dogum agirligi,
ameliyat Oncesi sepsis veya mekanik ventilasyon ihtiyaci gibi ¢ok sayida mortaliteyi
etkileyen degiskenler bildirilmektedir (13,15,114). Bu degiskenlerin benzer ¢alismalardaki
dagilimlar1 oldukc¢a farklilik gdsterebilmektedir. Ayrica ¢aligmalarin yapildigir merkezlerin
sartlar1 da sonuclar1 etkileyebilmektedir. Bu nedenle ozellikle gelismis iilkeler ile Asya-
Afrika ilkeleri arasinda mortalite sikligi  belirgin  farkliliklar  gdstermektedir
(114,154,175,176). Alt yap1 ve hasta bakim kaliteleri nedeni ile ¢ogu gelismis {ilkede,
sagkalim oranlarina yonelik diizenlenen prognostik siiflama sistemlerinde belirlenenden
dahayuksek oranlar elde edilirken, Asya-Afrika tilkelerinin cogunda halen beklenenden daha
diisiik sagkalim oranlar1 bildirilmektedir. Caligmamiz i¢in segilen Waterston, Okamoto ve
Spitz smiflamalarina gore hastalarimiz degerlendirildiginde, mortalite oraninin her bir
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siniflama grubu i¢in bazi farkliliklara sahip oldugu goézlenmistir (35-37). Bu verilere gore
viicut agirliginin 2500 gramin altinda olmasinin serimizdeki mortaliteyi etkiledigi, viicut
agirhiginin 1500 gramin altinda olmasinin ise mortalite oranin1 daha fazla etkiledigi agik¢a
gozlenmektedir. Calismamizdaki sagkalim oranlarinin Waterston Siif A’da beklendigi gibi
%100, Sinif B’de beklenenden daha iyi oldugu (%89,2), Sinif C’ de ise beklenenden oldukca

diisiik (%50) oldugu goriilmiistiir. Bu da ¢alismamizdaki sagkalim oranini belirlemede,

diisiik dogum agirlig1 ve eslik eden ek anomalilerin belirleyici oldugunu gostermistir.
Calismamizdaki sagkalim oranlarinin Okamoto Smif 1 ve Smif 2’de beklenenden daha
diistik, Sinif 3 ve Smnif 4’te ise beklenen oranlara yakin oldugu, Spitz Siuf 1°de de
beklenenden daha diisiik, Sinif 2 ve Sinif 3’te ise beklenen oranlara yakin oldugu goriildii.
Okamoto Sinif 1 ve 2 ile Spitz Sinif 1°de beklenen sagkalim oranlarindan daha diisiik
sagkalim oranlar1 bulmamizin sebebinin o6zellikle, 2014 oncesi ameliyat edilen
hastalarimizin ekokardiyogafi verilerine ulagsmamizdaki kisitliliktan kaynaklandigini

diisiinmekteyiz.

Total mortalite oranimiz go6zoniine alindiginda istenen sagkalim oranina ulasamamis
olmamiz, klinigimizin alt yap1 ve yenidogan bakim sartlarinin halen hedeflenen diizeyde
olmadigimi gostermektedir. Mortalite oran1 gelismis iilkelerde yapilan iki ¢alismada %7,5
ve %11,3 olarak verilirken Balkan, Asya ve Afrika llkelerinde yapilan ii¢ ¢alismada %28,
%56 ve %59 verilmistir (38,114,154,175,176). Ulkemizden yayinlanan iki seride ise
mortalite oram %31 ve %60 olarak bildirilmistir (177,178). OA mortalite oraninin Avrupa
ve Amerika’ da yapilan ¢alismalarda Asya ve Afrika’daki ¢alismalardan belirgin diisiik
oldugu aciktir. Celayir ve ark.’nin 1978-2000 yillar1 arasinda kendi kliniklerinde {i¢ ardisik
zaman diliminde yaptiklar1 degerlendirme {tlkemizdeki alt yapt ve bakim sartlarinin
mortalite lizerine etkisi hakkinda fikir vermektedir. S6z konusu g¢alismada 1978-1985
yillar1 arasinda %80 olan mortalitenin 1992-2000 yillar1 arasinda %29,5’e geriledigi ve bu
iki zaman dilimi arasinda da, gerek yogun bakim alt yapi sartlari, gerekse de saglik personeli
sayist ve egitim kalitesinde ilerlemeler oldugu goriilebilmektedir (178). Literatiirde
mortaliteyi etkiledigi iddia edilen faktorlerin zaman igerisinde arttigi gérilmektedir. Prenatal
donemde fetiiste atrezi bulgusu saptanmasi, canlandirma ve mekanik ventilasyon destegi
ihtiyact son donemde eklenen faktorlerden bazilaridir (13,15,35,38,114,179). Mortaliteyi
etkileyen faktorlerden diisiik dogum agirligi, major kardiyak anomali ve ameliyat 6ncesi

agir pndmoni disinda kalanlarin mortalite iizerine etkileri konusunda seriler arasinda ciddi
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farkliliklar goze carpmaktadir. Literatiirde tanimlanan degiskenlerin hastalarimizdaki
mortalite lizerine etkileri incelendiginde, diisik dogum agirligi, prematiirite, VACTERL
birlikteligi, mekanik ventilatdr destegi ihtiyaci, uzun aralikli atrezi ve sepsis bulgularinin
anlamli derecede mortaliteyi artirdigr bulunmustur. Cogu genis seride kardiyak anomali
varliginin mortaliteyi artirici etkisi gosterilmektedir ( 35,36,39,114,167). Calismamizda da

eslik eden kardiyak anomalilerin mortalite lizerine istatistiksel anlamli etkisi saptanmuistir.

Calismamamizda da ameliyat 6ncesi klinik 6zelliklerden diisiik dogum agirligi, prematirite,
mekanik ventilator destegi, VACTERL birlikteligi, kromozomal anomaliler, hipotiroidi,
ARDS, GIS anomalisi, GUS anomalisi de mortalite ile iliskili bulunmustur. Ameliyat sonras1
donemde de mekanik ventilator destegi, uzun aralikli atrezi ve sepsis mortalite ile iligkili

bulunmustur.
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6. SONUC ve ONERILER

10.

11.

12.

Miimkiin oldugunca hastalara primer 6zofago6zofagostomi yapilmasini 6nermekteyiz

Antenatal OA siiphesi halinde aileye ayrmtil1 bilgi verilmeli, bebegin ameliyatinin
yapilabilecegi, yeterli tecriibe ve yenidogan yogun bakim kosullarima sahip bir

merkezde dogmasi onerilmeli.
OA tanil1 hastalar hipotirodi agisindan arastiriimalidir.

Anastomozun tek kat ve 6zofagusun tiim katlarin1 igerecek sekilde, gereginden fazla

stitiir konulmadan yapilmasini1 6nermekteyiz.
Anastomoz gergin degilse gogiis tiipii konulmasina her zaman gerek olmayabilir.

Ameliyat sonrasi gelisebilecek komplikasyonlarin erken tespit edilmesi hem mortaliteyi

hem de morbiditeyi azaltmaktadir.
Sik goriilen komplikasyon AD’nin tedavisinde balon dilatasyonu 6nermekteyiz.

Sik goriilen bir diger komplikasyon AK’inda, NJT takilarak beslenme saglanip,
konservatif takip ile tedavi edilebilir. Boylece bu hastalarda TPN komplikasyonlari ile

karsilasilmaz.
AK gelisen hastalarda sepsis gelisebilecegi unutulmamali.

GOR ge¢ dénemde sik karsilasilabilir. Oneriler ve medikal tedavi ile GORlii hastalarin

cogu tedavi edilebilir.

OA’ll hastalar uzun dénemde GOR, biiyiime ve gelisme geriligi, solunum sistemi
sorunlari, yutma giigliigii, skolyoz, toraks deformitesi ve 6zofagus divertikili agisindan

izlenmelidir.

Diisiik dogum agirlig, kardiyak anomaliler, prematiirite ve VACTERL birlikteliginin

mortalite oranin1  belirlemede en etkili faktorler oldugu unutulmamali.
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