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ÖZET 

 

Konjenital posterolateral diyafram hernisi son geliĢmelerle mortalitesi %10 ile %35 arasında 

değiĢmekte olan bir anomalidir. ÇalıĢmamızın amacı konjenital diyafram hernili hastalarda 

sağkalımı etkileyen prognostik faktörlerin belirlenmesi ve akciğer geliĢimine etkilerinin 

ventilasyon-perfüzyon sintigrafisiyle değerlendirilmesidir. 

Ocak 2000-Nisan 2010 tarihleri arasında BaĢkent Üniversitesi Ankara Hastanesi ve Adana 

Uygulama ve AraĢtırma Merkezi çocuk cerrahisi kliniğinde konjenital posterolateral diyafram 

hernisi tanısıyla ameliyat edilen 55 hastanın demografik bulguları, olası prognostik faktörler, 

ameliyat sonuçları ve 19 hastanın infant döneminde yapılan akciğer ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisi sonuçları geriyedönük olarak incelendi. 

Konjenital diyafram hernili hastalarımızda ölüm oranımız % 20‟dir. Posttermlerin (p=0,013), 

sağ taraflı konjenital diyafram hernili hastaların (p=0,042), defekt çapı 4 ve 4‟ün üstünde 

olanların (p=0,015), 5. dakikadaki apgar skoru < 5 olanların (p=0,001), sol taraflı konjenital 

diyafram hernili hastalarda karaciğer herniasyonu olanların (p=0,018), kardiyak anomalisi 

olanların (p=0,048), pulmoner hipertansiyonu olanların (p=0,001), ilk kan gazı pH, ameliyat 

öncesi kan gazı pH ve ameliyat sonrası kan gazı pH değerleri düĢük olanların (p=0,024, 

p=0,001, p=0,000) ve ilk kan gazı PaCO2,  ameliyat öncesi kan gazı PaCO2 ve ameliyat sonrası 

kan gazı PaCO2 değerleri yüksek olanların (p=0,014, p=0,001, p=0,000) prognozunun kötü 

etkilendiği saptanmıĢtır. Hastaların ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde; aynı taraf akciğerde 

perfüzyonun ve ventilasyonun azaldığı ve karĢı taraf akciğerde perfüzyonun ve ventilasyonun 

arttığı, erkeklerin aynı taraf akciğer ventilasyonunun daha kötü olduğu (p=0,042), yama 

kullanımının aynı taraf akciğer perfüzyonunu (p=0,039) ve ventilasyonunu kötü etkilediği 

(p=0,039), sol taraflı hernisi olanlarda; mide herniasyonu olanların aynı taraf akciğer 

perfüzyonunun azaldığı (p=0,014), karĢı taraf akciğer perfüzyonunun arttığı (p=0,014) ve 

karaciğer herniasyonu olanların karĢı taraf akciğerin ventilasyonunun arttığı (p=0,013) 

saptanmıĢtır. 

Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi infantlarda kolayca yapılabilir ve pulmoner hipoplazi 

nedeniyle etkilenmiĢ olan solunum fonksiyonları değerlendirilebilir. YaĢayan hastalarda erkek 

cinsiyet, yama kullanımı, sol taraflı hernilerde; mide ve karaciğer herniasyonu olması 

pulmoner hipoplaziye katkıda bulunmaktadır. 

 

Anahtar sözcükler: konjenital diyafram hernisi, prognostik faktörler, ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisi 
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ABSTRACT 

 

The Prognostic Factors of Congenital Diaphragmatic Hernia Patients and The 

Evaluation of The Effects of Lung Development With Ventilation-Perfusion Scintigraphy 

Congenital posterolateral diaphragmatic hernias are the anomalies that the mortality rates are 

changing between 10%-35% with the latest improvements. The aim of our study is to 

determine the prognostic factors of survival of congenital diaphragmatic hernia patients and to 

evaluate the effects of lung development with ventilation-perfusion scintigraphy. 

There are 55 patients who were operated with the diagnosis of congenital posterolateral 

diapragmatic hernia between January 2000 and April 2010 in pediatric surgery clinic of 

Ankara BaĢkent University Hospital and Adana Research Center were evaluated 

retrospectively with their demographic findings, probable prognostic factors, surgery results 

and the results of 19 patients‟ ventilation-perfusion scintigraphy in the infancy period. 

The mortality ratio of our congenital diapragmatic hernia patients is 20%. The prognosis was 

influenced bad with postterms (p=0,013), the right sided congenital diapragmatic hernia 

patients (p=0,042), patients with diameter of the defect were 4 and more than 4 (p=0,015), the 

apgar score was less than 5 in the fifth minute (p=0,001), the left sided congenital diapragmatic 

hernia patients with liver herniation (p=0,018), the patients who had cardiac anomalies 

(p=0,048), the patients who had pulmonary hypertension (p=0,001), the patients who had low 

pH values  in the first, pre and post operation blood gases (p=0,024, p=0,001, p=0,000) and the 

high PaCO2 values in the first, pre and post operation (p=0,014, p=0,001, p=0,000). The 

perfusion and ventilation were decreased in ipsilateral lung and elevated in contalateral lung. 

The ipsilateral lung ventilation was badly ifluenced in boy patients (p=0,042). The ipsilateral 

using of patchs were influenced badly the perfusion (p=0,039) and ventilation (p=0,039).  The 

patients who had left sided hernias with gastric herniation had ipsilateral low lung perfusion 

(p=0,014) and contralateral high lung perfusion (p=0,014) and the patients who had liver 

herniation had contralateral high lung ventilation (p=0,013) were also demonstrated with the 

evalution of ventilation-perfusion scintigraphy 

The ventilation-perfusion scintigraphy could be done infants very easly and could demonstrate 

the affected breath functions because of the pulmonary hypoplasia. Boy gender, using patchs,  

left sided hernias with gastric and liver herniation were contributed pulmonary hypoplasia in 

living patients.  

 

Key words: congenital diaphragmatic hernia, prognostic factors, ventilation-perfusion 

scintigraphy 
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1. GĠRĠġ ve AMAÇ 

Konjenital posterolateral diyafram hernisi (KDH) ilk kez Ambrose Pare tarafından 

tanımlanmıĢtır. KDH‟nin diyaframın posterolateralindeki defekt yoluyla olduğunu Vincent 

Alexander Bochdalek bildirmiĢtir (1). KDH sıklıkla posterolateral yerleĢimli olan 

Bochdalek hernisinin eĢ anlamlısı olarak kullanılmaktadır.   

KDH ortalama 2200 canlı doğumda 1 görülen seyrek bir konjenital anormalidir (2). 

Konjenital Diyafram Hernisi ÇalıĢma Grubu (Congenital Diaphragmatic Hernia Study 

Group) tarafından 1995-2004 arasında KDH‟nin ölüm oranı % 31 olarak bildirmiĢtir (3). 

Son geliĢmelerle ölüm oranı % 10 ile % 35 arasında değiĢmektedir (4). Doğum öncesi 

ölüm ya da gebelik sonlandırılması göz önünde bulundurulduğunda ölüm oranı çok daha 

yüksektir (4). Doğum öncesi ve doğum sonrası tanının prognoz üzerindeki etkilerinin 

sonuçları tartıĢmalıdır (5). Prognoz özellikle anne karnında tanı alanlarda kötüdür. Bu 

durumun, defektin büyük olması ve daha fazla organın herniye olması gibi kötü prognostik 

faktörlerin, doğum öncesi tanı alan hastalarda görülmesi nedeniyle olduğu görüĢü 

yaygındır (6). EĢlik eden diğer malformasyonların varlığının da olumsuz prognostik 

etkenler olduğu bilinmektedir, ancak bu etkinin derecesi henüz netlik kazanmamıĢtır (5). 

Sağ KDH‟nin sola göre daha ölümcül olduğu bildirilmiĢtir (4, 5).  

Önceden KDH cerrahi bir acil olarak kabul edilirken, 1990‟lı yıllarda cerrahi onarımın 2-3 

gün geciktirilmesi ve fizyolojik stabilizasyonun sağlanması, hiperkapniye izin veren nazik 

mekanik ventilasyon stratejisi, yüksek frekanslı ossilatuar ventilasyon (high frequency 

oscillary ventilation) (HFOV), nitrik oksit kullanımı ve ekstrakorporeal membran 

oksijenasyonu (extracorporeal membrane oxygenatıon) (ECMO) gibi yöntemler yaĢam 

oranlarını yükseltmiĢtir (2, 7). 

KDH nedeniyle ameliyat edilen hastalarda ameliyat sonrası erken dönemde sağkalımı 

etkileyen en önemli nedenlerden biri aynı taraftaki pulmoner hipoplazi ve pulmoner 

hipertansiyondur (2, 7). 

Pulmoner hipoplazide; akciğer (AC) kütlesinde, bronĢiyal dallanmalarda, respiratuvar 

bronĢiyoller ve alveollerin miktarında normale göre azalma olmaktadır. Terminal kese ve 

alveollerdeki anormallikler gaz alıĢveriĢinde bozukluğa neden olmaktadır. Pulmoner 

hipoplazi varlığında; doğumda immatür alveoller, kalınlaĢmıĢ ve glikojen içeriği artmıĢ 

alveol içi septa yapısı bulunmaktadır. Deneysel pulmoner hipoplazi modellerinde; toplam 

AC DNA‟sında, AC proteininde ve desature fosfatidil kolin miktarında azalma ile 
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biyokimyasal immatürite ve rölatif surfaktan eksikliği olduğu gösterilmektedir. Bu etkenler 

AC immatüritesine katkıda bulunmaktadır. Bu durumda pulmoner damarlanma azalmıĢ, 

arteriollerin duvarlarında kas yapısı artmıĢtır (8).  

KarĢı AC‟de de yapısal anomaliler görülebilmektedir. KarĢı AC‟de pulmoner hipoplazi en 

çok mediastinal shift varlığında görülmektedir ancak shift olmasa da hipoplazinin 

görülebiliyor olması bası haricinde baĢka etkenlerin de bu mekanizmada rol oynadığını 

göstermektedir (8). Pulmoner hipertansiyonun; geliĢimini tamamlayamayan AC‟nin 

anormal damarsal yapılanmasından kaynaklandığı düĢünülmektedir (4).  

Hastaların uzun dönem izlemini etkileyen etkenler henüz aydınlatılamamıĢtır. Ayrıca 

hipoplastik AC‟nin cerrahi onarımdan sonra fonksiyonlarını geri kazanıp kazanmadığı 

netliğe kavuĢmamıĢtır (9). Ġzlem sırasında hipoplazik AC‟deki anatomik ve iĢlevsel 

iyileĢmeyi gösteren tanımlanmıĢ yöntemlerden biri de ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisidir. ÇalıĢmamızın amacı KDH‟li hastalarda sağkalımı etkileyen prognostik 

faktörlerin belirlenmesi ve AC geliĢimine etkilerinin ventilasyon-perfüzyon sintigrafisiyle 

değerlendirilmesidir.  
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2. GENEL BĠLGĠLER 

2.1. Diyafram Anatomisi 

Diyafram göğüs ve karın boĢluklarını ayıran kubbe Ģeklinde muskulotendinöz bir anatomik 

yapıdır. Dört kısımda incelenir: sternal parça, kostal parça, lumbal parça ve santral tendon.                                      

Diyafram hernisi; Plevroperitoneal kanalın kapanmasındaki konjenital bir defekt sonucu 

karın içi organların göğüs kafesi içine doğru herniye olmasıdır. KDH üç farklı anatomik 

lokalizasyonda oluĢur. Lokalizasyonuna göre substernal mesafede (Morgagni hernisi), 

posterolateral bölgede (Bochdalek hernisi) ve özofageal hiatusunda (Hiatal herni) olarak 

tanımlanır (ġekil 2.1) (10).  

Bochdalek açıklığı

Sağ akciğer 
Sol akciğer 

 

ġekil 2.1. Posterolateral bölgede konjenital diyafram hernisi (Bochdalek hernisi)  

(Skandalakis' Surgical Anatomy. Chapter 8. Diaphragm.  Fig. 7. 2004 ) 
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2.2. Embriyoloji ve Etiyoloji   

Gestasyonun 4- 12. haftasında diyafram, septum transversum, plevroperitoneal katlantı, 

özöfageal mezenter ve torasik duvardan oluĢur (8).  

Diyaframın defektif geliĢimi üzerine pek çok hipotez öne sürülmüĢtür. Bunlardan bir tanesi 

plevroperitoneal katlantının malformasyonudur. Dual hit hipotezi diyaframın 

geliĢmesinden önce AC geliĢiminde bir engel sonucu AC büyümesinin kısıtlandığını öne 

sürmektedir. Pulmoner hipoplazinin diyafram defektinin bir nedeni ya da sonucu olduğu 

kesin değildir (4).  

Fetal akciğer geliĢimi 5 evreye ayrılır.      

1. Embriyonik (3 – 6 hafta) 

2. Pseudoglandüler (7 – 16 hafta) 

3. Kanaliküler (16 – 24 hafta) 

4. Sakküler (24 hafta – Doğum) 

5. Alveolar (0 – 8 yaĢ) (ġekil 2.2). 

Embriyonik

Pseudoglandüler

Kanaliküler

Sakküler

Alveolar

embriyonik
period

fetal period

BronĢ BronĢiol
Term. 

bronĢiol Resp. bronĢiol Alveoler duktus Alveol

Fetal akciğer gelişimi 

haftalar

oluĢanlar

Surfaktan

D
o

ğ
u

m

 

ġekil 2.2. Fetal akciğer embriyolojisi 

 (http://www.embryology.ch/anglais/rrespiratory/phasen01.html.   EriĢim tarihi: 20.10.10) 

http://www.embryology.ch/anglais/rrespiratory/phasen01.html
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Doğumdan 8 yaĢına kadar alveol maturasyonu olur. Alveol sayısı, bu süre zarfında 10 kat 

artar (11).                                                                                 

AC‟nin damarsal geliĢimi, havayolu ve alveol geliĢimine paralel seyreder.  

AC geliĢiminde ve surfaktan sentezinde hormonların rolü önemlidir. Normal tiroid 

fonksiyonu da AC geliĢiminde önemlidir. Tiroid hormonları ve tiroid uyarıcı hormon 

(thyroid stimulating hormone) (TSH) AC geliĢiminde olumlu yönde etkili olmaktadır (12). 

Normal AC geliĢimi için yeterli göğüs içi boĢluk gereklidir. AC geliĢimi için diğer fiziksel 

etkenler; normal AC sıvısının olması ve amniyotik sıvı dinamiğinin normal olmasıdır. 

Pek çok genetik ve çevresel etkenin KDH etiyolojisinde rol oynadığı düĢünülmektedir. Bu 

etkenlerden biri olan retinoik asitin embriyonik geliĢimde anahtar rol oynadığı 

bilinmektedir. Nitrofen, bisdiamine gibi teratojenlere maruz kalma retinal dehidrojenazı 

inhibe ederek diyafram defektine neden olur. Retinoid asid (Retinoid acid) (RA); fibroblast 

geliĢim faktörü (fibroblast growth factor) (FGF), sonik hedgehog homolog (sonic 

hedgehog homolog) (SHH), kemik morfogenetik protein 4 (bone morphogenetic protein 4) 

(BMP4) gibi AC geliĢimini etkileyen diğer etkenleri etkiler (13).  

KDH‟li hastalarda en sık saptanan anöploidiler trizomi 13, 18, 21 ve 45 X‟dir. En sık 

saptanan genetik sendrom Fryns sendromudur (14). 

Kromozom 15q26 üzerinde yer alan transkripsiyon faktörü COUPTF II (Chicken 

Ovalbumin Upstream Promotor-Transcription factor II) ve GATA bağlayıcı protein 4 

(GATA binding protein 4) (GATA4), FOG2 (Friend of Gata 2) ile etkileĢerek diyaframın 

kas tabakasının oluĢumunu etkilemektedir (13). 

2.3. Patofizyoloji 

2.3.1. Persistan Fetal DolaĢım-Pulmoner Hipertansiyon 

Fetusta pulmoner damar direnci çok yüksektir. Bu nedenle sağ ventrikülden pulmoner 

artere atılan kanın sadece 1/10'u AC‟lere gider. Geri kalan kan duktus arteriozus ile aortaya 

geçer (10).  

Doğumda umblikal kordun kesilmesiyle, sistemik arter basıncı artar. AC‟lerin havalanması 

ve oksijenasyonun artmasıyla pulmoner damar direnci azalır. Pulmoner damar direncinin 

devam etmesine persistan fetal dolaĢım adı verilir. Hipoksi, asidoz, hiperkapni ve 

hipotermi gibi çeĢitli etkenlerin katkısıyla ortaya çıkan pulmoner hipertansiyon (PHT) 
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persistan fetal dolaĢımla sonuçlanır. PHT, foramen ovale ve duktus arteriozusun 

kapanmamasına, bronĢiyal damarlarda Ģantların oluĢmasına neden olur ve sağdan sola 

Ģantın devam etmesine yol açar. ġantlar yoluyla venöz kanın sistemik arter dolaĢımına 

karıĢması sonucu artan hipoksi kısır bir döngü baĢlatır (10).  

Pulmoner vazokonstrüksiyonun yanında endotel geçirgenliğinin artmasıyla AC interstitial 

dokusunda sıvı birikmesi de bebeğin solunum parametrelerinin bozulmasında etkilidir. 

Endotelyal geçirgenlik sistemik dolaĢımda da artar ve hücre dıĢı alanda su ve protein 

birikir. Ödem sonucu kalınlaĢan alveol duvarı gaz alıĢveriĢini bozarken, periferal ödem ve 

dolaĢan kan hacminin azalması hipoksi ve asidozu artırır (10). 

Persistan PHT patogenezinde önemli endotelyal etkenlerin baĢında nitrik oksit (NO) yer 

alır. NO endotelyal hücreler tarafından salgılanan güçlü bir vazodilatatör maddedir. Diğer 

önemli endotelyal etkenler endotelinlerdir (ET). ET 1 en önemli vazokonstriktörlerden 

biridir (15).Pulmoner vasküler tonus NO ile ET 1 arasındaki dengeye bağlıdır. Ancak NO 

artıĢından çok, ET 1 azalması önemli etkiye sahiptir. Sonuç olarak pulmoner hipertansiyon 

ET 1 artıĢının belirlediği bir hastalık olarak karĢımıza çıkmaktadır (15).  

2.3.2. Akciğer Hipoplazisi ve Anormal Pulmoner Damarsal Yatak 

KDH‟de, prognozu belirleyen en önemli etken pulmoner hipoplazinin derecesi ve buna 

bağlı PHT‟nin geri çevrilip çevrilemeyeceğidir. Pulmoner hipoplazinin derecesi karın içi 

organların göğüs boĢluğuna çıkıĢ zamanına, burada ne kadar kaldıklarına ve göğüs 

boĢluğuna çıkan organların miktarına göre değiĢir (10).  

Bebeklerin AC‟si doğumda boyut olarak küçük olması yanında fonksiyonel açıdan da iyi 

geliĢmemiĢtir ve bu durum gaz alıĢ veriĢini zorlaĢtırır. Yapılan otopsilerde, KDH‟nin 

olduğu taraftaki AC‟nin ağırlığının karĢı taraftaki AC‟ye göre % 50 daha hafif olduğu ve 

hipoplazinin daha çok alt lobları ilgilendirdiği saptanmıĢtır (10).  

Herniasyon tam da bronĢiyal dallanma dönemine rastladığından AC geliĢiminin göğsü 

dolduran karın içi organların yaptığı basıdan etkilenmiĢ olması beklenen bir durumdur. 

Ancak, mediastinal itilmesi olmayan bebeklerde bile karĢı taraftaki AC‟nin ağırlığının 

normalden az ve damarsal yapısının da anormal olması açıklanamamaktadır (10).  

Her iki AC‟de bronĢiyal ağacın dallanması normalden daha azdır; bu nedenle alveol sayısı 

da düĢüktür. KDH‟li çocukların ölümünde alveol sayısı kadar, alveolün yüzey 

yetersizliğinin de rolünün olduğu düĢünülmektedir. AC damarlanması da bronĢiyal 
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ağacının geliĢimindeki geriliğe bağlı olarak azalmıĢtır. Hipoplazik AC‟nin arterlerinin 

duvarlarındaki düz kas daha kalındır ve hipoksiye de normalden fazla duyarlıdır (10). 

2.4. Birlikte Görülen Ek Anomaliler 

KDH‟nin sağkalım oranı üzerinde ek konjenital anomalilerin olumsuz etkisi vardır. 

KDH‟li canlı doğan bebeklerdeki ek anomali oranı % 20 ile % 50 arasında değiĢirken, bu 

oran ölü doğumlarda % 100‟e ulaĢmaktadır (16). Bu olgularda anensefali, 

myelomeningosel, hidrosefali, ansefalosel gibi nöral tüp defektleri en sık rastlanılan ek 

anomalilerdir.  

Majör ek anomali sıklığı sağ taraftaki hernilerde sola nazaran üç kat daha fazladır. Birlikte 

görülen ek anomalilerin baĢında kardiyak anomaliler yer alır (% 63). En sık görülen 

kardiyak anomaliler; kalp hipoplazisi, atrial septal defekt (ASD), ventriküler septal sefekt 

(VSD), vasküler halka, aort koarktasyonudur (8). 

2.5. Doğum Öncesi YaklaĢım ve Fetal Cerrahi 

Ultrasonografi (US) teknikleriyle % 60 vakada doğum öncesi tanı konulabilmektedir (17). 

Fetal cerrahi ile ilgili veriler, koyunlarda yapılan deneysel çalıĢmalara dayanmaktadır.  

Deneysel KDH modellerinde trakeanın kapatılmasının AC‟nin büyümesine olanak verdiği, 

pulmoner hipoplaziyi önlediği, AC kompliansını artırdığı ve göğüs boĢluğuna dolan karın 

içi organların miktarını azalttığı gösterilmiĢtir. Yönteme PLUG (Plug the Lung Until it 

Grows) adı verilmiĢtir. Bu iĢlem trakeanın yaralanması, trakeomalazi ve laringeal sinir 

yaralanmasıyla sonuçlanabilmektedir. Bu nedenle son yıllarda fetal endoskopik trakeal 

balon oklüzyonu (Fetal Endoscopic Tracheal Occlusion) (FETENDO) kullanılmaktadır. 

Doğum sonrası yaĢam Ģansının ve cerrahi Ģansının belirlenmesi için pek çok etken öne 

sürülmüĢtür. KarĢı taraf AC alanının fetal baĢ çevresine bölünmesiyle elde edilen AC/kafa 

oranı (Lung/Head rate) (LHR) KDH‟li fetuslarda en çok kullanılan doğum öncesi sağkalım 

prediktörüdür (18, 19). Hastalara LHR 1.4‟ün altında ise müdahale edilmektedir. Ancak 

LHR gestasyonel yaĢla birlikte artıĢ göstermektedir. 28 haftadan önce 1.4 cut-off değeri 

kötü prognozu göstermeyebilir (18). Gözlenen LHR‟nin beklenen LHR‟ye oranının 

değerlendirme zamanından bağımsız olması nedeniyle daha iyi bir doğum öncesi prediktör 

olduğu düĢünülmektedir (19, 20). 
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Ġzole sol taraflı KDH‟lilerde, özellikle karaciğer (KC) göğüs içi yerleĢimliyse kötü 

prediktif değere sahip olduğu bildirilmiĢtir (21). Günümüzde LHR doğum sonrası 

sağkalımın belirlenmesi için KC‟nin anormal pozisyonuyla birlikte kullanılmaktadır (22). 

Fetal AC volümü (Fetal volume of lung) (FVL) KDH‟li fetuslarda doğum öncesi prediktör 

olarak öne sürülmüĢtür. FVL azaldıkça yaĢam Ģansı azalmakta ve ECMO ihtiyacı 

artmaktadır (23). FVL genellikle manyetik rezonans (MR) ile ölçülen güvenilir bir 

yöntemdir. Ölçüm esnasındaki gestasyonel yaĢa bağlı olması nedeniyle en doğru olarak 

ölçülen volümün beklenen volüme oranıyla tanımlanmaktadır (24). 

KDH‟li gebeliklerde yapılan FETENDO cerrahisinin sonuçları değiĢkendir. 2009‟a kadar 

Avrupa FETENDO konsorsiyumu bu giriĢimlerden 200‟den fazla yapmıĢtır ve FETENDO 

sonrası hayatta kalma oranı % 50 iken, tedavi almayan vakalarda % 30‟dur. 

Bronkopulmoner displazi oranı % 70‟den % 40‟a düĢmüĢtür. Ancak FETENDO erken 

membran rüptürü riskiyle (3 haftada % 15) ve erken doğumla (ortalama 35,3 hafta) 

iliĢkilidir. Ġnsanlar üzerinde yapılan ilk randomize kontrollü çalıĢmada FETENDO‟nun 

klinik yararları gösterilememiĢtir (25).  

2.6. Klinik Belirtiler ve Doğum Sonrası Tanı 

KDH‟lilerde en belirgin ortak semptom, pulmoner hipoplazinin derecesi ve PHT‟nin 

Ģiddeti tarafından belirlenen solunum sıkıntısıdır. Bebek dispneik, takipneik ve siyanotiktir. 

Kalp tepe atımı mediastenin itilmesiyle değiĢmiĢtir (10). Karın içi organlar göğüs 

boĢluğunda olduğundan bebeğin karnı çöküktür. Solunum ve kalp sesleri derinden duyulur. 

Göğüs boĢluğunda bağırsak sesleri duyulabilir (10).  

Bazı bebeklerde semptomlar doğdukları andan itibaren mevcuttur. Pulmoner hipoplazinin 

daha hafif veya göğüs içine girmiĢ olan organ miktarının az olduğu olgularda, semptomlar 

gastrointestinal sistem içine hava girmesi veya beslenmeyle bağırsakların içinin dolmasıyla 

24-48 saat sonra ortaya çıkabilir (10).  

KDH‟nin tanısının, solunum sıkıntısı içinde olan yenidoğanlarda karın ve göğüs 

boĢluklarını beraberce içine alan bir direkt grafi ile koyulması mümkündür. Bu grafide, 

solunum seslerinin azalmıĢ olduğu taraftaki göğüs boĢluğunun içi gaz dolu bağırsak 

halkaları ile dolu, mediastinal oluĢumlar yer değiĢtirmiĢ ve AC dokusu baskılanmıĢtır 

(ġekil 2.3). Karın boĢluğundaki gaz dağılımı da azalmıĢtır. Göğüs boĢluğuna midenin de 

geçip geçmediği, radyoopak bir nazogastrik (N/G) sondanın yutturulması sonrası çekilen 

AC grafisi ile anlaĢılabilir (ġekil 2.4). AC grafisi ile tereddütte kalınan olgularda ayrıntılı 
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görüntüleme için oral veya rektal yoldan baryum verilebilir veya BT‟den yararlanılabilinir. 

KDH düĢünülen bebeklerde radyoopak maddenin ağız yolu ile verilmesi bağırsaklarda 

geniĢleme ile beraber mediastinal shiftinin artmasını sağladığından dolayı rektal yoldan 

verilmesi daha doğrudur (ġekil 2.5). 

 

 

 

ġekil 2.3. Sol taraflı konjenital posterolateral diyafram hernisinde; ön-arka akciğer grafisi 

(Sol hemitoraksta herniye olan bağırsaklar ve mediastinal oluĢumların yer değiĢtirdiği görülmektedir.) 

(http://www.emedicine.medscape.com. EriĢim tarihi:12.12.10)   

    

              

 

ġekil 2.4. Sol taraflı konjenital posterolateral diyafram hernisinde; nazogastrik sonda 

takılarak çekilen ön-arka akciğer grafisi 

(Nazogastrik sondanın ucunun mide ile birlikte sol hemitoraksta olduğu görünmektedir.)      

(http://www.emedicine.medscape.com. EriĢim tarihi:12.12.10) 

 

 

 

http://emedicine.medscape.com/article/407519-overview
http://emedicine.medscape.com/article/407519-overview
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ġekil 2.5.  Sağ taraflı konjenital posterolateral diyafram hernisinde; rektal yoldan baryum 

verilerek çekilen ön-arka akciğer grafisi 

(Rektal yolla verilen radyoopak maddenin sağ hemitoraksta herniye olan kolonun içini doldurduğu 

görünmektedir.) 

(http://www.ispub.com.  EriĢim tarihi:12.12.10)     

 

KDH diyafram eventrasyonu, plörezi, kistik adenoid malformasyon, kistik teratom, 

pulmoner sekestrasyon, bronkojenik kist, nörojenik tümörlerle karıĢabilir. Sağ taraflı 

KDH‟lilerde, bu tanılara ek olarak KC herniasyonu lobar konsolidasyon ile de karıĢabilir 

(ġekil 2.6).  

Ancak bu hastalıklarda karın içi gaz dağılımının normal olduğu görülür. Sağ taraflı 

KDH‟lilerde göğüs boĢluğundaki görünümün KC‟ye ait olup olmadığının tanımlanması 

amacıyla MR veya radyonüklid çalıĢmadan yararlanılabilinir. 

 

 

 

ġekil 2.6. Sağ taraflı konjenital posterolateral diyafram hernisinde; ön-arka akciğer grafisi 

(Bağırsaklar ile karaciğerin sağ hemitoraksa herniye olduğu görülmektedir. Bu görünüm yanlıĢlıkla lobar 

konsolidasyon olarak yorumlanabilir.)  

(http://www.emedicine.medscape.com. EriĢim tarihi:12.12.10) 

http://www.ispub.com/
http://emedicine.medscape.com/article/407519-overview
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KDH‟lilerde kusma beklenen bir semptom değildir. Kusmanın olması malrotasyon ve 

göğüs boĢluğuna geçmiĢ organların strangülasyonunu düĢündürmelidir.  

2.7. Doğum Sonrası Bakım 

2.7.1. YaĢamın Ġlk Saatlerinde Yoğun Bakım 

Doğum öncesi KDH tanısının konması, doğumun yenidoğan bakımı üzerine uzmanlaĢmıĢ 

kiĢilerin olduğu bir merkezde gerçekleĢtirilmesini gerektirmektedir. KDH‟li bebeklerin 

doğar doğmaz kardiyorespiratuar distres belirtileri göstermeleri nedeniyle, planlı doğum 

indüksiyonu ya da sezaryen uygulanması doğrudur.  

KDH‟lilerde acil entübasyon hemen her zaman gereklidir. AC‟nin ekspansiyonuna 

yardımcı olmak ve karın organlarının dekompresyonunu sağlamak için sürekli ya da 

aralıklı vakuma bağlanmıĢ nazogastrik tüp gereklidir. Lavman gerekli durumlarda 

yapılabilir. Maske ile ventilasyondan mide ve karında ĢiĢliğe neden olacağı için 

kaçınılmalıdır. Mekanik ventilasyon kullanılmalı, pik basınçlar 25 cm H2O altında, FiO2 1 

(% 100 O2) civarında tutumalıdır (4). Kan basınçları gestasyonel yaĢa göre normal 

sınırlarda tutulmaya çalıĢılmalı, ağır sağ-sol Ģant varlığında daha yüksek basınçlar 

(ortalama 50 mm Hg üstü) hedeflenmelidir. Hipotansiyon ya da perfüzyon azlığı 

durumlarında, kardiyak fonksiyonlar göz önünde bulundurularak, 10-20 mg/kg izotonik 

sıvı replasmanı yapılmalıdır. Ġnotropik ajanlar da kullanılabilir (4).  

KDH‟li yenidoğanlar sakinleĢtirilmelidir, sakinleĢtirilme durumunun derinliğini 

değerlendirmek için COMFORT gibi skorlama sistemlerinden faydalanılabilir (26). 

COMFORT skorlama sisteminde; hasta uyanıklığı, solunum, kan basıncı, kas tonusu, 

ajitasyonu, hareketlilik, kalp hızı ve yüz gerilimi değerlendirilir (26).  

2.7.2. Ventilasyon Desteği 

Pulmoner geliĢim bozukluğu ve göğüs asimetrisi nedeniyle ventilasyon zorlu olmaktadır.  

UzamıĢ mekanik ventilasyon ve AC toksisitesi pulmoner hasara, anormal alveoler ve 

damarsal yapılanmaya neden olur (4). 

Yenidoğanlarda en sık oluĢan kronik AC hastalığı bronkopulmoner displazidir (BPD) (27). 

Pek çok araĢtırmacı mekanik ventilasyona bağlı AC hasarını azaltmak için ventilasyon 

stratejileri geliĢtirmeye çalıĢmıĢtır. Wung ve arkadaĢlarının öne sürdüğü daha nazik 

ventilasyon stratejileri KDH‟li yenidoğanlarda mekanik ventilasyonun köĢetaĢını olmuĢtur. 
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Bu ventilasyon stratejisi; düĢük inspirasyon tepe basıncı (peak inspiratory pressure) PĠP, 

>% 80 O2 saturasyonu ve CO2 düzeyinin yüksek tutulması esaslarına dayanmaktadır. Bu 

ventilasyon stratejisine permisif hiperkapni de denmektedir (28, 29). Özellikle ECMO 

olmayan merkezlerde yüksek PĠP gibi agresif ventilasyon stratejilerinden 

kaçınılamamaktadır. HFO, yüksek hız ve düĢük tidal volüm sağlayarak mekanik 

ventilasyona bağlı AC hasarı riskini, barotravmayı ve inflamatuar etkenlerin etkisini 

azaltmaktadır (30). HFO genellikle inatçı hiperkapni varlığında endikedir.  

KDH‟li yenidoğanlarda surfaktan eksikliği bulunmamakta, surfaktan inaktivasyonu 

AC‟lerin geliĢememesi, mekanik ventilasyon ya da oksijen toksisitesine bağlı olarak 

görülebilmektedir (31). GeniĢ bir geriyedönük çalıĢma KDH‟li yenidoğanların surfaktan 

tedavisinden fayda görmediğini göstermiĢtir (32). Ayrıca surfaktan tedavisinin ciddi 

hipotansiyon gibi yan etkileri bulunmaktadır. Bu yüzden önerilmemektedir (4). 

2.7.3. Pulmoner Hipertansiyon Tedavisi 

Doğumdan birkaç saat sonra, göreceli bir stabilizasyon döneminin ardından ağır PHT 

ortaya çıkmaktadır. Genellikle PHT geri dönüĢümlüdür ancak tedavinin baĢarısız olduğu 

durumlarda kronik hale gelerek sağ kalp yetmezliğine ve ölüme neden olabilir. Doğumdan 

sonra oluĢan damarsal değiĢiklikler hipoksi, hücresel hasar ve inflamatuar etkenlere 

bağlıdır. Bu durum pulmoner damarsal hastalık olarak adlandırılmaktadır.  

Endotel kaynaklı inhale NO siklik guanozin monofosfat (cyclic guanosine monophosphate) 

(cGMP) yolağını etkileyip hücre içi kalsiyum düzeylerini azaltarak vazodilatasyona neden 

olmaktadır. Arter basıncında azalmaya neden olmadan, pulmoner damar direncini ve sağ 

ventrikül afterload‟unu düĢürmektedir (33, 34). Oksijenizasyonu artırmakta ve ECMO 

ihtiyacını azaltmaktadır. Ancak NO persistan PHT‟li ve KDH‟li infantlarda ölümü 

azaltmamaktadır.  NO tedavisi kesildiğinde tekrar PHT oluĢabilmektedir. NO tedavisi 

PHT‟li yenidoğanların tedavisinde altın standart olmasına rağmen, KDH‟li yenidoğanların 

% 30‟u tedaviye yanıt vermemektedir. NO‟nun tedavideki yeri halen tartıĢmalıdır. 

Prostaglandin E1 (PGE1) duktus açıklığını sağlamak için kullanılan birincil ilaçtır ancak 

bu ilacın da kullanımına iliĢkin yeterli çalıĢma bulunmamaktadır (4).  

cGMP yolağını etkileyen bir fosfodiesteraz tip 5 (PDE5) inhibitörü olan sildenafil, 

pulmoner arter basıncını NO‟dan daha etkili düĢürebilmektedir. Her iki ilaç pulmoner 

rezistans üzerinde eĢit etkiye sahiptir (35). Sildenafil inhale NO‟nun etkinliğini artırarak 
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ilacın kesilme döneminde tekrar oluĢan PHT‟yi engelleyebilmektedir. PHT‟si olan KDH‟li 

yenidoğanlarda kardiyovasküler fonksiyon ve oksijenizasyonu artırabilmektedir (36, 37). 

Fosfodiesteraz tip 3 (PDE3) inhibitörü olan milrinonun hayvan deneylerinde pulmoner 

arter basıncını ve pulmoner damar direncini azalttığı gösterilmiĢtir. Ġnhale NO‟ya yanıtsız 

ağır persistan PHT olan yenidoğanlarda oksijenizasyonu arttırmaktadır. KDH‟li infantlarda 

henüz geçerli kullanımı yoktur (38). 

Prostaglandin I2 (prostacyclin) (PGI2) hücre içi kalsiyum düzeylerini düĢürerek 

vazodilatasyona yol açan bir ajandır.  Pulmoner hipertansiyonu olan yenidoğanlarda 

baĢarılı olan vakalar bildirilmiĢtir (39). 

De Luca ve arkadaĢları, epoprostenol ve iloprostun KDH‟li infantlarda baĢarıyla 

kullanımını bildirmiĢtir (36, 39). 

Potent bir vazokonstriktör olan endotelin (ET) inhibitörü olan bosentanın (selektif olmayan 

ET reseptör antagonisti) PHT‟li yenidoğanlarda egzersiz kapasitesi ve hemodinamiyi 

olumlu yönde etkilediği gösterilmiĢtir. Bir vaka sunumunda büyük arterlerin 

transpozisyonu‟na (TGA) bağlı PHT‟li olan iki yenidoğanda baĢarıyla kullanımı 

bildirilmiĢtir (40). Önemli bir yan etkisi KC toksisitesidir. 

Spesifik endotelin A (ET A) reseptör antagonistleri sitaksentan ve ambrisentan, 

bosentandan daha etkili ve daha az yan etkiye sahip olabilir (41). Bu konuda da henüz 

yeterli kontrollü çalıĢmalar mevcut değildir.  

Ġmatinibin (Platelet derived growth factor inhibitörü) sağ ventrikül hipertrofisi üzerinde 

doz bağımlı pozitif bir etkisinin olduğu ve PHT‟li hastalarda damarsal yeniden 

yapılanmayı (remodelling) sağladığı gösterilmiĢtir (42). 

Bir vaka sunumunda bir tirozin kinaz inhibitörünün KDH‟li bir yenidoğanda pulmoner 

arter basıncını azalttığı ve kliniğe olumlu yönde etkisinin olduğu gösterilmiĢtir (43). 

Ras homolog A (RhoA) ve Rho-kinaz (ROCK) yolakları pulmoner damar tonusunun 

sağlanmasında önemlidir. ROCK inhibitörü olan fasudilin hayvan modellerinde PHT, sağ 

ventrikül hipertrofisi ve endotel disfonksiyonu üzerinde olumlu etkilerinin olduğunu 

gösterilmiĢtir (44). BaĢka bir çalıĢmada NO‟ya yanıtsız sıçanlarda vazodilatatör etkileri 

olmuĢtur (45). 
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2.8. Cerrahi Tedavi 

KDH onarımında, en uygun cerrahi zaman için henüz kesin veriler mevcut değildir. 

PHT‟nin ve triküspid yetmezliğinin düzelmesi gecikmiĢ cerrahi onarım için uygun zaman 

olarak gösterilmektedir. Bununla birlikte en uygun cerrahi zamanı, hastanın bulgularının 

Ģiddeti ve destek tedavisine verdiği yanıtla yakın iliĢkilidir (10). 

Cerrahi onarımda sıklıkla subkostal kesi tercih edilirken, torakotomi de yapılabilmektedir. 

Anormal yapı ve yerleĢimdeki KC ya da dalak nedeniyle redüksiyonun güç olduğu 

durumlarda kombine yaklaĢım denenebilir. Laparotomide redüksiyon yapılarak, organlar 

karın dıĢına alınır, diyaframdaki defekt ortaya çıkarılır. Olguların % 20‟sinde herni kesesi 

mevcut olup eksize edilmelidir (10). Sıklıkla birincil onarım mümkündür ve emilmeyen 

dikiĢ materyalleri tercih edilir. Defekt onarılamayacak kadar büyükse, komĢu yapılardan 

yararlanılabilir. Bunlar prerenal fasia, kostalar, göğüs ya da karın duvar kas flepleridir. 

Son yıllarda prostetik malzeme ile onarım giderek artmıĢtır. Sıklıkla PTFE 

(politetrafloroetilen) kullanılır (1). Onarım sonrası aynı tarafa göğüs tüpü takılması, aĢırı 

kanama ya da kontrol edilemeyen hava kaçağı yoksa gerekmemektedir (1). 

Cho ve arkadaĢlaĢları 29 olguluk torakoskopik onarım yaptıkları bir seride 

komplikasyonların açık ve torakoskopik yaklaĢımlarında benzer olduğunu bildirmiĢtir. 

Ancak torakoskopik tamir sonrası nüks oranları istatistiksel olarak anlamlı olmasa da açık 

tamire göre daha yüksek bulunmuĢtur (13). 

2.9. Uzun Dönem Morbidite ve Takip 

YaĢayan KDH olgularında solunum problemleri yanında gastroözofageal reflü hastalığı 

(GÖR), büyüme geriliği, nörokognitif geliĢme ve davranıĢ bozuklukları, iĢitme kaybı, kas 

ve iskelet sistemi anormallikleri gözlenmektedir (46). 

KDH‟li yaĢayan infantlarda kronik AC hastalığı, bronkospazm, PHT, aspirasyon, pnömoni, 

pulmoner hipoplazi gibi nedenlerle ileri tedavi gerekebilmektedir (46). Palivuzimab aĢısı 

kronik AC hastalığı olan infantlara önerilmektedir (47). 

KDH‟li olup yaĢayan infantların bazılarında PHT aylar, yıllar boyu devam etmektedir (48). 

Doğumdan birkaç hafta sonrasına kadar devam eden PHT erken ölüm için risk faktörüdür 

(49).  
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GÖR ve motilite bozuklukları hastaların % 45- % 90‟ında görülmektedir. GÖR; 

gastroözofageal bileĢkenin anormal hiatal anatomisi, His açısındaki anormallik, midenin 

herniye olması gibi sebeplerden dolayı meydana gelmektedir. GÖR ve oral alım azlığı 

büyüme geriliğine katkıda bulunmaktadır. Antireflü cerrahisinin uzun dönemdeki baĢarısı 

henüz kanıtlanmamıĢtır (46).  

Nörolojik bozukluk açısından ECMO ihtiyacı olan çocuklar yüksek risk altındadır (50). 

KDH‟li hastaların yarısında geç dönemde iĢitme kaybı geliĢmektedir (51). KDH 

onarımından sonra % 8 ile % 50 arasında herni nüksü görülmektedir. Bu durumun en 

önemli prediktörü yama gerektirecek büyüklükte defekt bulunmasıdır. Pektus deformitesi, 

asimetrik göğüs deformiteleri, skolyoz tanımlanmıĢtır (46). 

2.10. Ventilasyon-Perfüzyon Sintigrafisi  

2.10.1. Ventilasyon-Perfüzyon Sintigrafisi Endikasyonları ve Kontrendikasyonları 

Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi, 1960‟lı yıllardan beri AC‟lerin bölgesel kanlanma ve 

havalanmasını değerlendiren güvenilir bir yöntemdir (52). Altı çizilmesi gereken nokta AC 

sintigrafisinin geleneksel direkt grafi yöntemi ile fark edilmemiĢ anomaliler de fonksiyonel 

bilgiyi sağladığıdır (53).   

AC sintigrafisi çocuklarda bir takım AC hastalıklarında kullanılır (54-60). Bu hastalıklar 

aĢağıda belirtilmiĢtir (53).  

Genel Endikasyonlar: 

1. AC‟nin ve pulmoner damarların primer anormallikleri 

2. Kalbin ve büyük damarların konjenital anomalileri, ameliyat öncesi ve sonrası 

değerlendirme 

3. Enfeksiyon ve enfeksiyon sonrası AC hasarı 

4. BronĢektazide bölgesel AC fonksiyonunu değerlendirme 

5. Ameliyat sonrası bölgesel AC fonksiyonunun değerlendirilmesi 

6. Kistik fibrozis 

7. Yabancı cisim aspirasyonu 

8. Sağ-sol Ģant ölçümleri ve tespiti 
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Nadir ya da henüz deneysel endikasyonlar: 

1. Pulmoner embolizm Ģüphesi 

2. Mukosilier fonksiyon anomalisinden Ģüphelenmek 

3. Pulmoner toksisiteyi değerlendirme 

4. Nebulazatuar ilaçların uygulanmasından önce aerosol depozitlerini değerlendirme 

81m
Kr,

 99m
Tc- DTPA, 

99m
Tc- TECHNEGAS kullanımına ait bildirilmiĢ yan etki yoktur. 

Yalnızca 
99m

Tc-human albumin aerosolleri için human albumin hipersensitivitesi olanlar 

için kontrendikasyon bildirilmiĢtir(53).  

2.10.2. Ventilasyon-Perfüzyon Sintigrafisinin Radyasyon Yükü 

Avrupa Nükleer Tıp Derneği Pediatri Komitesi (Pediatric Committee of the European 

Association of Nuclear Medicine) (EANM)  tarafından verilmiĢ olan örnek çalıĢmada 

saptanan radyasyon yükü değerlendirme çalıĢması sonuçları aĢağıdaki gibidir (Tablo 2.1) 

(53).  

Tablo 2.1. BeĢ yaĢındaki çocuklarda hesaplanan radyofarmasötik maddelerin radyasyon 

yükü 

5 yaĢındaki çocuklardan hesaplanan veriler 

Radyofarmasötikler EDE ,  mSv/MBq Hedef Organ, mGy/MBq 

99m
Tc-MAA ( Makroagregatlı albumin) 0,034 AC, 0,2 

99m
Tc- DTPA aerosol 0,02 Mesane, 0,08 

99m
Tc- TECHNEGAS 0,047 AC, 0,33 

81m
Kr Hesaplanamayan, az  

EDE: Etkili doz eĢdeğeri 

 

2.10.3. Ventilasyon-Perfüzyon Sintigrafisinde Prosedür 

Hastanın klinik öyküsü (yakın zamanda geçirilmiĢ solunum yolu enfeksiyonu, konjenital 

kalp hastalığı varlığı, ameliyat varlığı, hava yolu durumu) nükleer tıp doktoru tarafından 

önceden bilinmelidir. Aileye iĢlemle ilgili bilgi verilmelidir. Yakın zamanda çekilmiĢ AC 

grafisi varsa sintigrafinin yorumlanmasında faydalı olabilir. Hastanın küçük partiküllere 

bağlı alerji öyküsü ve human albumin serumuna karĢı reaksiyon öyküsü sorgulanmalıdır. 
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Son 3 haftadır bronkodilatatör veya steroid tedavisi, mukus sekresyonlarını mukolitikle 

uzaklaĢtırma tedavisi ve AC fizyoterapi alması bölgesel AC hasarında sintigrafide düzelme 

yaptığından dolayı, bu bilgiler de nükleer tıp doktoru tarafından bilinmelidir (6, 53, 54-60).  

Çoğu hastada sakinleĢtirmeye gerek duyulmaz. Perfüzyon çalıĢması için önce venöz kanül 

yerleĢtirilir. ĠĢaretli radyoaktif madde görüntü alınmadan hemen önce verilmelidir. 

Ventilasyon çalıĢmasında ise çocukta ağızlık, neonatalde yüz maskesi kullanılır (53).  

Perfüzyonda 
99m

Tc-MAA ( Makroagregatlı albumin) kullanılır. MAA mikrosferleri olması, 

kısa yarılanma ömrü ve bu nedenle radyasyon yükünü azaltması nedeniyle tercih 

edilmelidir. Ventilasyonda ise 
99m

Tc-DTPA (Diethylenetriamine Penta-acetic acid) aerosol 

veya 
99m

Tc-Technegas (Karbon partikülleriyle iĢaretli), ya da 
81m

Kr (soluma havası 

eklenmiĢ gaz) kullanılabilir. DTPA çocukta hızlı renal klirensi ve düĢük radyasyon yükü 

nedeniyle tercih edilmelidir (53).  

Pozisyon olarak çocuklar supin pozisyonu korudukları için ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde supin pozisyon tercih edilir. Ayrıca supin pozisyonda AC segmentlerine 

radyoaktif madde dağılımı da eĢit olur. 

Görüntüler; anterior, posterior, sağ ve sol anterior posterior oblik Ģeklinde alınmalıdır.  

Küçük çocuklarda karĢı taraf AC‟ye potansiyel yansımalar anlamlı olduğu için lateral 

grafiler de alınmalıdır (53).  

Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi çalıĢmalarında yarı nicel sayısal veriler elde edilir (52, 

53). Her AC için anterior ve posteriorda geometrik ortalamalar toplanarak sağ/sol değer 

oranı (değerler bir AC için totalin yüzdesi Ģeklinde) elde edilir. Bu oran tek taraflı AC 

hastalıklarında (Pulmoner arter malformasyonu, hiperlusent AC, cerrahi Ģantlar, konjenital 

kalp hastalığı, hipoplastik AC) kullanıĢlıdır. Normal oran 1‟e yakındır. Sol AC için biraz 

düĢüktür, totalin % 42- % 45‟idir (54-60). 

Perfüzyonun bozulduğu ancak ventilasyon fonksiyonunun korunduğu görünüm uyumsuz 

defekt (mismatch defect) olarak kabul edilir, primer damarsal anomaliler (pulmoner 

embolizm ya da pulmoner arter anomalisi) lehine değerlendirilir (52). Hem perfüzyonun 

hem de ventilasyonun bozulduğu durumlar ise uyumlu defekt (match defect) olarak kabul 

edilir ve sıklıkla parankimal AC hastalığı olan kiĢilerde izlenir (52). Yabancı cisim veya 

kistik fibrozis gibi primer AC hastalıklarında etkin bölgesel hipoksik vazokonstrüksiyon 

mekanizması nedeniyle ventilasyon ve perfüzyon arasında tam bir uyum bulunur (53). 
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2.10.4. Ventilasyon-Perfüzyon Sintigrafisinin Duyarlılığını Etkileyen Faktörler 

Teknesyumlu parçacıklar çocuk tarafından yutulabilir, midede birikebilir, bu nükleer tıp 

doktoru tarafından iyi yorumlanmalıdır (53). 

Obstrüktif hava yolu hastalığı ya da aerosol verilirken düzenli solumama, verilen maddenin 

homojen olarak ana bronĢlarda çökelip kalmasına neden olabilir, periferin havalanması 

zorlaĢabilir (53).  

Yenidoğanlarda ve küçük bebeklerde havanın alveol içi ve dıĢı hızlı hareketi 
81m

Kr 

ventilasyonun fonksiyonel değerini sınırlar. Eğer ventilasyonda bölgesel azalmadan 

Ģüphelenilirse ve 
81m

Kr görüntüleri normalse, sonra 
99m

 Tc -iĢaretli aerosollarla iĢlemin 

tekrarlanması yardımcı olabilir (53). 

Radyoaktif madde intravenöz (i.v.) verilirken göğüs duvarına kompresyon olursa, bölgesel 

perfüzyonu azaltabilir (53).  

AC perfüzyon sintigrafisi yapılmadan önce geçici nedenlerden (mukus tıkacı veya 

bronĢiyal konstrüksiyon) dolayı oluĢan bölgesel hipoksik vazokonstriksiyon 

(hipoventilasyonun neden olduğu bölgesel hipoperfüzyon) farmakolojik olarak tedavi 

edilmelidir (53).  

EANM tarafından yapılan, Çocuklar için AC Sintigrafisi Kılavuzu‟na (Guidelines for Lung 

Scintigraphy in Children) göre; ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi diğer AC fonksiyon 

testlerine göre uyumsuz çocuklarda ve infantlarda kolayca yapılabilir ve solunum 

fonksiyonları ventilasyon-perfüzyon sintigrafisiyle değerlendirilebilinir (53). KDH‟li 

hastalarda erken ve geç dönem takiplerinde pulmoner hipoplaziyi ve doğum sonrası AC 

geliĢimini değerlendirmede ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi kullanılmıĢtır (9, 49, 56, 61, 

62). Ancak henüz ventilasyon-perfüzyon sintigrafisiyle onu etkileyen etkenler arasındaki 

iliĢki netlik kazanmamıĢtır.   
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3. GEREÇ ve YÖNTEM 

Ocak 2000-Nisan 2010 tarihleri arasında BaĢkent Üniversitesi Ankara Hastanesi ve Adana 

Uygulama ve AraĢtırma Merkezi çocuk cerrahisi kliniğinde KDH tanısıyla ameliyat edilen 

hastaların dosyaları geriyedönük olarak incelendi. Hastaların demografik bilgileri, olası 

prognostik faktörler, ameliyat sonuçları ve ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi sonuçları 

toplandı (cinsiyet, gestasyon durumu, doğum Ģekli, doğum ağırlığı, 5. dakikadaki apgar 

skoru, doğum öncesi tanı varlığı, geç tanı varlığı, genetik hastalık varlığı, kardiyak anomali 

varlığı, PHT varlığı, ek anomali varlığı, anne yaĢı, annenin gebelik sayısı, anne-baba 

akrabalık durumu, herninin lokalizasyonu, defektin büyüklüğü, herniye olan organlar,  

herni kesesi varlığı, ameliyat olduğundaki ağırlığı, yaĢı, ek ameliyat varlığı, yama kullanım 

durumu, ameliyat sırasında ya da sonrasında göğüs tüpü takılma durumu, yattığı gün 

sayısı, mekanik ventilasyonda olduğu süre, ikinci ameliyat varlığı, yattığı andaki ilk 

alınan–ameliyat öncesi-ameliyat sonrası kangazı değerleri, poliklinik kontrollerine gelme 

durumu, ölenler ve yaĢayanlar). 

Hastaların gestasyon durumunun sınıflandırılmasında 38-42 haftalık yenidoğanlar term, 42 

haftanın üzerindeki yenidoğanlar postterm ve 38 haftanın altındaki yenidoğanlar preterm 

kabul edildi.  Doğum öncesi tanı alan hastalar; doğum öncesi US ile tanı alırken, doğum 

sonrası tanı alan hastalarda tanı için fizik muayene, AC grafisi, daha seyrek olarak 

radyoopaklı kolon grafisi ve MR kullanılmıĢtır. Geç tanı alan hastalar kapsamına ilk 5 

günden sonra tanı alan hastalar dâhil edilmiĢtir. Ameliyat sırasındaki değerlendirmede 

herni çapı 4 cm ve üzerinde olan defektler büyük defekt, 4 cm‟nin altında olan defektler ise 

küçük defekt olarak değerlendirilmiĢtir. Herni lokalizasyonu, herniye olan organlar, herni 

kesesi varlığı, yama kullanımı ve göğüs tüpü takılma durumu ameliyat notları esas alınarak 

belirlenmiĢtir. Hastalarımızın 24 tanesi genetik uzmanına konsulte edilmiĢtir,  diğer 

hastalar genetik uzmanı tarafından değerlendirilemeden önce ölmüĢ veya takip edilen diğer 

merkezimizde genetik uzmanı olmadığından değerlendirilememiĢtir. Hastalarımızın 

tümüne kardiyak anomali ve PHT açısından ekokardiyografi (EKO) yapılmıĢtır. Ek 

anomali açısından hastalara karın US yapılmıĢtır. Beyinle ilgili patoloji Ģüphesi olan 

hastalara beyin US yapılmıĢtır. Ülkemizde yenidoğan hastalara rutin fenilketonüri ve 

hipotroidi taraması yapılmaktadır. Konjenital hipotiroidi tanısı alan hastalar bu tarama 

sonuçlarından elde edilmiĢtir. Fizik muayene ve ameliyat bulguları sonucu tespit edilen 

anomaliler de ek anomali kapsamına alınmıĢtır. Ek anomaliler kapsamına kromozom 

bozuklukları dâhil edilmemiĢtir. Ek cerrahi patoloji saptanan hastalara eĢ zamanlı olarak 
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cerrahi uygulanmıĢtır. Hastaların standartize edilmesi açısından, ilk yattığında alınan kan 

gazları, ameliyat öncesi en son kan gazları ve ameliyat sonrası ilk kan gazları postduktal 

alınan venöz kan gazlarıdır. Ġlk yattığında alınan kan gazları, ameliyat öncesi en son kan 

gazları ve ameliyat sonrası ilk kan gazlarında pH, PaCO2, PaO2 ve HCO3 parametreleri 

değerlendirmeye alınmıĢtır. Bazı hastalarda arter kan gazı bakılmadığından dolayı arter 

kan gazları değerlendirilememiĢtir. Hastalara ilk 24 saat içinde cerrahi uygulanmıĢsa erken 

cerrahi, daha geç uygulanmıĢsa ertelenmiĢ cerrahi olarak kabul edilmiĢtir. Hastaların 

ameliyat sonrası ilk 5 gün içinde ölenleri erken ölüm kapsamına alınmıĢtır. Hastalara 

yapılan ikinci ameliyatlar doğum sonrası 1 ay içerisinde yapılmıĢsa erken, daha geç 

dönemde yapılmıĢsa geç dönem ameliyat olarak kabul edilmiĢtir. Hastaların tedavi 

stratejileri değerlendirildiğinde, son 5 yılda yenidoğan yoğun bakım ünitemizde 

konvansiyonel ventilasyonun baĢarısız kaldığı inatçı hiperkapnili olgularda HFO‟nun 

uygulanmıĢ olduğu gözlemlenmiĢtir. Hastaların hiçbirinde ECMO kullanılmamıĢtır. 

Hastaların poliklinik kontrolüne gelmelerinin pozitif kabul edilmesi için en az bir kez 

poliklinik kontrolüne gelmiĢ olma Ģartı aranmıĢtır.       

Geriyedönük ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi incelememizde, hastalara ventilasyon-

perfüzyon sintigrafisinin standart olarak supin pozisyonunda yapıldığı, perfüzyon 

sintigrafisi için 
99m

Tc-MAA i.v. enjeksiyonu, ventilasyon sintigrafisi için 
99m

Tc-DTPA 

inhalasyonu kullanıldığı ve görüntülerin anterior, posterior, sağ ve sol anterior posterior 

oblik ve lateral Ģeklinde alındığı tespit edilmiĢtir.  

ÇalıĢmamıza; olası prognostik faktörlerinin değerlendirilmesinde 55 hasta dâhil edilirken, 

olası prognostik faktörlerin AC geliĢimine etkilerinin değerlendirilmesinde ventilasyon-

perfüzyon sintigrafisi yapılan 19 hasta dâhil edilmiĢtir. Bu 19 hastanın tümüne doğum 

sonrası 3 aylık- 6 aylık dönem aralığında ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi yapılmıĢtır.    

Veri analizinde SPSS 17.0 istatistiksel paket programı kullanıldı. Olası prognostik 

faktörlerle ölüm arasındaki iliĢkinin değerlendirilmesinde ve ameliyat sonrası aynı taraf ve 

karĢı taraf AC geliĢimi ile prognostik faktörler arasındaki iliĢkinin değerlendirilmesinde 

Ki-kare, Mann Whitney U analizleri kullanıldı.  
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4. BULGULAR 

ÇalıĢmamıza; olası prognostik faktörlerinin değerlendirilmesinde 55 hasta dâhil edilirken, 

olası prognostik faktörlerin AC geliĢimine etkilerinin değerlendirilmesinde ventilasyon-

perfüzyon sintigrafisi yapılan 19 hasta dâhil edilmiĢtir. Hastaların 31‟i (% 56,4) erkek, 

24‟ü (% 43,6) kadındır. Hastaların gestasyonel haftaları incelendiğinde, hastaların 43‟ünün 

(% 78,2) term, 10‟unun (% 18,2) preterm, 2‟sinin (% 3,6) postterm olduğu tespit edilmiĢtir. 

Ġncelenen hastaların 31‟i (% 56,4) sezaryenle (C/S), 24‟ü (% 43,6) normal spontan vajinal 

yol (NSVY) ile doğmuĢtur. Hastaların doğum ağırlıkları ortalaması 2966,6 ± 533,7 g‟dır. 

Apgar skoru 5. dakikada 5‟in altında olan 31 (% 56,4) hasta mevcuttur. Apgar skoru 5. 

dakikada 5‟in altında olan hastalar aynı zamanda ilk 6 saat içinde entübe edilmek zorunda 

kalınan hastalardır (Tablo 4.1). 

Hastaların 50 (% 90,9)‟sinde ek anomali varken, bu hastaların 41‟inde (% 82) kardiyak 

anomali mevcuttur. En sık patent duktus arteriozus (PDA), patent foramen ovale (PFO), 

Mitral yetmezlik (My) (minimal) ve Triküspit yetmezliği (Ty) (minimal) kardiyak 

anomalileri saptanmıĢtır.  Pulmoner hipertansiyon 25 (% 45,5) hastada saptanmıĢtır. 

Hastaların 24‟ünde (% 43,6) genetik anomali saptanmazken, 1 (% 1,8) hastada Jarcko 

Levin Sendromu saptanmıĢ, diğer hastalar genetik uzmanı tarafından değerlendirilemeden 

önce ölmüĢ veya takip edilen diğer merkezimizde genetik uzmanı olmadığından 

değerlendirilmesi yapılamamıĢtır (Tablo 4.1). 
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Tablo 4.1.  Hastaların demografik özellikleri 

 Sayı % 

Cinsiyet   

Kadın 24 43,6 

Erkek 31 56,4 

Gestasyon durumu   

Term  43 78,2 

Preterm  10 18,2 

Postterm 2 3,6 

Doğum Ģekli   

NSVY 24 43,6 

C/S 31 56,4 

Doğum ağırlığı   

3000 g ve altı 27 49,1 

3000 g üzeri 28 50,9 

Apgar (5. dakikada)   

5‟in altı 24 43,6 

5 ve üstü 31 56,4 

Ek anomali   

Var  50 90,9 

Yok 5 9,1 

Kardiyak anomali *   

Var  41 74,5 

Yok 14 25,5 

Pulmoner hipertansiyon    

Var  25 45,5 

Yok  30 54,5 

Genetik inceleme   

Ġzole 24 43,6 

Jarcko Levin Sendromu 1 1,8 

Ġnceleme yapılamayan/ölen 30 54,5 

*Kardiyak anomaliler ek anomaliler içinden seçilerek hesaplanmıĢtır.  
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Hastaların anne yaĢı ortalaması 28,6 ± 5,2 iken, gebelik sayısı 4 ve üzeri olan 7 (% 12,7) 

anne bulunmaktaydı. Hastaların 9‟unda (% 16,4) anne-baba arasında akrabalık mevcuttu. 

Hastaların 14‟ünü (% 25,5) doğum öncesi dönemde tanı almıĢ hastalar oluĢtururken, 6‟sını 

(% 10,9) geç tanı almıĢ hastalar oluĢturmaktadır (Tablo 4.2). 

Tablo 4.2.  Hastaların soygeçmiĢ özellikleri ve tanı alma zamanı değerlendirmesi 

 Sayı % 

Anne yaĢı   

20 yaĢ ve altı 3 5,5 

21-30 yaĢ  32 58,2 

30 yaĢ üzeri 20 36,3 

Gebelik sayısı   

1 17 30,9 

2- 3 31 56,4 

4  ve üstü 7 12,7 

Akrabalık   

Var  9 16,4 

Yok 46 83,6 

Doğum öncesi tanı   

Var  14 25,5 

Yok 41 74,5 

Geç tanı   

Var  6 10,9 

Yok 49 89,1 
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Sol KDH 47 (% 85,5) hastada saptanırken, sağ KDH 8 (% 14,5) hastada saptanmıĢtır. 

Hastaların herniye olan organları incelendiğinde; % 53 hastada ince bağırsak, % 52 hastada 

kalın bağırsak, % 34 hastada mide, % 22 hastada dalak, % 14 hastada KC herniye 

olmuĢtur. Hastaların herni çapı incelendiğinde; defekt çapı büyük (4 cm ve üzeri) olanlar 

hastaların % 56,4‟ünü oluĢturmaktadır. Hastaların 11‟inde (% 20) herni kesesi 

bulunmaktaydı (Tablo 4.3).  

 Tablo 4.3. Diyafram hernisinin özellikleri 

 Sayı % 

Herni lokalizasyonu   

Sağ 8 14,5 

Sol 47 85,5 

Herniye organlar   

Ġnce bağırsak 53 96 

Kalın bağırsak 52 94,5 

Dalak 34 61,8 

Mide 22 40 

Karaciğer 14 25,4 

Herni çapı   

Büyük (4 cm ve üzeri) 31 56,4 

Küçük(4 cm altı) 24 43,6 

Herni kesesi   

Var  11 20 

Yok 44 80 

 

 

Hastaların ameliyat olduğundaki ağırlıkları incelendiğinde 3000 g ve altı 29 (% 59,2) hasta 

bulunmaktadır. Hastalar sıklıkla 2 günlükken (21 hasta, % 42,9) ameliyat edilmiĢtir.  

Ameliyatta 44 (% 80) hastaya göğüs tüpü takılmıĢtır. Hastaların sadece 5‟inde (% 9,1) 

yama kullanılmıĢtır. Hastaların 17‟sine (% 30,9) eĢ zamanlı baĢka ameliyatlar da 

yapılmıĢtır (Tablo 4.4).  
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Tablo 4.4.  Konjenital posterolateral diyafram hernili hastaların hospitalizasyon ve 

ameliyat bilgileri 

 Sayı % 

Ameliyat olduğundaki ağırlığı*   

3000 g ve altı 29 59,2 

3000 g üzeri 20 40,8 

Ameliyat olduğundaki yaĢı*   

1 günlük 9 18,4 

2 günlük 21 42,9 

3 günlük 8 16,3 

4 günlük 4 8,2 

5 günlük ve üzeri 7 14,2 

Ameliyatta göğüs tüpü takılma durumu   

Var 44 80 

Yok 11 20 

Yama kullanılma durumu   

Kullanıldı 5 9,1 

Kullanılmadı 50 90,9 

Ek ameliyat    

Var  17 30,9 

Yok 38 69,1 

*Geç tanılı 6 hasta analiz dıĢı bırakılmıĢtır. 

 

Yenidoğan döneminde tanısı olan ve yaĢayan hastaların yattığı gün ortalaması 23,2 ± 17,1 

gündür. Geç tanı alan hastaların yattığı gün ortalaması 9,5 ± 1,9 gündür. Ölen hastaların 

yattığı gün ortancası 2 gündür (1-23 gün). Yenidoğan döneminde tanısı olan ve yaĢayan 

hastaların mekanik ventilatörde kaldığı süre ortancası 6 gündür (0-35gün). Geç tanı alan 

hastaların hiçbirinde mekanik ventilasyona ihtiyaç duyulmamıĢtır. Ölen hastaların mekanik 

ventilatörde kaldığı süre ortancası 2 gündür (1-23 gün) (Tablo 4.5). 

Tablo 4.5. Hastaların yattığı gün ve mekanik ventilasyon sürelerinin değerlendirilmesi 

 Yattığı süre Mekanik ventilasyon süresi 

 Ort ± SD Ortanca Min-maks Ort ± SD Ortanca Min-maks 

Yenidoğan döneminde 

 tanısı olan* ve yaĢayanlar 
23,2 ± 17,1 19 6-93 7,6 ± 7,7 6 0-35 

Geç tanı alanlar 9,5 ± 1,9 9 7-13 0 0 0 

Ölenler 7,4 ± 8,6 2 1-23 4,5 ± 6,4 2 1-23 

*Doğum öncesi tanılı ve yenidoğan döneminde tanı alan hastaları kapsamaktadır. 
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(ortalama: ort, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum) 

Ameliyat sonrası dönemde pnömotoraks devam etmesi ve desatüre olması nedeniyle 6 (% 

10,9) hastaya daha göğüs tüpü takılmıĢtır. Hastalardan 36 tanesi ikinci bir ameliyata ihtiyaç 

duymamıĢtır. Ġkinci ameliyata ihtiyaç duyan hastaların 2‟si (% 25) erken dönemde (doğum 

sonrası 1 ay içinde) ameliyat edilirken, 6‟sı (% 75) geç dönemde (doğumdan sonraki 1 

aydan daha geç dönemde) ameliyat edilmiĢtir. Hastalardan 10‟u (% 36,4) takipten 

çıkmıĢtır. KDH‟li hastalarımızda toplam ölüm oranımız % 20‟dir. Ameliyat sonrası erken 

dönemde (ameliyat sonrası 5 gün içinde) 8 (% 73) hasta, geç dönemde 3 (% 27) hasta 

ölmüĢtür (Tablo 4.6). Ameliyat sonrası geç dönemde ölen bir hasta kardiyak anomali 

nedeniyle ameliyat edildikten bir gün sonra ölmüĢtür.  

Tablo 4.6. Ameliyat sonrası takip ve taburculuk sonrası takip 

 Sayı % 

Ameliyat sonrası göğüs tüpü takılma durumu   

Var 6 10,9 

Yok 49 89,1 

Ġkinci ameliyat*   

Var  8 18,2 

Yok 36 81,8 

Ġkinci ameliyat zamanı*   

Erken dönem 2 25 

Geç dönem 6 75 

Poliklinik kontrolüne gelenler*   

Var  34 63,6 

Yok 10 36,4 

Sonuç   

Ölen 11 20 

YaĢıyan 44 80 

Ameliyat sonrası ölüm zamanı   

Erken dönem 8 73 

Geç dönem 3 27 

*Ölen hastalar analiz dıĢı bırakılmıĢtır. 

 

Sol taraflı KDH‟li hastalarda doğum öncesi tanı 10 (% 71,4) hastada mevcutken, sağ taraflı 

KDH‟li hastalarda doğum öncesi tanı 4 (% 28,6) hastada mevcuttu, bu konuda gruplar 

arasında istatistiksel olarak anlamlı fark bulunmamıĢtır. Geç tanı alan hastaların hepsinde 

KDH sol taraftadır. Sağ taraflı KDH‟li hastalarda ek anomali (8/8), kardiyak anomali (7/8) 

ve PHT (7/8) riski daha fazla saptanırken, PHT‟nin fazla saptanması istatistiksel olarak 

anlamlı bulunmuĢtur (p=0,018) (Tablo 4.7).  
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Tablo 4.7.  Konjenital posterolateral diyafram hernisinde herni tarafıyla olası iliĢkili 

faktörlerin değerlendirilmesi 

 Sağ taraflı herni  Sol taraflı herni p 

 Hasta Sayısı % Hasta Sayısı %  

Doğum öncesi tanı      

Var  4 28,6 10 71,4  

Yok  4 9,8 37 90,2 0,181 

Geç tanı      

Var  0 0 6 100  

Yok  8 16,3 41 83,7 0,577 

Ek anomali       

Var  8 100 42 84  

Yok  0 0 5 16 1,000 

Kardiyak anomali      

Var  7 17,1 34 82,9  

Yok  1 7,1 13 92,9 0,664 

Pulmoner  hipertansiyon       

Var  7 28 18 72  

Yok  1 3,3 29 96,7 0,018* 

Ki-kare analizi, *P<0.05 

 

Hastaların ilk kan gazı pH değerleri ortalaması 7,22 ± 0,13 iken ameliyat öncesi alınan son 

kan gazında pH değerleri ortalaması 7,34 ± 0,10‟a yükseltilebilmiĢtir. Hastaların ilk kan 

gazı PaCO2 değerleri ortalaması 53,5 ± 19,6 iken, ameliyat öncesi alınan son kan gazında 

PaCO2 değerleri ortalaması 42,3 ± 11,9‟a düĢürülebilmiĢtir (ġekil 4.1). 

pH 

A

  PaCO2

B

 

ġekil 4.1.  Hastaların yattığı zaman alınan ilk kan gazı ve ameliyat öncesi alınan son kan 

gazı değerlerinin dağılımı  

(A: Hastaların yattığı zaman alınan ilk kan gazı ve ameliyat öncesi alınan son kan gazı pH değerlerinin 

dağılımı, B: Hastaların yattığı zaman alınan ilk kan gazı ve ameliyat öncesi alınan son kan gazı PaCO2 

değerlerinin dağılımı) 
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Getasyonel haftalarına göre yapılan değerlendirmede 43 term hastanın 8‟i, 10 preterm 

hastanın 1‟i ölürken,  postterm 2 hastanın 2‟si ölmüĢtür. Ölen ve yaĢayan hastalar arasında 

gestasyonel durum açısından istatistiksel olarak anlamlı fark olduğu gösterilmiĢtir 

(p=0,013). Posttermler, pretermlere ve termlere göre daha fazla oranda ölmüĢtür. Sol taraflı 

KDH olan 47 hastanın 7‟si, sağ taraflı KDH olan 8 hastanın 4‟ü ölmüĢtür. Ölen ve yaĢayan 

hastalar arasında herni tarafı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark bulunmuĢtur 

(p=0,042). Ölen hastaların tümünün 5. dakikadaki apgar skoru 5‟in altındadır. Ölen ve 

yaĢayan hastalar arasında 5. dakikadaki apgar skoru karĢılaĢtırıldığında, istatistiksel olarak 

anlamlı fark saptanmıĢtır (p=0,001). Ölen hastaların tümünde kardiyak anomali mevcuttur. 

Kardiyak anomali varlığının, hasta ölümüne, istatistiksel olarak anlamlı olarak, etki ettiği 

görülmüĢtür (p=0,048). Ölen 11 hastanın 10‟unda PHT mevcutken, yaĢayan 44 hastanın 

15‟inde PHT mevcuttu. Ġki grup arasındaki fark istatistiksel olarak anlamlı saptanmıĢtır 

(p=0,001). Ölen 11 hastanın 10‟unda defekt çapı büyük (4 cm ve üzeri) iken, yaĢayan 44 

hastanın 21‟inde defekt çapı büyük saptanmıĢtır. Gruplar arasında defekt çapı açısından 

istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmıĢtır (p=0,015). Sol taraflı KDH‟li hastalarda KC 

herniasyonu varlığında sağkalım % 55 iken, KC herniasyonu olmadığında bu oran %92,1 

bulunmuĢtur. Ölen ve yaĢayan hastalar arasında sağ taraflı KDH‟li hastalarda KC 

herniasyonu varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmazken (p=1,000), sol 

taraflı KDH‟li hastalarda KC herniasyonu varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 

saptanmıĢtır (p=0,018) (Tablo 4.8).  

Ölen ve yaĢayan hastalar arasında cinsiyet, doğum Ģekli, yama kullanımı, ameliyatta göğüs 

tüpü takılma durumu, doğum öncesi tanı varlığı, herni kesesi varlığı, anne-baba akrabalık 

durumu, ek anomali varlığı, ek ameliyat varlığı ve sol taraflı KDH‟li hastalarda mide 

herniasyonu varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark tespit edilemedi (Tablo 4.8). 
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Tablo 4.8. Ölen ve yaĢayan hastalar arasında olası prognostik faktörlerin dağılımı 

 YaĢayan Ölen  

 Sayı % Sayı % p 

Cinsiyet      

Erkek  25 80,6 6 19,4  
Kadın  19 79,2 5 20,8 1,000 

Gestasyon durumu      

Term  35 81,4 8 18,6  
Preterm  9 90 1 10  

Postterm  0 0 2 100 0,013* 

Doğum Ģekli      
C/S 26 83,9 5 16,1  

NSVY 18 75 6 25 0,505 

Herni Tarafı      
Sol 40 85,1 7 14,9  

Sağ 4 50 4 50 0,042* 

Yama kullanımı      
Var 3 60 2 40  

Yok 41 82 9 18 0,259 

Ameliyatta göğüs tüpü takılma durumu      
Var 33 75 11 25  

Yok 11 100 0 0 0,096 

Apgar (5. dakikada)      
5‟in  altı 20 64,5 11 35,5  

5 ve üstü 24 100 0 0 0,001* 

Doğum öncesi tanı       
Var 9 64,3 5 35,7  

Yok 35 85,4 6 14,6 0,124 

Geç tanı      
Var 6 100 0 0  

Yok 38 77,6 11 22,4 0,330 

Herni kesesi       
Var 9 81,8 2 18,2  

Yok 35 79,5 9 20,5 1,000 

Anne-baba akrabalık durumu      
Var 8 88,9 1 11,1  

Yok 36 78,3 10 21,7 0,669 

Ek ameliyat       
Var  15 88,2 2 11,8  

Yok  29 76,3 9 23,7 0,471 

Ek anomali       
Var  39 78 11 22  

Yok  5 100 0 0 0,571 

Kardiyak anomali      
Var  30 73,2 11 26,8  

Yok  14 100 0 0 0,048* 

Pulmoner hipertansiyon      
Var  15 60 10 40 0,001* 

Yok  29 96,7 1 3.3  

Defekt çapı      
Büyük 21 67,7 10 32,3  

Küçük 23 95,8 1 4,2 0,015* 

Mide herniasyonu**      

Var  17 77,3 5 22,7  

Yok  23 92 2 8 0,228 

KC  herniasyonu**       

Var  5 55,6 4 44,4  

Yok  35 92,1 3 7,9 0,018* 

Sağ KDH’li hastalarda KC herniasyonu      

Var  2 40 3 60  

Yok  2 66,7 1 33,3 1,000 

Ki-kare analizi, *p<0.05, **analizler sol tarafta hernisi olan hastalar üzerinden yapılmıĢtır. 

(KDH: konjenital posterolateral diyafram hernisi, KC: karaciğer) 
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Ölen ve yaĢayan hastalar arasında doğum ağırlığı, ameliyat kilosu, ameliyat yaĢı, anne 

yaĢı, annenin gebelik sayısı açısından da istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmamıĢtır 

(Tablo 4.9). 

Tablo 4.9.  Ölen ve yaĢayan hastalar arasında sayısal değerlerin dağılımı (Geç tanılı 

hastalar analiz dıĢı bırakılmıĢtır) 

 Ort ± SD Ortanca Min-maks p 

Doğum ağırlığı     

Kaybedildi 2766,4 ± 478,8 2820 2000-3500  

YaĢıyor 2932,5 ± 498,9 3000 1490-3630 0,275 

Ameliyat kilosu     

Kaybedildi 2763,6 ± 454,6 2940 2000-3260  

YaĢıyor 2925,8 ± 458,9 2995 1560-3710 0,303 

Kaç günlük olduğu     

Kaybedildi 1,9 ± 0,8 2 1-4  

YaĢıyor 3,3 ± 2,8 2 1-13 0,880 

Anne yaĢı     

 Kaybedildi 28,6 ± 5,9 28 17-38  

YaĢıyor 29 ± 5,1 28,5 20-41 0,914 

Gebelik sayısı     

Kaybedildi 2,3 ± 1,5 2 1-6  

YaĢıyor 2,5 ± 1,3 3 1-6 0,463 

Mann Whitney U Analizi, *p<0,05 

(ortalama: ort, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum) 

 

KDH olan hastalarda, ilk gün, ameliyat öncesi ve ameliyat sonrası bakılan kan gazında pH 

değeri düĢük olanlar (p=0,024, p=0,001, p=0,000) ve PaCO2 değeri yüksek olanlar 

(p=0,014, p=0,001, p=0,000), istatistiksel açıdan anlamlı olarak, daha fazla oranda 

ölmüĢtür (Tablo 4.10).   

Ölen ve yaĢayan hastalar arasında ilk gün, ameliyat öncesi ve ameliyat sonrası bakılan kan 

gazı kan gazı PaO2 ve HCO3 değerleri açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 

saptanmamıĢtır (Tablo 4.10).  
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Tablo 4.10.  Ölen ve yaĢayan hastalar arasında ilk alınan kan gazı, ameliyat öncesi             

ve sonrası kan gazı değerleri ortalamaları (Geç tanılı hastalar analiz dıĢı 

bırakılmıĢtır) 

 Ort ± SD Ortanca Min-maks P 

Ġlk kan gazı pH değeri     

            Kaybedildi 7,12 ± 0,2 7,16 6,8-7,32  

            YaĢıyor 7,23 ± 0,1 7,24 6,95-7,44 0,024* 

Ġlk kan gazı PaCO2 değeri     

            Kaybedildi 66 ± 16,7 63 41-99  

            YaĢıyor 52,4 ± 19,4 45 25-113 0,014* 

Ameliyat öncesi son kan gazı pH değeri     

            Kaybedildi 7,26 ± 0,1 7,28 7,09-7,32  

            YaĢıyor 7,36 ± 0,1 7,37 7,12-7,57 0,001* 

Ameliyat öncesi son kan gazı PaCO2 değeri     

            Kaybedildi 53,8 ± 14,4 47 43-90  

            YaĢıyor 40,3 ± 9,9 40 19-61 0,001* 

Ameliyat sonrası ilk kan gazı pH değeri     

            Kaybedildi 7,05 ± 0,1 7,08 6,8-7,22  

            YaĢıyor 7,28 ± 0,1 7,3 6,96-7,57 0,000* 

Ameliyat sonrası ilk kan gazı PaCO2 değeri     

            Kaybedildi 79 ± 20,7 73,5 55-115  

            YaĢıyor 42,7 ± 15,6 41 10-83 0,000* 

Mann Whitney U Analizi, *p<0,05 

(ortalama: ort, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum) 

 

KDH olan hastalarda taburculuk sonrası dönemde yapılan AC ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde; tüm verilerde, aynı taraf AC‟deki perfüzyonun ve ventilasyonun azaldığı, 

karĢı taraf AC‟deki perfüzyonun ve ventilasyonun arttığı saptanmıĢtır. Aynı taraf AC 

ventilasyonunda cinsiyetler arası istatistiksel olarak anlamlı fark saptanırken (p=0,042), 

aynı taraf AC perfüzyonunda, karĢı taraf AC perfüzyonu ve ventilasyonunda istatistiksel 

olarak anlamlı fark saptanmamıĢtır. Erkeklerin kadınlara göre aynı taraf AC ventilasyonu 

daha kötüdür. Aynı taraf ve karĢı taraf AC‟nin perfüzyona ve ventilasyona katılımında 

yama kullanımı açısından istatistiksel olarak anlamlı bir fark saptanmıĢtır (p=0,039). Yama 

kullanılan hastalarda aynı taraf AC perfüzyonu ve ventilasyonu azalırken, karĢı taraf AC 

perfüzyonu ve ventilasyonu artmıĢtır. KarĢı taraf AC ventilasyonunda ameliyatta göğüs 

tüpü takılımı açısından gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı fark saptanırken 

(p=0,047), aynı taraf AC perfüzyonunda ve ventilasyonunda, karĢı taraf AC perfüzyonunda 

istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmamıĢtır. Ameliyatta göğüs tüpü takılan hastaların 

karĢı taraf AC ventilasyonu daha az artıĢ göstermiĢtir. Sol taraflı KDH olanlarda, 
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istatistiksel olarak anlamlı olarak, aynı taraf AC perfüzyonu azalmıĢ (p=0,033), karĢı taraf 

AC perfüzyonu artmıĢ (p=0,033) saptanmıĢtır. Sol taraflı KDH olanlarda karĢı taraf AC 

ventilasyonunda KC herniasyonu açısından istatistiksel olarak anlamlı fark saptanırken 

(p=0,004), aynı taraf AC perfüzyonunda ve ventilasyonunda, karĢı taraf AC perfüzyonunda 

istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmamıĢtır. KC herniasyonu olanlarda karĢı taraf 

AC‟in ventilasyonu artmıĢtır (Tablo 4.11). Sağ taraflı KDH olanlarda KC herniasyonu 

açısından değerlendirme hastaların tümünde KC herniasyonu mevcut olması nedeniyle 

yapılamamıĢtır.  

KDH olan hastalarda taburculuk sonrası dönemde yapılan AC ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde; aynı taraf ve karĢı taraf AC‟nin perfüzyona ve ventilasyona katılımında 

gestasyon durumu, doğum Ģekli, herni tarafı, 5. dakika apgar skoru, doğum öncesi tanı 

varlığı, herni kesesi varlığı, defekt çapı, akrabalık, ek ameliyat varlığı, ek anomali varlığı, 

kardiyak anomali ve PHT varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı bir fark 

saptanmamıĢtır (Tablo 4.11). 

ÇalıĢmamızda KDH‟li hastaların % 42‟sinde aynı taraf AC‟de % 10‟un üzerinde 

ventilasyon/ perfüzyon (V/Q) uyumsuzluğu olduğunu gösterilmiĢtir, fakat hiç bir 

hastamızda % 50‟nin üzerinde V/Q uyumsuzluğu saptanmamıĢtır.  

ÇalıĢmamızdaki iki sol taraflı konjenital posterolateral diyafram hernili hastada, V/Q 

uyumluluğu ve V/Q uyumsuzluğu örnekleri ġekil 4.2‟de verilmektedir. 

A 

 

B 

 

ġekil 4.2.  ÇalıĢmamızdaki iki sol taraflı konjenital posterolateral diyafram hernili hastada 

V/Q uyumluluğu ve V/Q uyumsuzluğu örnekleri 

(A: B.A.‟nın ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde; sol akciğer ventilasyonunun ve perfüzyonunun azaldığı 

görünüyor. Ancak hastada V/Q uyumsuzluğu bulunmamaktadır. B: E.A.‟nın ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde; sol akciğer ventilasyonunun ve perfüzyonunun minimal azaldığı görülmesine rağmen % 10 

üzerinde V/Q uyumsuzluğu bulunmaktadır.) 
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Tablo 4.11.  Konjenital diyafram hernisi olan hastalarda olası prognostik faktörlere göre 

akciğer ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi sonuçları ortalamalarının 

değerlendirilmesi 

 Aynı taraf perfüzyon Aynı taraf ventilasyon KarĢı taraf perfüzyon KarĢı taraf ventilasyon 

 Ort ± SD Ortanca; 

min-maks 

Ort ± SD Ortanca; 

min-maks 

Ort ± SD Ortanca; 

min-maks 

Ort ± SD Ortanca; 

min-maks 

Cinsiyet  

Erkek  31,4 ±9,8 32,5;14-47 31,6±11,8 31,5;13-49 68,6±12,5 67,5;53-86 57,4±21,5 59,5;27-87 

Kadın  39,4±9,8 40;14-50 42,8±10,9 44;13-55 60,7±9,9 60;50-86 54,6±12,4 52;41-87 

p 0,116 0,042* 0,116 0,509 

Gestasyon durumu  

Term  34,2±13,2 36;14-50 36,2±14,1 42;13-55 65,7±13,2 64;50-86 57,5±18,6 56;27-87 

Preterm  39,8±5,5 39,5;34-50 42,3±6,1 41,5;33-49 60,3±5,6 61;50-66 51,8±10,4 50;41-67 

p 0,538 0,509 0,538 0,456 

Doğum Ģekli  

C/S 36,1±1,,9 39;14-50 39,4±12,4 42;13-55 64±11,9 62;50-86 58,1±14,4 56;41-87 

NSVY 35,8±11,5 38;14-50 36,2±12,8 37,5;13-49 64,1±11,5 62;50-86 52,5±19,3 51,5;27-87 

p 0,836 0,562 0,836 0,535 

Herni Tarafı  

Sol 36,7±10,5 39;14-50 39,3±11,3 42;13-55 63,3±10,5 62;50-86 53,7±15,3 52;27-87 

Sağ 30±22,6 30;14-46 27,5±20,5 27,5;13-42 70±22,6 70;54-86 72,5±20,5 72,5;58-87 

p 0,641 0,286 0,641 0,126 

Yama kullanımı  

Var 14,5±0,7 14,5;14-15 16,5±4,9 16,5;13-20 85,5±0,7 85,5;85-86 83,5±4,9 83,5;80-87 

Yok 38,5±9,1 40;14-50 40,6±10,2 42;13-55 61,5±9,1 60;50-86 52,47±13,87 52;27-87 

p 0,039* 0,039* 0,039* 0,039* 

Ameliyatta  GT  

Var 37±10,2 37,5;14-50 39,7±11,5 41,5;13-55 63±10,2 63;50-86 50,5±15,8 49;27-87 

Yok 34,3±14 40;14-47 35,4±14 42;13-49 65,7±14 60;53-86 64,5±14,1 58;51-87 

p 0,966 0,641 0,966 0,047* 

Apgar (5.dakika)  

5 altı 33,7±9,9 33,5;15-47 37,7±11,6 39,5;20-55 66,2±9,8 66,5;53-85 48,2±17,4 45,5;27-80 

5 üstü 37,6±12 40;14-50 38,3±13,4 43;13-49 62,4±12,6 60;50-86 61,1±13,8 57;48-87 

p 0,264 0,649 0,264 0,076 

Doğum öncesi  tanı  

Var 38±3,6 38;34-42 45,5±6,4 43;41-55 62±3,6 62;58-66 48,5±8,1 48,5;41-56 

Yok 35,5±12 39;14-50 36,1±12,9 40;13-49 64,6±12,7 62;50-86 57,7±17,6 57;27-87 

p 0,960 0,249 0,960 0,230 

Mide  herniasyonu**  

Var 31±10,3 34;14-42 35,4±13,8 40;13-55 69,1±10,2 66;58-86 54,2±20,3 55;27-87 

Yok 43,1±6,4 44,5;33-50 43,7±5,9 45,5;33-49 56,9±6,4 55,5;50-67 53,3±8,21 50,5;42-67 

p 0,014* 0,210 0,014* 1,000 

KC herniasyonu**  

Var 26,8±14 25;14-42 30,2±18,4 26,5;13-55 73,2±14,3 74,5;58-86 72,2±14,2 73,5;55-87 

Yok 39,8±7,3 40;27-50 42,2±7,2 43;27-49 60,3±7,2 60;50-73 48,1±10,8 49;27-62 

p 0,140 0,212 0,140 0,013 

Herni kesesi varlığı  

Var 27±18,3 27;14-40 31±25,4 31;13-49 73±18,3 73;60-86 69±25,4 69;51-87 

Yok 37,1±10 39;14-50 38,9±11,1 42;13-55 62,9±10,7 62;50-86 54,2±15,4 55;27-87 

p 0,351 0,842 0,351 0,387 

Defekt çapı     

Büyük 32,4±12 36;14-50 35,4±14,3 33;13-55 67,5±11,9 64;50-86 55,7±20,2 55;27-87 

Küçük 39,2±10,5 41;14-50 40,5±10,4 42;13-49 60,9±10,5 59;50-86 55,8±13,2 54;41-87 

 0,190 0,566 0,190 0,902 

Akrabalık  

Var 43±9,6 47;32-50 41,7±12,7 49;27-49 57±9,6 53;50-68 41,7±12,7 49;27-49 

Yok 34,7±11 37,5;14-50 37,4±12,5 41,5;13-55 65,3±11,5 63;50-86 58,4±15,9 56,5;30-87 

p 0,262 0,370 0,262 0,073 

Ek ameliyat   

Var  33,5±9,2 33,5;27-40 36±8,4 36;30-42 66,3±8,8 66,3;60-73 36±8,4 36;30-42 

Yok  36,3±11 39;14-50 38,4±12,8 42;13-55 63,8±11,9 62;50-86 58,1±15,5 56;27-87 

p 0,549 0,549 0,549 0,063 

Ek anomali      

Var  36±11,8 39,5;14-50 38,4±12,6 42;13-55 64±11,8 61;50-86 55,1±16,6 53,5;27-87 

Yok  36±0 36;36-36 33±0 33;33-33 64±0 64;64-64 67±0 67;67-67 

p 0,784 0,464 0,784 0,273 

Kardiyak anomali   

Var  36±11,8 39,5;14-50 38,4±12,6 42;13-55 64±11,8 61;50-86 55,1±16,6 53,5;27-87 

Yok  36±0 36;36-36 33±0 33;33-33 64±0 64;64-64 67±0 67;67-67 

p 0,784 0,464 0,784 0,273 

PHT   

Var  33,9±14 38;14-50 35,3±15,6 42;13-55 66,1±14,6 62;50-86 58,9±19,9 55,5;27-87 

Yok  38,3±6,6 39;27-47 41,2±6,9 41;30-49 61,7±6,5 62;53-73 52,2±11,4 52;30-67 

p 0,774 0,652 0,774 0,713 

Mann Whitney U analizi, * p<0,05, ** Analizler sol tarafta hernisi olan hastalar üzerinden yapılmıĢtır. 

(Ort: ortalama, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum, GT: göğüs tüpü, KC: karaciğer, PHT: 

pulmoner hipertansiyon)  
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5. TARTIġMA 

KDH‟li olgularda ölümler 3 kategoriyi kapsamaktadır (61). Ġlk grupta doğum öncesi tanı 

konup anne karnında gebelik sonlandırılması yapılan ya da ölen hastalar yer almaktadır. 

Stege ve arkadaĢları, 1990‟lı yıllarda gebelik sonlandırılması hızı (% 24), kendiliğinden 

düĢük hızı (% 3) ve ölü doğum oranlarını (% 3) yayınlamıĢtır (62). Ġkinci grupta canlı 

doğup tedavi merkezine ulaĢamadan önce ölen bebekler yer almaktadır. Bu ölüm oranı % 

34,9 olarak saptamıĢtır (61). Üçüncü basamak tedavi merkezine ulaĢabilen hastaların 

oluĢturduğu doğum sonrası ölüm grubudur. Bu oran, KDH çalıĢma grubu tarafından 1995-

2004 arasında % 31 olarak bildirmiĢtir (3). Chou ve arkadaĢları, Chu ve arkadaĢları, Yao 

ve arkadaĢları ve Chao ve arkadaĢları tarafından yapılan 4 geriyedönük çalıĢmada doğum 

sonrası ölüm oranları % 21- % 44 bulunmuĢtur (63-66). Arena ve arkadaĢlarının 64 vakalık 

çalıĢmalarında 1972-1985‟e kadar doğum sonrası ölüm oranı % 50 iken son 17 yılda 

(1985-2002 arası) bu oran % 19‟a düĢmüĢtür (67). Tsao ve arkadaĢlarının çalıĢmasında ise 

doğum sonrası ölüm oranı % 50 iken preterm infantlarda bu oran % 69‟dur (68). Bakal ve 

arkadaĢları geç tanılı KDH‟li hastaları analiz dıĢı bırakarak yaptıkları 15 kiĢilik yenidoğan 

serisinde doğum sonrası ölüm oranlarını % 13,3 saptamıĢlardır (69). Sola ve arkadaĢlarının 

424 hastanın onarım yapılan KDH‟li hastalarda doğum sonrası ölüm oranları % 14‟dür. 

Opere edilmeden ölen hastalar dâhil edildiğinde bu oran % 44 olmaktadır (70). Bizim 

çalıĢmamızda 10 yıllık dönemde onarım yapılan KDH‟li hastalarda doğum sonrası ölüm 

oranı % 20‟dir. Ġlk 5 yıldaki ölüm oranımız % 21 (4/19) iken, son 5 yıllık ölüm oranımız % 

19,4 (7/36)‟dür. Son 5 yılda sağkalım oranlarımızda % 1,6‟lık artıĢ olmuĢtur. Bunun 

nedeninin daha önce uygulanmazken son 5 yılda yenidoğan yoğun bakım ünitemizde 

konvansiyonel ventilasyonun baĢarısız kaldığı inatçı hiperkapnili olgularda HFO 

uygulanmıĢ olmasından kaynaklandığı düĢünülmektedir.   

Hastanın doğum öncesi tanı almasının anne karnındayken tedavi merkezine 

yönlendirilmesi ve 3. basamak merkezde doğumu planlama gibi avantajları vardır. Ancak, 

doğum öncesi tanı alan bebeklerde daha ağır ve uzun süreli iç organ herniasyonu nedeniyle 

artmıĢ derecede pulmoner hipoplazi bulunmaktadır. Doğum öncesi tanı alan hastalarda 

ölüm oranları ayrıca diğer majör malformasyonları, karyotip anomalileri ve sendromları 

olan hastalardan daha fazladır. Sağ taraflı KDH‟de KC defekti kapattığı için veya KC 

göğüs boĢluğuna geçse bile ekojenitesi AC‟ye benzediğinden doğum öncesi tanı koymak 

zordur. Louis ve arkadaĢları KC ve AC ekojenitesinin sağ taraflı KDH‟nin tanısını 

güçleĢtirdiğini bildirmiĢlerdir (6). Hatta bir vakada; herniye olan fetal KC‟nin loblar arası 
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fissürü, sağ diyafram olarak tanımlanmıĢ ve tanı atlanmıĢtır (71). KDH‟li hastaların % 

50‟si doğum öncesi US ile ortalama 24,2 gebelik haftasında tanı almaktadır ve % 70‟i canlı 

doğmaktadır (72). Pek çok çalıĢma doğum öncesi tanı konulan hastaların doğum sonrası 

tanı konulan hastalara göre daha yüksek ölüm oranlarının olduğunu göstermiĢtir (62, 73). 

KDH çalıĢma grubu doğum öncesi tanının ölüm üzerinde olumsuz etken olduğunu 

göstermiĢtir (3). Doğum öncesi US ile tanı alan KDH‟li hastalarda sağkalım % 56 ile % 67 

arasında bildirilmiĢtir (74-77). Madazlı ve arkadaĢları 24 olguluk çalıĢmalarında doğum 

öncesi ölüm oranı genel grupta, kompleks ve izole KDH‟de sırasıyla % 91,6, % 100 ve % 

85,7 olarak belirlemiĢler. Ġzole KDH olup canlı doğan ve cerrahi giriĢim uygulanabilen 4 

olgudan 2‟si (% 50) yaĢamıĢtır (78).  

Luis ve arkadaĢlarının çalıĢmasında doğum öncesi tanı alan hasta oranı % 44 iken, Chao ve 

arkadaĢlarının çalıĢmasında bu oran % 33 saptanmıĢtır (7, 72).  KDH‟li hastalarda doğum 

öncesi tanılı hastalarda ölüm oranı % 38 ile % 67 arasında iken, doğum sonrası tanılı 

hastalarda ölüm oranı % 12 ile % 33 arasında bildirilmiĢtir (62, 72, 73). Bizim 

çalıĢmamızda 14 (% 25,5) hasta doğum öncesi tanı almıĢtı. En erken doğum öncesi tanı 26 

haftalıkken alınmıĢken, tanı zamanı ortalama 28 haftalıkkendir. Doğum öncesi ve doğum 

sonrası tanı alan hastaların ölüm oranı % 35,7 ve % 14,6 olarak bulunmuĢtur. 

ÇalıĢmamızda doğum öncesi tanı alan hastalarda ölüm oranı literatüre göre daha düĢük 

saptanmıĢtır, bunun hastalarımızın doğum öncesi tanı haftasının literatüre göre yüksek 

olmasından kaynaklandığını düĢünmekteyiz. Doğum öncesi tanının 24. haftadan önce 

konmasının prognozu kötü etkilediği bilinmektedir (10).  

ÇalıĢmamızda sol taraflı KDH oranı % 85,5‟dir (47/55). Literatürde bu oran % 81,5 ile % 

87,5 arasında bildirilmiĢtir (66-68). Arena ve arkadaĢları sol taraflı KDH onarımından 

sonra sağkalımı % 81,5 saptamıĢtır (67). Chao ve arkadaĢlarının 1 sağ taraflı morgagni 

hernisi dahil edilerek yaptıkları çalıĢmada, sağ taraflı KDH‟li hastaların ölüm oranı % 60 

iken sol taraflı KDH‟li hastaların ölüm oranını % 11 saptanmıĢlardır (66). Lloret ve 

arkadaĢları 94 yenidoğan üzerinde yaptıkları çalıĢmalarında sağ taraflı KDH‟nin ölüm 

oranını olumsuz etkilediğini raporlamıĢlardır (79). KDH çalıĢma grubu sağ taraflı herninin 

ölüm üzerinde olumsuz etken olduğunu göstermiĢtir (3). Bizim çalıĢmamızda da sağ taraflı 

KDH‟nin ölüm oranı sola göre belirgin yüksekti (sırasıyla % 50, % 14,9) ve bu fark 

istatistiksel olarak anlamlı bulundu. Bazı araĢtırmacılar sağ taraflı KDH‟nin konjenital 

malformasyonlarla daha yüksek oranda iliĢkili olduğunu göstermiĢler ancak meta 

analizlerde böyle bir iliĢki gösterilememiĢtir (61, 80-82). ÇalıĢmamızda sağ taraflı KDH‟li 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Lloret%20J%22%5BAuthor%5D
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hastalarda ek anomali 8 hastada (% 100), kardiyak anomali 7 hastada (% 87,5), PHT ise 7 

hastada (% 87,5) bulunurken, sol taraflı KDH‟li hastalarda, bu ek anomaliler sırasıyla 42 

(% 89,4), 34 (% 72,3), 18 (% 38,3) hastada bulunmaktadır. Sağ taraflı KDH‟li hastalarda 

ek anomali, kardiyak anomali ve PHT riski daha fazla saptanmıĢken, PHT‟nin sol taraflı 

KDH‟li hastalara oranla fazla saptanması istatistiksel olarak anlamlı bulunmuĢtur. Bu 

durumun KDH‟li hastaların ölüm oranındaki artıĢı da açıkladığını düĢünmekteyiz.  

Iowa Doğum Defektleri Sicil Dairesi‟nin (Iowa Birth Defects Registry) bildirisinde KDH 

ile birlikte görülen ek anomali sıklığı % 28 olarak belirtilmektedir (83). Ölümlerin birçoğu 

bu anomalilere de bağlıdır ve ek anomalili hastaların sadece % 5,5‟i yaĢayabilmektedir 

(83). Amerikan Pediatri Akademisi‟nin (American Academy of Pediatrics) yayınladığı 

raporda % 40 ek konjenital anomaliler bulunduğu, bu anomalilerin 2/3‟ünü kardiyak 

anomalilerin oluĢturduğu ve bu anomalilerin ölüm üzerinde majör etkisi olduğu 

belirtilmiĢtir (46). ÇalıĢmamızda KDH‟li hastalarda kardiyak anomali sıklığı % 74,5‟dir, 

bu oran literatürde rapor edilenden daha yüksek bulunmuĢtur. Nedeni, çalıĢmamıza minör 

kardiyak anomalilerin de dâhil edilmiĢ olmasına bağlanabilir. Ölen hastaların tümünde 

kardiyak anomali mevcuttur. Ölen ve yaĢayan hastalar arasında kardiyak anomali varlığı 

açısından istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmıĢtır. Stege ve arkadaĢları çalıĢmalarında 

ek anomali sıklığını % 43 saptamıĢtır, ek anomalili hastaların % 79‟unun, ek anomalisi 

olmayan hastaların % 30‟unun öldüğü rapor edilmiĢtir (62). Ek anomali varlığıyla ölüm 

oranı arasında anlamlı iliĢki bulunmuĢtur, fakat kromozom anomalileri de ek anomali 

kapsamında tutulmuĢtur (62). Celayir ve arkadaĢları çalıĢmalarında ek anomali sıklığını 

klinik ve ameliyat bulgularına dayanarak % 36,5 bulmuĢlardır (84). Bu çalıĢmadaki ek 

anomali dağılımı; gastrointestinal sistem % 64,7, kardiyovasküler sistem % 26,4, solunum 

sistemi % 5,9, ürogenital sistem % 3‟dür (84). Bizim çalıĢmamızda, hastalarımızın 

50‟sinde (% 90,9) ek anomali tespit edilmiĢtir. Bu oran literatüre göre oldukça fazladır, 

nedeni çalıĢmamızda ek anomalilerin, sadece klinik ve ameliyat bulgulara göre değil de 

klinik, laboratuvar, radyolojik ve ameliyat bulgularına dayanarak saptanmasından 

kaynaklanıyor olabilir. Ek anomali dağılımımıza bakıldığında; kardiyovasküler sistem % 

56, gastrointestinal sistem % 22, ürogenital sistem % 12,3, endokrin sistem % 4,1, solunum 

sistemi % 2,8, santral sinir sistemi % 1,4, kas-iskelet sistemi % 1,4‟dür. Ek anomaliler 

kapsamına kromozom anomalileri dâhil edilmemiĢtir. Ek anomalisi olan hastaların % 22‟si 

(11/50) ölürken, ek anomalisi olmayan hastaların tümü (5 hasta) yaĢamıĢtır. Ölen ve 

yaĢayan hastalar arasında ek anomali varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 
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saptanmamasının gruplar arası hasta dağılımındaki büyük farktan kaynaklandığını 

düĢünmekteyiz.  

ÇalıĢmamızda PHT hastaların 25‟inde (% 45,5) mevcuttu. PHT tespit edilenlerin % 40‟ı 

ölürken, ölenlerin % 91‟inde PHT tespit edilmiĢtir. Ölen ve yaĢayan hastalar arasında PHT 

varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı fark vardır. KDH olan hastalarda PHT‟si 

olanlar daha fazla oranda ölmüĢtür. Khawahur ve arkadaĢlarının çalıĢmalarında da 

persistan PHT‟ye sahip hastalarda anlamlı olarak yüksek ölüm oranı saptamıĢlardır (85). 

Hastalarımızın çoğunun ölüm nedenleri kontrol altına alınamayan PHT sonucu geliĢen AC 

yetmezliğidir. KDH‟li hastalarda PHT hastalığın önemli bir komponenti olduğundan 

PHT‟nin dikkatlice tedavisi ve barotavmanın minimalize edilmesi birincil öneme sahiptir.  

ÇalıĢmamızda ek ameliyat geçiren 17 (% 30,9) hasta mevcuttur. Ek ameliyat geçirmek 

sağkalımı etkilememektedir. Bebeğin ameliyat sırasında genel durumu iyiyse, ameliyat 

süresinin ek ameliyatla uzamasından kaçınılmamalıdır.  

Midenin herniye olmasının kısa yaĢam süresiyle olan iliĢkisi önceden gösterilmiĢti (79, 

86). Herkes tarafından kabul edilmemesine rağmen midenin göğüs boĢluğunda yer aldığı 

KDH‟li hastalarda ölüm oranının % 100, karın boĢluğunda bulunduğu olgularda ise % 30 

olduğunu bildiren çalıĢmalar mevcuttur (87). Metkus ve arkadaĢlarının çalıĢmalarında ise 

mide herniasyonunun sağkalımı etkilemediği saptanmıĢtır (88).  Bizim çalıĢmamızda 

midenin herniye olması ile sağkalım arasında iliĢki saptanmamıĢtır. Donnelly ve 

arkadaĢları 73 yenidoğanlık serilerinde, radyolojik değerlendirme ile mide herniasyonu 

tanısı almak ile (30 hastada: mide gazı ve N/G‟nin distal ucu toraksta görülüyorsa midenin 

herni içinde olduğu kabul edilmiĢ), azalmıĢ yaĢam oranları arasında anlamlı iliĢki 

saptamıĢtır (89).  

KC herniasyonunun sağkalımı olumsuz etkilediği birçok çalıĢmada gösterilmiĢtir (79, 88, 

90-92). Bu çalıĢmalarda KC herniasyonu varlığında sağkalım % 43 ile % 56 arasında iken, 

KC herniasyonu olmadığında bu oran % 74 ile % 100 arasında bulunmuĢtur (79, 88, 90-

92). ÇalıĢmamızda sağ taraflı KDH‟li hastalarda KC herniasyonu varlığı ölümü 

etkilemezken, sol taraflı KDH‟li hastalarda KC herniasyonu olanlar daha fazla ölmektedir. 

Sol taraflı KDH‟li hastalarda KC herniasyonu varlığında sağkalım % 55 iken, KC 

herniasyonu olmadığında bu oran %92,1 bulunmuĢtur. 

Prematürite tüm yenidoğan hastalıkları arasında en kuvvetli kötü prognoz nedenidir (93). 

Tsao ve arkadaĢları 2006 yılındaki çalıĢmalarında hastalarının % 12,8‟inde prematürite 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Khawahur%20H%22%5BAuthor%5D
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olduğunu bildirmiĢlerdir (68).  Levison ve arkadaĢları KDH‟li infantlarda prematürite 

oranını % 30 olarak saptamıĢlardır ve term infantlara göre yaĢam oranlarında % 50 azalma 

olduğunu belirlemiĢtir (94). Ancak bu düĢüĢün tek baĢına KDH ile açıklanabilmesi netlik 

kazanmamıĢtır. KDH çalıĢma grubu 37 haftadan küçük gestasyonel yaĢın ölüm oranı 

üzerinde olumsuz etken olduğunu göstermiĢtir (3). Bizim çalıĢmamızda preterm oranı % 

18,2‟dir. ÇalıĢmamızda pretermlerde sağkalım oranı % 90 saptanmıĢtır. Term bebeklerle 

preterm bebekler arasında sağkalım oranları arasında anlamlı bir istatistiksel fark 

bulunmazken posttermlerin anlamlı olarak daha fazla öldüğü saptanmıĢtır. Postterm olan 2 

hastanın 2‟si de ölmüĢtür. Bu durum; postterm hastaların sayısının az olması nedeniyle 

anlamlı kabul edilmemiĢtir. Tsao ve arkadaĢlarının araĢtırmalarında da term infantların 

sağkalımı belirgin derecede yüksekti (% 73) ve bu araĢtırmada gestasyonel yaĢ arttıkça 

sağkalım oranlarında azalma saptanmıĢtı (68). Donnelly ve arkadaĢları 73 yenidoğanlık 

serilerinde prematürite ile yaĢam oranları arasında istatistiksel olarak anlamlı iliĢki 

saptayamamıĢlardır (89). Tsao ve arkadaĢları preterm infantların sağkalım oranını % 53,5 

olarak saptamıĢlardır (68). Gestasyonun 31. haftasından sonra doğanlarda sağkalım oranı 

% 40‟dan fazladır (68). Bu çalıĢma ile prematüritenin KDH‟li infantlarda ölüm riskini 

artırdığını göstermiĢlerdir. Fakat aynı zamanda pretermlerde daha yüksek oranda 

kromozomal anomaliler ve majör kardiyak anomaliler saptanmıĢtır (68). Bizim 

çalıĢmamızda termlere göre pretermlerde PHT ve ek anomali sıklığı daha az saptanmıĢtır 

(sırasıyla % 46,5‟e % 30 ve % 90,7‟ye % 90). PHT‟nin preterm grupta daha az olması 

sağkalımı artırarak, prematüritenin ölüm oranını azaltmıĢ olabilir. 

Primer onarımın yeterli olacağı hastalarda defekt küçüktür ve herniasyonun minimal-orta 

derecede pulmoner etkileri görülür. ÇalıĢmamızda defekt çapının sağkalımı istatistiksel 

olarak anlamlı Ģekilde etkilediği görülmüĢtür. KDH‟li hastalarda defekt çapı büyük olanlar 

daha fazla oranda ölmüĢtür. Arena ve arkadaĢlarının çalıĢmalarında 53 hastanın 7‟sinde (% 

11) yama kullanımına ihtiyaç duyulmuĢtur (sağ 3, sol 4) (67). ÇalıĢmamızda defekti büyük 

(4 cm ve üzeri) olan 31 hasta (% 56,4) varken sadece 5 (% 9,1) hastada yama kullanımına 

ihtiyaç duyulmuĢtur (sağ 2, sol 3). Yama kullanımının sağkalımı etkilemediği görülmüĢtür. 

Tsao ve arkadaĢlarının çalıĢmalarında preterm infantlarda yama ihtiyacı belirgin olarak 

yüksektir (% 57,9 preterm, % 46 term) (68). ÇalıĢmamızda preterm hastalarımızın 

hiçbirinde yama ihtiyacı olmamıĢtır. KDH çalıĢma grubu tamir gerektiren defektlerin ölüm 

oranı üzerinde olumsuz etken olduğunu göstermiĢtir (3). Yama tamirinin gerekmesi defekt 
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büyüklüğünü ve dolaylı olarak PHT ve pulmoner hipoplazinin Ģiddetini yansıtmaktadır 

(68). 

Eski yıllarda hemen ameliyat edilen bebeklerin kısa bir “balayı” döneminin ardından 

tedaviye yanıt vermeyen PHT ve sağdan sola Ģant sonucu, hipoksiyle kaybedilmeleri 

üzerine bazı yazarlar bebekleri mekanik ventilasyon ve farmakolojik ajanlarla ameliyata 

hazırlamayı önermiĢler ve uygulamalarının sonuçlarının hemen ameliyat edilen bebeklerle 

aynı ya da biraz daha iyi olduğunu gözlemlemiĢlerdir (10, 69). Ancak kontrollü randomize 

çalıĢmalarda geciktirilmiĢ cerrahi tedavinin yaĢam oranlarına fazla bir katkısının 

olmadığını belirten raporlar da mevcuttur (10). Yenidoğanda damar duvarındaki düz kaslar 

normalden daha kalın bulunmuĢtur (95). Pulmoner arteriollerdeki bu kas yapısı 3-4. 

günden sonra gerilemeye baĢlar ve 4. ayda eriĢkindeki halini alır (95). Cerrahinin, bu 

irritabil pulmoner damarsal yapı için uyarıcı etkisi olduğu düĢünülmektedir. Bu nedenle, 

erken cerrahi yapıldığında, persistan PHT‟ye bağlı ölüm ve ölüm oranının yüksek olduğu 

belirtilmektedir (95). Bohn ve arkadaĢları persistan PHT‟li yüksek riskli bebeklerde erken 

dönemde cerrahi önermemektedirler ve bu yaklaĢımın damarsal yeniden yapılanma için 

zaman kazandıracağını düĢünmüĢlerdir (96, 97). Sakai ve arkadaĢlarının yaptıkları bir 

klinik çalıĢmada, erken cerrahiden sonra AC kompliansının % 10 ile % 77 arasında 

azaldığını (98), Nakayama ve arkadaĢları ise cerrahi onarımın, hasta stabilizasyonundan 

sonra yapıldığında, pulmoner kompliansın iki kat arttığını belirtmiĢlerdir (99). Ancak 

Shanbhogue ve arkadaĢları klinik çalıĢmalarında, acil cerrahi giriĢim ile elektif cerrahi 

giriĢim arasında anlamlı fark görmediklerini bildirmiĢlerdir (100). Diğer yandan Manning 

ve arkadaĢlarının yaptığı çalıĢmada ameliyat öncesi stabilizasyonun pulmoner 

vazospazmın derecesini azaltacağı belirtilmiĢse de, ameliyatın ertelenmesinin bağırsak 

infark riskini artırabileceği ileri sürülmektedir (101). Ġntestinal strangülasyon ve mide 

perforasyonu gibi acil cerrahi endikasyon yok ise, kötü doku perfüzyonuna sahip, 

hipotermik ve hipoksemik bir bebeğin hemen ameliyata alınmasına gerek yoktur. Ünal 

Bakal ve arkadaĢları azaltılmıĢ giriĢimlerle ve geciktirilmiĢ cerrahi ile yüksek sağkalım 

oranının yakalanmasının mümkün olduğu sonucuna varmıĢlardır (69). Cerrahinin 

zamanlaması açısından yapılan incelememizde, hastalarımızın sıklıkla 2 günlükken (20 

hasta, % 41,7) opere edildiği saptanmıĢtır.  Bir meta analizde 7 çalıĢma incelenmiĢ ve ilk 

24 saatte ameliyat olan hastalarla cerrahisi ertelenen hastalar karĢılaĢtırılmıĢ, doğum 

sonrası ölüm oranı ertelenmiĢ cerrahide % 42,9, erken cerrahide % 47,7 bulunmuĢtur. 

Fakat gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı fark bulunmamıĢtır (5). De la Hunt ve 
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arkadaĢları doğum sonrası ölüm oranını ertelenmiĢ cerrahide % 43, erken cerrahide % 54 

bulmuĢlardır (102). ÇalıĢmamızda doğum sonrası ölüm oranı ertelenmiĢ cerrahide % 19,2 

(10/52), erken cerrahide % 33,3 (1/3)‟dür. Ancak gruplar arası hasta dağılımındaki büyük 

fark nedeniyle istatistiksel olarak belirgin farklılık saptayamadık. 

Sola ve arkadaĢları tek değiĢkenli analizlerinde erkeklerde sağkalımda ılımlı olarak artıĢ 

saptamıĢlardır. Erkeklerin sağkalımı % 80, kadınların ise % 78‟dir ve istatistiksel olarak 

anlamlı fark bulmuĢlardır (70). Donnelly ve arkadaĢları 73 yenidoğanlık serilerinde 

cinsiyetle yaĢam oranı arasında anlamlı iliĢki saptamamıĢlardır (89). Biz de çalıĢmamızda 

cinsiyetle yaĢam oranı arasında anlamlı iliĢki saptayamadık. 

ÇalıĢmamızda hastalarımızın 31‟inde (% 56,4) doğum Ģekli olarak C/S kullanılmıĢtır. 

Doğum öncesi tanılı hastaların 10‟unda (% 71,4) C/S, 4‟ünde (% 28,6) NSVY 

kullanılmıĢtır. NSVY ile doğan bebeklerin ölüm oranı hafif yüksek (% 54,5) çıksa da, ölen 

ve yaĢayan hastalar arasında doğum Ģekli açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 

saptanmamıĢtır. Harmath ve arkadaĢlarının 106 vakalık serilerinde C/S ile doğum 

yaptırılanlarda sağkalım oranı vajinal yolla doğum yaptırılanlardan 3 kat fazla saptanmıĢtır 

(103). Günümüzde perinataloglar doğum öncesi tanı alanlarda doğumun C/S ile 

yaptırılması gerektiği görüĢünde birleĢmektedirler (6). Stevens ve arkadaĢlarının C/S‟nin 

zamanlaması hakkındaki çalıĢmalarında, gestasyonun 37 ve 38. haftalarında ve 39-40. 

haftalarında C/S yapılması karĢılaĢtırılmıĢ ve 37-38. haftada C/S yapılan hastalarda ECMO 

ihtiyacının azaldığını (% 22, % 35,5) ve sağkalımlarının arttığını (% 75, % 65,8) 

raporlamıĢlardır (104). Frenckner ve arkadaĢları ise çalıĢmalarında C/S ile doğumda 

ECMO kullanılmayan hastaların sağkalım oranını % 60, vajinal yolla doğumda % 49 

saptamıĢtır ve istatistiksel olarak anlamlı bulunmuĢtur (105). 

Yang ve arkadaĢları Kaliforniya‟da yaptıkları 631 vakalık çalıĢmalarında, anne yaĢı 

yükseldikçe izole olmayan KDH görülme riskinin arttığını saptamıĢlardır (106). Çok 

doğum yapan annelerde ise izole olmayan KDH riski düĢük saptanmıĢtır (106). Sípek ve 

arkadaĢları da 38 yaĢında ve 42 yaĢ ve üzerindeki kadınlarda normal populasyona göre 

KDH‟li bebek doğurma riskinin anlamlı olarak arttığını saptamıĢlardır (107). Felix ve 

arkadaĢları özofagus atrezisi/ trakeaözofagial fistüllü (ÖA/TÖF) ve KDH„li hastalardaki 

çalıĢmalarında, anne yaĢı yükseldikçe ÖA/TÖF riskinin anlamlı olarak arttığını 

saptamıĢlar, fakat KDH‟li hastalarda böyle bir iliĢki saptamamıĢlardır (108). Anne yaĢı, 

annenin gebelik sayısı, anne-baba akrabalık durumu açısından literatürde ölen ve yaĢayan 

hastalar arasındaki değerlendirme netlik kazanmamıĢtır. ÇalıĢmamızda ise anne yaĢı, 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Harmath%20A%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Stevens%20TP%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Frenckner%20BP%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22S%C3%ADpek%20A%22%5BAuthor%5D
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Felix%20JF%22%5BAuthor%5D
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annenin gebelik sayısı, anne-baba akrabalık durumu değerlendirilmiĢ ve sağkalımı 

etkilemediği saptanmıĢtır.  

KDH çalıĢma grubu düĢük doğum ağırlığının (< 2 kg) sağkalım üzerinde olumsuz etken 

olduğunu göstermiĢtir (3). Sola ve arkadaĢları beklendiği Ģekilde doğum ağırlığı 3 kg ve 

üzerinde olan çocuklarda, 3 kg altında olan çocuklara göre sağkalımın daha yüksek 

olduğunu saptamıĢlar ve bu yüksekliği istatistiksel olarak anlamlı bulmuĢlardır (sırasıyla % 

88, % 75) (70). ÇalıĢmamızda da doğum ağırlığı 3 kg ve üzerinde olan çocuklarda, 3 kg 

altında olan çocuklara göre sağkalım daha fazla saptanmıĢtır (sırasıyla % 84,4, % 73,9), 

ancak gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmamıĢtır. Hastalarımızda 

benzer bir inceleme ameliyat olduklarındaki kiloları için yapılmıĢtır. Ameliyat 

olduklarındaki kiloları 3 kg ve üzerinde olan çocuklarda, 3 kg altındaki çocuklara göre 

sağkalım daha fazla saptanmıĢtır (sırasıyla % 83,3, % 76), bu fark da istatistiksel olarak 

anlamlı bulunmamıĢtır.    

Cerrahi sonrası proflaktik göğüs tüpü yerleĢtirilmemesi pek çok hekim tarafından 

önerilmektedir (66, 109). Cerrahi sonrası pnömotoraksa neden olabilecek hızlı AC 

ekspansiyonunu engellemek için göğüs tüpü yerleĢtirilmemektedir (109). ÇalıĢmamızda 

ameliyatta göğüs tüpü 44 hastada (% 80) kullanılmıĢtır. Kullanılmayanların 6‟sında (% 55) 

ameliyat sonrası aynı taraf göğüs tüpü takılma ihtiyacı doğmuĢtur. Celayir ve arkadaĢları, 

Pandey ve arkadaĢları ameliyatta göğüs tüpü konulup, konulmaması ile ölüm oranı 

arasında anlamlı bir iliĢki saptamamıĢtır (84, 110). ÇalıĢmamızda ölen ve yaĢayan hastalar 

arasında ameliyatta göğüs tüpü takılması açısından istatistiksel olarak anlamlı fark 

saptanmamıĢtır.  

ÇalıĢmamızda, hastalarımızın % 20‟sinde herni kesesi saptanmıĢtır. Bu oran literatür ile 

uyumlu bulunmuĢtur (10). Ölen ve yaĢayan hastalar arasında herni kesesi varlığı açısından 

da istatistiksel olarak anlamlı fark bulunmamıĢtır. 

Gökcan ve arkadaĢları ilk 6 saat içinde ağır solunum sıkıntısı olan bebeklerde sağkalım 

oranının % 30 ile % 60 arasında olduğunu, ilk 24 saat içinde giderek artan solunum 

sıkıntısı nedeniyle tanı konan vakalarda ise ölüm oranının % 90‟a ulaĢtığını belirtmiĢlerdir 

(111). Luis ve arkadaĢları çalıĢmalarında erken entübasyon ihtiyacının ve 5. dakika apgar 

skorunun ≤ 6 olmasının sağkalımı olumsuz etkilediğini saptamıĢlardır (7). Chao ve 

arkadaĢları ise çalıĢmalarında düĢük 1. ve 5. dakika apgar skorlarına sahip olan hastalarda 

sağkalım oranında belirgin farklılık olduğunu saptamıĢlardır (66). Levison ve arkadaĢları 

çalıĢmalarında 242 hastayı incelemiĢ ve düĢük 5. dakika apgar skorunun ölümle iliĢkili 

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Pandey%20A%22%5BAuthor%5D
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olduğunu göstermiĢtir (94). ÇalıĢmamızda ölen hastaların tümünün 5. dakikadaki apgar 

skorları 5‟in altındadır. Biz de benzer Ģekilde 5. dakikadaki apgar skorunun < 5 olmasının 

sağkalımı olumsuz etkilediğini saptadık ve bu fark istatistiksel olarak anlamlı bulundu. 

KDH çalıĢma grubu da düĢük apgar skorunun ölüm oranı üzerinde olumsuz etken 

olduğunu göstermiĢtir (3). 

KDH'li hastalarda arter kan gazları ve ventilasyon parametrelerine bakılarak yaĢam Ģansı 

değerlendirilmeye çalıĢılmıĢtır. Celayir ve arkadaĢları çalıĢmalarında entübasyon sonrası 

pH değerinin 7,43 ± 0,1'e ve PaO2 değerinin 101 ± 2,1'e yükselen ve entübasyon öncesi 

PaCO2 değeri 54,8 ± 9,7 altında olan olgularda prognozun iyi olduğunu saptamıĢlardır 

(84). ÇalıĢmamızda ilk kan gazı pH, ameliyat öncesi pH ve ameliyat sonrası pH değerleri 

düĢük olanlar daha fazla ölürken, ilk kan gazı PaCO2, ameliyat öncesi PaCO2 ve ameliyat 

sonrası PaCO2 değerleri yüksek olanlar da daha fazla ölmüĢtür ve bu farklar istatistiksel 

olarak anlamlı bulunmuĢtur. Chao ve arkadaĢları da çalıĢmalarında yaĢayan ve ölen 

hastalar arasında kan gazında pH düĢüklüğü açısından belirgin farklılık olduğunu 

saptamıĢlardır (66). Naycı ve arkadaĢları çalıĢmalarında kötü prognostik değerler kabul 

ettikleri pH<7,0, PaO2<50 mm Hg, PaCO2>60 mm Hg, AaDO2>500 mm Hg (FiO2 1) 

tanımına uyan 4 hastadan ikisini yaĢatabilmiĢlerdir (112). YaĢayan ve ölen bebeklerin 

ameliyat öncesi ve ameliyat sonrası pH ve arter kan gazları değerlendirildiğinde, pH ve 

PaO2'nin yükseltilebildiği, ancak ölen hastalarda PaCO2'in düĢürülemediği saptanmıĢtır. 

PaCO2'deki değiĢimin, prognozu belirlemekte önemli bir kriter olduğunu ortaya 

çıkarmıĢlardır. BaĢaklar, ameliyat öncesi kan gazında pH‟ı 7,20‟ye PaO2‟u 100 mm Hg‟a 

çıkarılabilen ve PaCO2‟u 50 mm Hg‟a düĢürülebilen bebeklerin prognozunun genelde iyi 

olduğunu belirtmiĢtir (10). ÇalıĢmamızda ameliyat öncesi pH‟ı 7,20‟ye PaO2‟u 100 mm 

Hg‟a çıkarılamayan ve PaCO2‟u 50 mm Hg‟a düĢürülemeyen 6 hastadan 4‟ü ölürken, bir 

hasta pH‟ı 7,20‟ye çıkarılabilmesine rağmen PaCO2 düĢürülemediği için ölmüĢtür. Ġyi 

prognostik bulguları olan 48 hastanın 6‟sı ölmüĢtür. Bu 6 hastanın ise yattığı zamanki 

pH<7,20 ve PaCO2>50 mm Hg iken, bu hastalarda ventilasyon desteğiyle pH 7.20‟ye 

çıkarılabilmesine ve PaCO2 50 mm Hg‟a düĢürülebilmesine rağmen bu hastalar 

yaĢatılamamıĢlardır.  

Doğum sonrası pulmoner hipoplazi, AC‟nin uzamıĢ mekanik ventilasyondan olumsuz 

etkilenmesi ve infant döneminde AC fonksiyon testlerinin yapılamaması nedeniyle daha 

zor değerlendirilmektedir. Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi diğer AC fonksiyon testlerine 

göre uyumsuz çocuklarda ve infantlarda kolayca yapılabilir ve solunum fonksiyonları 
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ventilasyon-perfüzyon sintigrafisiyle değerlendirilebilir. Bizim verilerimiz infant 

döneminde yapılan ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde aynı taraf AC‟deki perfüzyon ve 

ventilasyonun azaldığını, karĢı taraf AC‟deki perfüzyon ve ventilasyonun arttığını 

göstermiĢtir. Okuyama ve arkadaĢları, erken dönemde yapılan ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde benzer sonuçlar almıĢlardır, aynı çalıĢmada takip ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde aynı taraftaki AC‟de ventilasyonda progresif artıĢ ve perfüzyonda belirgin 

azalma olduğunu göstermiĢlerdir (61). ÇalıĢmamızda aynı taraf ve karĢı taraf AC‟nin 

perfüzyona ve ventilasyona katılımında yama kullanımı açısından istatistiksel olarak 

anlamlı bir fark saptanmıĢtır. Yama kullanılan hastalarda aynı taraf AC perfüzyonu ve 

ventilasyonu düĢükken, karĢı taraf AC perfüzyonu ve ventilasyonu artmıĢtır. Bu bulgu 

yama ihtiyacı olacak kadar büyük defektlerde aynı taraftaki AC‟nin doğum sonrası 

damarsal ve bronĢiyal geliĢiminin kısıtlı olduğunu düĢündürmektedir. Bu bulgular, 

Okuyama ve arkadaĢlarının çalıĢmalarını desteklediği gibi önceki çalıĢmalarla da 

uyumludur (61, 113, 114).  

Kamata ve arkadaĢları, ortalama 4,1 ± 2,5 yaĢ grubundaki hastalarda, ventilasyon-

perfüzyon sintigrafisini etkileyen etkenleri araĢtırmıĢlardır (9). Sık solunum yolu 

enfeksiyonu geçiren hastalarda aynı taraf AC‟de azalmıĢ ventilasyon saptanmasına 

rağmen, hastaların doğum öncesi tanı almasıyla, yama ile onarım yapılmasıyla, ECMO, 

HFOV, NO inhalasyonu kullanılmasıyla ve 1 aydan fazla O2 ihtiyacı olmasıyla 

ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi arasında anlamlı iliĢki saptayamamıĢlardır (9). Sağ 

taraflı KDH olanlarda, yama ile onarım yapılanlarda, HFOV, NO inhalasyonu 

kullanılanlarda ve sık solunum yolu enfeksiyonu geçiren hastalarda perfüzyonda azalma 

saptamıĢlardır (9).  

ÇalıĢmamızda aynı taraf ve karĢı taraf AC‟nin perfüzyona ve ventilasyona katılımında; 

gestasyonel durumu, doğum Ģekli, herni tarafı, 5. dakika apgar skoru, doğum öncesi tanı 

varlığı, herni kesesi varlığı, akrabalık, ek ameliyat varlığı, ek anomali varlığı, kardiyak 

anomali ve PHT varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı bir fark saptanmamıĢtır. Fakat 

aynı taraf AC ventilasyonunda cinsiyetler arası,  karĢı taraf AC ventilasyonunda ameliyatta 

göğüs tüpü takılması açısından, karĢı taraf AC ventilasyonunda KC herniasyonu açısından, 

aynı taraf ve karĢı taraf AC‟nin perfüzyona katılımında ise mide herniasyonu açısından 

istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmıĢtır.  

KDH olan hastalarda taburculuk sonrası dönemde yapılan AC ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisinde; ameliyatta göğüs tüpü takılan hastalarda karĢı taraf AC ventilasyonunun 
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daha az arttığı saptanmıĢtır. Bunun erken dönemde göğüs tüpü takılmasına sekonder hızlı 

AC ekspansiyonu nedeniyle olduğu düĢünülmektedir. KDH olan hastalarda taburculuk 

sonrası dönemde yapılan AC ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde; sol taraflı KDH 

olanlarda mide herniasyonu aynı taraf AC perfüzyonunu olumsuz yönde etkilerken, KC 

herniasyonunda aynı taraf ya da karĢı taraf AC perfüzyonuna olumsuz etkisi 

saptanmamıĢtır. Ancak KC herniasyonu olan sol taraflı KDH hastalarında karĢı taraf AC 

ventilasyonunda istatistiksel olarak anlamlı artıĢ olduğu tespit edilmiĢtir. Bu artıĢla 

hastaların karĢı taraf AC‟de ölü boĢluk artacağından karĢı taraf AC‟de V/Q 

uygunsuzluğuna yol açacak ve bronĢiyal dallanmalarda, respiratuvar bronĢiyoller ve 

alveollerin miktarında normale göre azalma, immatür alveoller, kalınlaĢmıĢ ve glikojen 

içeriği artmıĢ alveol septa yapısına sahip olan pulmoner hipoplazili hastalarda gaz 

alıĢveriĢindeki bozukluğun Ģiddetini artıracaktır. 

Ventilasyon kapasitesi yaĢla birlikte artarken, perfüzyon etkilenmemekte ya da daha yavaĢ 

artıĢ göstermektedir. Bu durumun V/Q uyumsuzluğuna neden olabileceği söylenebilir(9). 

Bütün AC‟nin ortalama V/Q oranı 0.9‟dur (115). Arter kan gazlarının parsiyel basınçlarını 

belirleyen V/Q dengesidir. V/Q uyumsuzluğu alveol-kapiller gaz değiĢimini etkileyen 

etkenler (alveol kapiller arası doku kalınlığı, gazların parsiyel basıncı, gazların erime hızı 

ve molekül ağırlığı) arasında yer alır (115). V/Q uyumsuzluğu solunumun verimini 

düĢürüp, dispne ve hipoksemiye neden olabilir. ÇalıĢmamızda KDH‟li hastaların % 

42‟sinde aynı taraf AC‟de % 10‟un üzerinde V/Q uyumsuzluğu olduğu gösterilmiĢtir, fakat 

hiç bir hastamızda % 50 ve üzerinde V/Q uyumsuzluğu saptanmamıĢtır. Kamata ve 

arkadaĢları çalıĢmalarında ortalaması 4,1 ± 2,5 yaĢ olan hastaların 8‟inde (% 26) aynı taraf 

AC‟de % 50 üzerinde V/Q uyumsuzluğu olduğunu saptamıĢlardır (9). Poliklinik 

kontrolüne gelen hastalarımızdan çok azında PHT‟nin devam ettiği gözlenmiĢtir. 

ÇalıĢmamızda hastalarımızdan hiçbirinde % 50 üzerinde V/Q uyumsuzluğu olmamasının 

nedenleri, bu hastalarda PHT‟nin dikkatlice tedavisi ve barotavmanın minimalize edilmesi 

ve infant döneminde ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinin yapılmıĢ olması nedeniyle yaĢla 

birlikte artan ventilasyon artıĢından daha az etkilenilmiĢ olması olabilir.  
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6. SONUÇ ve ÖNERĠLER 

1. Posttermlerin, sağ taraflı KDH‟nin, defekt çapı 4 ve 4‟ün üstünde olanların, 5. 

dakikadaki apgar skoru < 5 olanların, sol taraflı KDH‟li KC herniasyonu olanların, 

kardiyak anomalisi olanların, PHT‟si olanların, ilk kan gazı pH, ameliyat öncesi kan 

gazı pH ve ameliyat sonrası kan gazı pH değerleri düĢük olanların ve ilk kan gazı 

PaCO2,  ameliyat öncesi kan gazı PaCO2 ve ameliyat sonrası kan gazı PaCO2 değerleri 

yüksek olanların prognozu kötü etkilenmektedir. ErtelenmiĢ cerrahi yapılanda, ek 

anomali yokluğunda,  doğum kilosu 3 kg ve üzerinde olanlarda ve ameliyat kilosu 3 kg 

ve üzerinde olanlarda ölüm oranımız düĢük, geç tanı alanlarda ise ölüm 

saptanmamıĢtır. 

2. ÇalıĢmamızda cinsiyetin, doğum Ģeklinin, yama kullanımının, ameliyatta göğüs tüpü 

takılma durumunun, herni kesesi varlığının, ek ameliyat varlığının, anne yaĢının, anne 

gebelik sayısının, anne-baba akrabalık durumunun, mide herniasyonu varlığının, 

pretermlik durumunun ve doğum öncesi tanının prognozu kötü etkilemediği 

görülmüĢtür. Pretermlerin sağkalımını; kardiyak patoloji, PHT ve ek anomali sıklığı 

gibi bir çok etkenin ve doğum öncesi tanının konduğu gestasyonel haftanın zamanının 

ölüm oranı üzerinde etkisinin olduğu kanısındayız. 

3. KDH nedeniyle ameliyat edilen olguların; infant döneminde yapılan ventilasyon-

perfüzyon sintigrafisinde; aynı taraf AC‟de perfüzyonun ve ventilasyonun azaldığı ve 

karĢı taraf AC‟de perfüzyonun ve ventilasyonun arttığı, erkeklerin kadınlara göre aynı 

taraf AC ventilasyonunun daha kötü olduğu, yama kullanımının aynı taraf AC 

perfüzyonunu ve ventilasyonunu kötü etkilediği, ameliyatta göğüs tüpü takılan 

hastalarda karĢı taraf AC ventilasyonunun daha az arttığı, sol taraflı KDH‟li hastalarda 

mide herniasyonu olanlarda aynı taraf AC perfüzyonunun azaldığı, karĢı taraf AC 

perfüzyonunun arttığı ve sol taraflı KDH‟li hastalarda KC herniasyonu olanlarda karĢı 

taraf AC‟nin ventilasyonunun arttığı saptanmıĢtır. Bu bulgular infant dönemindeki AC 

geliĢimindeki etkilenimleri yansıttığından dolayı takip ventilasyon-perfüzyon 

sintigrafisi çalıĢmalarıyla kalıcı değiĢiklikler tespit edilebilir. Aynı taraf ve karĢı taraf 

AC‟nin perfüzyona ve ventilasyona katılımında; gestasyonel durumu, doğum Ģekli, 

herni tarafı, 5. dakika apgar skoru, doğum öncesi tanı varlığı, herni kesesi varlığı, 

defekt çapı, akrabalık, ek ameliyat varlığı, ek anomali varlığı, kardiyak anomali ve 

PHT varlığı açısından istatistiksel olarak anlamlı bir fark saptanmamıĢtır. 
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4. V/Q oranındaki uyumsuzluk; hem preoperatif hemde postoperatif dönemdeki tedavi 

stratejilerinden de etkilendiğinden dolayı bu stratejilerin gözden geçirilmesi, prognostik 

faktörlerin akciğer geliĢimine etkilerinin belirlenmesi ve bu etkilerin minimumda sınırlı 

kalması yönünde çalıĢmaların sürdürülmesi açısından önemlidir. 

5. Ġleri çalıĢmalarda aynı hastalar üzerinde takip ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi 

yapılarak hastaların V/Q uyumsuzluğunun değerlendirilmesi ve kalıcı pulmoner 

morbiditelerinin tespit edilmesi gerekmektedir.  
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