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OZET

Konjenital posterolateral diyafram hernisi son gelismelerle mortalitesi %10 ile %35 arasinda
degismekte olan bir anomalidir. Calismamizin amaci konjenital diyafram hernili hastalarda
sagkalimi etkileyen prognostik faktorlerin belirlenmesi ve akciger gelisimine etkilerinin
ventilasyon-perflizyon sintigrafisiyle degerlendirilmesidir.

Ocak 2000-Nisan 2010 tarihleri arasinda Baskent Universitesi Ankara Hastanesi ve Adana
Uygulama ve Arastirma Merkezi ¢ocuk cerrahisi kliniginde konjenital posterolateral diyafram
hernisi tanistyla ameliyat edilen 55 hastanin demografik bulgulari, olasi prognostik faktorler,
ameliyat sonuglart ve 19 hastanin infant doneminde yapilan akciger ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisi sonuglari geriyedoniik olarak incelendi.

Konjenital diyafram hernili hastalarimizda 6liim oranimiz % 20°dir. Posttermlerin (p=0,013),
sag tarafli konjenital diyafram hernili hastalarin (p=0,042), defekt ¢ap1 4 ve 4’iin iistiinde
olanlarin (p=0,015), 5. dakikadaki apgar skoru < 5 olanlarin (p=0,001), sol tarafli konjenital
diyafram hernili hastalarda karaciger herniasyonu olanlarin (p=0,018), kardiyak anomalisi
olanlarin (p=0,048), pulmoner hipertansiyonu olanlarin (p=0,001), ilk kan gaz1 pH, ameliyat
oncesi kan gazi pH ve ameliyat sonras1 kan gazi pH degerleri diisiik olanlarin (p=0,024,
p=0,001, p=0,000) ve ilk kan gazi1 PaCO,, ameliyat 6ncesi kan gaz1 PaCO, ve ameliyat sonrasi
kan gazi1 PaCO; degerleri yiiksek olanlarin (p=0,014, p=0,001, p=0,000) prognozunun ko&tii
etkilendigi saptanmistir. Hastalarin ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde; ayn taraf akcigerde
perfiizyonun ve ventilasyonun azaldig1 ve karsi taraf akcigerde perfiizyonun ve ventilasyonun
arttigi, erkeklerin ayni taraf akciger ventilasyonunun daha kot oldugu (p=0,042), yama
kullaniminin ayni taraf akciger perflizyonunu (p=0,039) ve ventilasyonunu koti etkiledigi
(p=0,039), sol tarafli hernisi olanlarda; mide herniasyonu olanlarin ayni taraf akciger
perflizyonunun azaldigi (p=0,014), kars1 taraf akciger perfiizyonunun arttigi (p=0,014) ve
karaciger herniasyonu olanlarin karsi taraf akcigerin ventilasyonunun arttigi (p=0,013)
saptanmuigtir.

Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi infantlarda kolayca yapilabilir ve pulmoner hipoplazi
nedeniyle etkilenmis olan solunum fonksiyonlar1 degerlendirilebilir. Yasayan hastalarda erkek
cinsiyet, yama kullanimi, sol tarafli hernilerde; mide ve karaciger herniasyonu olmasi

pulmoner hipoplaziye katkida bulunmaktadir.

Anahtar sozciikler: konjenital diyafram hernisi, prognostik faktoérler, ventilasyon-perfiizyon

sintigrafisi



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 Bagkent 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 PaCO, 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. GIRIS ve AMAC

Konjenital posterolateral diyafram hernisi (KDH) ilk kez Ambrose Pare tarafindan
tanimlanmistir. KDH’nin diyaframin posterolateralindeki defekt yoluyla oldugunu Vincent
Alexander Bochdalek bildirmistir (1). KDH siklikla posterolateral yerlesimli olan

Bochdalek hernisinin es anlamlis1 olarak kullanilmaktadir.

KDH ortalama 2200 canli dogumda 1 goriilen seyrek bir konjenital anormalidir (2).
Konjenital Diyafram Hernisi Calisma Grubu (Congenital Diaphragmatic Hernia Study
Group) tarafindan 1995-2004 arasinda KDH’nin 6liim orani % 31 olarak bildirmistir (3).
Son geligsmelerle 6liim oran1 % 10 ile % 35 arasinda degismektedir (4). Dogum Oncesi
6lim ya da gebelik sonlandirilmasi géz oniinde bulunduruldugunda 6liim orani ¢ok daha
yiiksektir (4). Dogum Oncesi ve dogum sonrasi taninin prognoz iizerindeki etkilerinin
sonuclari tartismalidir (5). Prognoz ozellikle anne karninda tani alanlarda kotiidiir. Bu
durumun, defektin biiyiik olmasi ve daha fazla organin herniye olmasi gibi kotii prognostik
faktorlerin, dogum oOncesi tan1 alan hastalarda goriilmesi nedeniyle oldugu goriisii
yaygindir (6). Eslik eden diger malformasyonlarn varligimin da olumsuz prognostik
etkenler oldugu bilinmektedir, ancak bu etkinin derecesi heniiz netlik kazanmamistir (5).

Sag KDH’nin sola gore daha 6liimciil oldugu bildirilmistir (4, 5).

Onceden KDH cerrahi bir acil olarak kabul edilirken, 1990’11 yillarda cerrahi onarimin 2-3
giin geciktirilmesi ve fizyolojik stabilizasyonun saglanmasi, hiperkapniye izin veren nazik
mekanik ventilasyon stratejisi, yiiksek frekanshi ossilatuar ventilasyon (high frequency
oscillary ventilation) (HFOV), nitrik oksit kullanimi ve ekstrakorporeal membran
oksijenasyonu (extracorporeal membrane oxygenation) (ECMO) gibi yontemler yasam

oranlarini yiikseltmistir (2, 7).

KDH nedeniyle ameliyat edilen hastalarda ameliyat sonras1 erken donemde sagkalimi
etkileyen en Onemli nedenlerden biri aynmi taraftaki pulmoner hipoplazi ve pulmoner

hipertansiyondur (2, 7).

Pulmoner hipoplazide; akciger (AC) kiitlesinde, bronsiyal dallanmalarda, respiratuvar
bronsiyoller ve alveollerin miktarinda normale gore azalma olmaktadir. Terminal kese ve
alveollerdeki anormallikler gaz aligverisinde bozukluga neden olmaktadir. Pulmoner
hipoplazi varliginda; dogumda immatiir alveoller, kalinlasmis ve glikojen icerigi artmis
alveol ic¢i septa yapisi bulunmaktadir. Deneysel pulmoner hipoplazi modellerinde; toplam

AC DNA’sinda, AC proteininde ve desature fosfatidil kolin miktarinda azalma ile



biyokimyasal immatiirite ve rolatif surfaktan eksikligi oldugu gosterilmektedir. Bu etkenler
AC immatiiritesine katkida bulunmaktadir. Bu durumda pulmoner damarlanma azalmus,

arteriollerin duvarlarinda kas yapis1 artmistir (8).

Kars1 AC’de de yapisal anomaliler goriilebilmektedir. Karsi AC’de pulmoner hipoplazi en
cok mediastinal shift varliginda gorilmektedir ancak shift olmasa da hipoplazinin
goriilebiliyor olmasi basi haricinde baska etkenlerin de bu mekanizmada rol oynadigini
gostermektedir (8). Pulmoner hipertansiyonun; gelisimini tamamlayamayan AC’nin

anormal damarsal yapilanmasindan kaynaklandig diisiiniilmektedir (4).

Hastalarin uzun donem izlemini etkileyen etkenler heniiz aydinlatilamamistir. Ayrica
hipoplastik AC’nin cerrahi onarimdan sonra fonksiyonlarin1 geri kazanip kazanmadigi
netlige kavusmamistir (9). Izlem sirasinda hipoplazik AC’deki anatomik ve islevsel
iyilesmeyi  gosteren tamimlanmis yOntemlerden biri de  ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisidir. Calismamizin amact KDH’li hastalarda sagkalimi etkileyen prognostik
faktorlerin belirlenmesi ve AC gelisimine etkilerinin ventilasyon-perfiizyon sintigrafisiyle

degerlendirilmesidir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Diyafram Anatomisi

Diyafram gogiis ve karin bosluklarini ayiran kubbe seklinde muskulotendindz bir anatomik

yapidir. Dort kisimda incelenir: Sternal parca, kostal parga, lumbal parca ve santral tendon.

Diyafram hernisi; Plevroperitoneal kanalin kapanmasindaki konjenital bir defekt sonucu

karin i¢i organlarin gdgiis kafesi icine dogru herniye olmasidir. KDH {i¢ farkli anatomik

lokalizasyonda olusur. Lokalizasyonuna gore substernal mesafede (Morgagni hernisi),

posterolateral bolgede (Bochdalek hernisi) ve 6zofageal hiatusunda (Hiatal herni) olarak

tanimlanir (Sekil 2.1) (10).

[N

Sol akciger

Sag akciger

: Bochdalek agiklig1

Sekil 2.1. Posterolateral bolgede konjenital diyafram hernisi (Bochdalek hernisi)

(Skandalakis' Surgical Anatomy. Chapter 8. Diaphragm. Fig. 7. 2004 )



2.2. Embriyoloji ve Etiyoloji

Gestasyonun 4- 12. haftasinda diyafram, septum transversum, plevroperitoneal katlanti,

ozofageal mezenter ve torasik duvardan olusur (8).

Diyaframin defektif gelisimi lizerine pek ¢ok hipotez 6ne siiriilmiistiir. Bunlardan bir tanesi
plevroperitoneal  katlantinin  malformasyonudur. Dual hit hipotezi diyaframin
gelismesinden 6nce AC gelisiminde bir engel sonucu AC biiylimesinin kisitlandigini 6ne
siirmektedir. Pulmoner hipoplazinin diyafram defektinin bir nedeni ya da sonucu oldugu

kesin degildir (4).

Fetal akciger gelisimi 5 evreye ayrilir.
1. Embriyonik (3 — 6 hafta)

2. Pseudoglandiiler (7 — 16 hafta)

3. Kanalikiiler (16 — 24 hafta)

4. Sakkiiler (24 hafta — Dogum)

5. Alveolar (0 — 8 yas) (Sekil 2.2).

Alveolar

Sakkdler Fgr
Kanalikiiler “g

Embriyonik -} Surfaktan
| I L " M " " M " L 1 i I L
2 4 6 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 3 38

haftalar // B //- ]
"!“‘n ---//—--g

7 18 12 20 21 22 23

Term.
brongiol Resp. bronsiol Alveoler duktus Alveol

Pseudoglandiiler

|1 Bronsiol

Brong

Sekil 2.2. Fetal akciger embriyolojisi

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


http://www.embryology.ch/anglais/rrespiratory/phasen01.html

Dogumdan 8 yasina kadar alveol maturasyonu olur. Alveol sayisi, bu siire zarfinda 10 kat

artar (11).
AC’nin damarsal gelisimi, havayolu ve alveol gelisimine paralel seyreder.

AC gelisiminde ve surfaktan sentezinde hormonlarin rolii 6nemlidir. Normal tiroid
fonksiyonu da AC gelisiminde 6nemlidir. Tiroid hormonlari ve tiroid uyarict hormon

(thyroid stimulating hormone) (TSH) AC gelisiminde olumlu yonde etkili olmaktadir (12).

Normal AC gelisimi igin yeterli gogiis i¢i bosluk gereklidir. AC gelisimi i¢in diger fiziksel

etkenler; normal AC s1visinin olmasi ve amniyotik sivi dinamiginin normal olmasidir.

Pek ¢ok genetik ve gevresel etkenin KDH etiyolojisinde rol oynadigi diistiniilmektedir. Bu
etkenlerden biri olan retinoik asitin embriyonik gelisimde anahtar rol oynadigi
bilinmektedir. Nitrofen, bisdiamine gibi teratojenlere maruz kalma retinal dehidrojenazi
inhibe ederek diyafram defektine neden olur. Retinoid asid (Retinoid acid) (RA); fibroblast
gelisim faktorii (fibroblast growth factor) (FGF), sonik hedgehog homolog (sonic
hedgehog homolog) (SHH), kemik morfogenetik protein 4 (bone morphogenetic protein 4)
(BMP4) gibi AC gelisimini etkileyen diger etkenleri etkiler (13).

KDH’li hastalarda en sik saptanan andploidiler trizomi 13, 18, 21 ve 45 X’dir. En sik
saptanan genetik sendrom Fryns sendromudur (14).

Kromozom 15926 iizerinde yer alan transkripsiyon faktérii COUPTF Il (Chicken
Ovalbumin Upstream Promotor-Transcription factor 1) ve GATA baglayict protein 4
(GATA binding protein 4) (GATAA4), FOG2 (Friend of Gata 2) ile etkileserek diyaframin

kas tabakasinin olusumunu etkilemektedir (13).
2.3. Patofizyoloji

2.3.1. Persistan Fetal Dolasim-Pulmoner Hipertansiyon

Fetusta pulmoner damar direnci ¢ok yiiksektir. Bu nedenle sag ventrikiilden pulmoner
artere atilan kanin sadece 1/10'u AC’lere gider. Geri kalan kan duktus arteriozus ile aortaya

gecer (10).

Dogumda umblikal kordun kesilmesiyle, sistemik arter basinci artar. AC’lerin havalanmasi
ve oksijenasyonun artmasiyla pulmoner damar direnci azalir. Pulmoner damar direncinin
devam etmesine persistan fetal dolasim adi verilir. Hipoksi, asidoz, hiperkapni ve

hipotermi gibi ¢esitli etkenlerin katkisiyla ortaya ¢ikan pulmoner hipertansiyon (PHT)



persistan fetal dolasimla sonuglanir. PHT, foramen ovale ve duktus arteriozusun
kapanmamasina, bronsiyal damarlarda santlarin olugsmasina neden olur ve sagdan sola
santin devam etmesine yol agar. Santlar yoluyla vendz kanin sistemik arter dolagimina

karismasi sonucu artan hipoksi kisir bir déngii baslatir (10).

Pulmoner vazokonstriiksiyonun yaninda endotel gecirgenliginin artmasiyla AC interstitial
dokusunda sivi birikmesi de bebegin solunum parametrelerinin bozulmasinda etkilidir.
Endotelyal gecirgenlik sistemik dolasimda da artar ve hiicre dis1 alanda su ve protein
birikir. Odem sonucu kalinlasan alveol duvar1 gaz aligverisini bozarken, periferal 6dem ve

dolasan kan hacminin azalmasi hipoksi ve asidozu artirir (10).

Persistan PHT patogenezinde 6nemli endotelyal etkenlerin basinda nitrik oksit (NO) yer
alir. NO endotelyal hiicreler tarafindan salgilanan giiglii bir vazodilatator maddedir. Diger
onemli endotelyal etkenler endotelinlerdir (ET). ET 1 en onemli vazokonstriktorlerden
biridir (15).Pulmoner vaskiiler tonus NO ile ET 1 arasindaki dengeye baglidir. Ancak NO
artisindan ¢ok, ET 1 azalmasi 6nemli etkiye sahiptir. Sonug olarak pulmoner hipertansiyon
ET 1 artisinin belirledigi bir hastalik olarak karsimiza ¢ikmaktadir (15).

2.3.2. Akciger Hipoplazisi ve Anormal Pulmoner Damarsal Yatak

KDH’de, prognozu belirleyen en onemli etken pulmoner hipoplazinin derecesi ve buna
baglit PHT’nin geri ¢evrilip ¢evrilemeyecegidir. Pulmoner hipoplazinin derecesi karimn igi
organlarin gogiis bosluguna ¢ikis zamanina, burada ne kadar kaldiklarina ve gogiis

bosluguna ¢ikan organlarin miktarina gore degisir (10).

Bebeklerin AC’si dogumda boyut olarak kiigiik olmas1 yaninda fonksiyonel agidan da iyi
gelismemistir ve bu durum gaz alis verigini zorlastirir. Yapilan otopsilerde, KDH’nin
oldugu taraftaki AC’nin agirhigiin karsi taraftaki AC’ye gore % 50 daha hafif oldugu ve
hipoplazinin daha ¢ok alt loblari ilgilendirdigi saptanmistir (10).

Herniasyon tam da bronsiyal dallanma donemine rastladigindan AC gelisiminin gogsii
dolduran karmn i¢i organlarin yaptigi basidan etkilenmis olmasi beklenen bir durumdur.
Ancak, mediastinal itilmesi olmayan bebeklerde bile karsi taraftaki AC’nin agirliginin

normalden az ve damarsal yapisiin da anormal olmasi agiklanamamaktadir (10).

Her iki AC’de bronsiyal agacin dallanmasi normalden daha azdir; bu nedenle alveol sayisi
da dustktir. KDH’li ¢ocuklarin o6limiinde alveol sayis1 kadar, alveoliin ylizey

yetersizliginin de roliiniin oldugu distiniilmektedir. AC damarlanmas1 da bronsiyal



agacinin gelisimindeki gerilige bagli olarak azalmistir. Hipoplazik AC’nin arterlerinin

duvarlarindaki diiz kas daha kalindir ve hipoksiye de normalden fazla duyarlidir (10).

2.4. Birlikte Goriilen Ek Anomaliler

KDH’nin sagkalim orami tizerinde ek konjenital anomalilerin olumsuz etkisi vardir.
KDH’li canli dogan bebeklerdeki ek anomali orant % 20 ile % 50 arasinda degisirken, bu
oran Olii dogumlarda % 100’¢ ulagmaktadir (16). Bu olgularda anensefali,
myelomeningosel, hidrosefali, ansefalosel gibi noral tiip defektleri en sik rastlanilan ek

anomalilerdir.

Major ek anomali sikligi sag taraftaki hernilerde sola nazaran ii¢ kat daha fazladir. Birlikte
goriilen ek anomalilerin basinda kardiyak anomaliler yer alir (% 63). En sik goriilen
kardiyak anomaliler; kalp hipoplazisi, atrial septal defekt (ASD), ventrikiiler septal sefekt
(VSD), vaskiiler halka, aort koarktasyonudur (8).

2.5. Dogum Oncesi Yaklasim ve Fetal Cerrahi
Ultrasonografi (US) teknikleriyle % 60 vakada dogum oncesi tan1 konulabilmektedir (17).

Fetal cerrahi ile ilgili veriler, koyunlarda yapilan deneysel ¢aligmalara dayanmaktadir.
Deneysel KDH modellerinde trakeanin kapatilmasinin AC’nin biiyiimesine olanak verdigi,
pulmoner hipoplaziyi 6nledigi, AC kompliansini artirdig1 ve gogiis bosluguna dolan karin
i¢i organlarin miktarin1 azalttigi gosterilmistir. Yonteme PLUG (Plug the Lung Until it
Grows) adi verilmistir. Bu islem trakeanin yaralanmasi, trakeomalazi ve laringeal sinir
yaralanmasiyla sonuglanabilmektedir. Bu nedenle son yillarda fetal endoskopik trakeal
balon okliizyonu (Fetal Endoscopic Tracheal Occlusion) (FETENDO) kullanilmaktadir.

Dogum sonrasi yasam sansinin ve cerrahi sansinin belirlenmesi igin pek ¢ok etken one
stiriilmiistiir. Karsi taraf AC alaninin fetal bas ¢evresine boliinmesiyle elde edilen AC/kafa
orani (Lung/Head rate) (LHR) KDH’li fetuslarda en ¢ok kullanilan dogum 6ncesi sagkalim
prediktoridiir (18, 19). Hastalara LHR 1.4’iin altinda ise miidahale edilmektedir. Ancak
LHR gestasyonel yasla birlikte artis gostermektedir. 28 haftadan once 1.4 cut-off degeri
kotii prognozu gostermeyebilir (18). Gozlenen LHR’nin beklenen LHR’ye oraninin
degerlendirme zamanindan bagimsiz olmasi nedeniyle daha iyi bir dogum 6ncesi prediktor

oldugu diistiniilmektedir (19, 20).



Izole sol tarafli KDH’lilerde, ozellikle karaciger (KC) gogiis ici yerlesimliyse kotii
prediktif degere sahip oldugu bildirilmistir (21). Giiniimiizde LHR dogum sonrasi

sagkalimin belirlenmesi i¢in KC’nin anormal pozisyonuyla birlikte kullanilmaktadir (22).

Fetal AC voliimi (Fetal volume of lung) (FVL) KDH’li fetuslarda dogum 6ncesi prediktor
olarak One siiriilmiistiir. FVL azaldik¢a yasam sansi azalmakta ve ECMO ihtiyaci
artmaktadir (23). FVL genellikle manyetik rezonans (MR) ile Olgiilen giivenilir bir
yontemdir. Olgiim esnasindaki gestasyonel yasa bagli olmasi nedeniyle en dogru olarak

olgiilen voliimiin beklenen voliime oraniyla tanimlanmaktadir (24).

KDH’1i gebeliklerde yapilan FETENDO cerrahisinin sonuglart degiskendir. 2009’a kadar
Avrupa FETENDO konsorsiyumu bu girisimlerden 200°den fazla yapmistir ve FETENDO
sonrast hayatta kalma oran1 % 50 iken, tedavi almayan vakalarda % 30’dur.
Bronkopulmoner displazi oran1 % 70’den % 40’a diismiistiir. Ancak FETENDO erken
membran riptiri riskiyle (3 haftada % 15) ve erken dogumla (ortalama 35,3 hafta)
iliskilidir. insanlar {izerinde yapilan ilk randomize kontrollii calismada FETENDO’nun

klinik yararlar1 gosterilememistir (25).

2.6. Klinik Belirtiler ve Dogum Sonras1 Tam

KDH’lilerde en belirgin ortak semptom, pulmoner hipoplazinin derecesi ve PHT’nin
siddeti tarafindan belirlenen solunum sikintisidir. Bebek dispneik, takipneik ve siyanotiktir.
Kalp tepe atimi mediastenin itilmesiyle degismistir (10). Karmn i¢i organlar gogiis
boslugunda oldugundan bebegin karni ¢okiiktiir. Solunum ve kalp sesleri derinden duyulur.

Gogiis boslugunda bagirsak sesleri duyulabilir (10).

Bazi bebeklerde semptomlar dogduklari andan itibaren mevcuttur. Pulmoner hipoplazinin
daha hafif veya gogiis i¢ine girmis olan organ miktarmin az oldugu olgularda, semptomlar
gastrointestinal sistem i¢ine hava girmesi veya beslenmeyle bagirsaklarin i¢inin dolmasiyla

24-48 saat sonra ortaya ¢ikabilir (10).

KDH’nin tanisinin, solunum sikintis1 i¢inde olan yenidoganlarda karmm ve gogiis
bosluklarini beraberce i¢ine alan bir direkt grafi ile koyulmas1 miimkiindiir. Bu grafide,
solunum seslerinin azalmis oldugu taraftaki gogiis boslugunun i¢i gaz dolu bagirsak
halkalar1 ile dolu, mediastinal olusumlar yer degistirmis ve AC dokusu baskilanmistir
(Sekil 2.3). Karin boslugundaki gaz dagilimi da azalmistir. G6giis bosluguna midenin de
gecip geemedigi, radyoopak bir nazogastrik (N/G) sondanin yutturulmasi sonrasi ¢ekilen
AC grafisi ile anlasilabilir (Sekil 2.4). AC grafisi ile tereddiitte kalinan olgularda ayrintili



goriintiileme icin oral veya rektal yoldan baryum verilebilir veya BT den yararlanilabilinir.
KDH diisiiniilen bebeklerde radyoopak maddenin agiz yolu ile verilmesi bagirsaklarda
genisleme ile beraber mediastinal shiftinin artmasini sagladigindan dolay: rektal yoldan

verilmesi daha dogrudur (Sekil 2.5).

Sekil 2.3. Sol tarafli konjenital posterolateral diyafram hernisinde; n-arka akciger grafisi

(Sol hemitoraksta herniye olan bagirsaklar ve mediastinal olusumlarin yer degistirdigi goriilmektedir.)
(http://www.emedicine.medscape.com. Erigim tarihi:12.12.10)

Sekil 2.4. Sol tarafli konjenital posterolateral diyafram hernisinde; nazogastrik sonda

takilarak c¢ekilen on-arka akciger grafisi

(Nazogastrik sondanin ucunun mide ile birlikte sol hemitoraksta oldugu gériinmektedir.)
(http://lwww.emedicine.medscape.com. Erisim tarihi:12.12.10)


http://emedicine.medscape.com/article/407519-overview
http://emedicine.medscape.com/article/407519-overview

L

Sekil 2.5. Sag tarafli konjenital posterolateral diyafram hernisinde; rektal yoldan baryum

verilerek ¢ekilen On-arka akciger grafisi

(Rektal yolla verilen radyoopak maddenin sag hemitoraksta herniye olan kolonun igini doldurdugu
goriinmektedir.)
(http://www.ispub.com. Erisim tarihi:12.12.10)

KDH diyafram eventrasyonu, plorezi, Kistik adenoid malformasyon, Kkistik teratom,
pulmoner sekestrasyon, bronkojenik kist, norojenik tiimorlerle karisabilir. Sag tarafli
KDH’lilerde, bu tanilara ek olarak KC herniasyonu lobar konsolidasyon ile de karisabilir
(Sekil 2.6).

Ancak bu hastaliklarda karin i¢i gaz dagiliminin normal oldugu goriiliir. Sag tarafl
KDH’lilerde gogiis boslugundaki goriiniimiin KC’ye ait olup olmadigmin tanimlanmasi

amaciyla MR veya radyontiklid ¢alismadan yararlanilabilinir.

Sekil 2.6. Sag tarafli konjenital posterolateral diyafram hernisinde; 6n-arka akciger grafisi

(Bagirsaklar ile karacigerin sag hemitoraksa herniye oldugu goriilmektedir. Bu goriinim yanlislikla lobar
konsolidasyon olarak yorumlanabilir.)
(http://lwww.emedicine.medscape.com. Erisim tarihi:12.12.10)
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KDH’lilerde kusma beklenen bir semptom degildir. Kusmanin olmasi malrotasyon ve

gbgiis bosluguna gegmis organlarin strangiilasyonunu diisiindiirmelidir.
2.7. Dogum Sonrasi1 Bakim

2.7.1. Yasamn Ilk Saatlerinde Yogun Bakim

Dogum o6ncesi KDH tanisinin konmasi, dogumun yenidogan bakimi {izerine uzmanlagmis
kisilerin oldugu bir merkezde gergeklestirilmesini gerektirmektedir. KDH’li bebeklerin
dogar dogmaz kardiyorespiratuar distres belirtileri gostermeleri nedeniyle, planli dogum

indiiksiyonu ya da sezaryen uygulanmasi dogrudur.

KDH’lilerde acil entiibasyon hemen her zaman gereklidir. AC’nin ekspansiyonuna
yardimer olmak ve karin organlarinin dekompresyonunu saglamak igin siirekli ya da
aralikli vakuma baglanmis nazogastrik tip gereklidir. Lavman gerekli durumlarda
yapilabilir. Maske ile ventilasyondan mide ve karinda sislige neden olacagi igin
kaginilmalidir. Mekanik ventilasyon kullanilmali, pik basinglar 25 cm H,O altinda, FiO, 1
(% 100 Oj) civarinda tutumalidir (4). Kan basinglar1 gestasyonel yasa gore normal
sinirlarda tutulmaya calisilmali, agir sag-sol sant varlifinda daha yliksek basinglar
(ortalama 50 mm Hg istli) hedeflenmelidir. Hipotansiyon ya da perfiizyon azligi
durumlarinda, kardiyak fonksiyonlar g6z oniinde bulundurularak, 10-20 mg/kg izotonik

s1v1 replasmani yapilmalidir. Inotropik ajanlar da kullanilabilir (4).

KDH’li yenidoganlar sakinlestirilmelidir, Sakinlestirilme durumunun derinligini
degerlendirmek icin COMFORT gibi skorlama sistemlerinden faydalanilabilir (26).
COMFORT skorlama sisteminde; hasta uyanikligi, solunum, kan basinci, kas tonusu,

ajitasyonu, hareketlilik, kalp hiz1 ve yiiz gerilimi degerlendirilir (26).

2.7.2. Ventilasyon Destegi

Pulmoner gelisim bozuklugu ve gogiis asimetrisi nedeniyle ventilasyon zorlu olmaktadir.
Uzamis mekanik ventilasyon ve AC toksisitesi pulmoner hasara, anormal alveoler ve

damarsal yapilanmaya neden olur (4).
Yenidoganlarda en sik olusan kronik AC hastaligi bronkopulmoner displazidir (BPD) (27).

Pek ¢ok aragtirmaci mekanik ventilasyona bagli AC hasarini azaltmak igin ventilasyon
stratejileri gelistirmeye calismistir. Wung ve arkadaslarinin One siirdiigii daha nazik

ventilasyon stratejileri KDH’li yenidoganlarda mekanik ventilasyonun kosetasini olmustur.
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Bu ventilasyon stratejisi; diisiik inspirasyon tepe basinci (peak inspiratory pressure) PiP,
>% 80 O, saturasyonu ve CO; diizeyinin yiiksek tutulmasi esaslarina dayanmaktadir. Bu
ventilasyon stratejisine permisif hiperkapni de denmektedir (28, 29). Ozellikle ECMO
olmayan merkezlerde yiiksek PIP  gibi agresif ventilasyon  stratejilerinden
kaginilamamaktadir. HFO, yiliksek hiz ve diisik tidal voliim saglayarak mekanik
ventilasyona bagli AC hasari riskini, barotravmayi ve inflamatuar etkenlerin etkisini

azaltmaktadir (30). HFO genellikle inat¢1 hiperkapni varliginda endikedir.

KDH’li yenidoganlarda surfaktan eksikligi bulunmamakta, surfaktan inaktivasyonu
AC’lerin gelisememesi, mekanik ventilasyon ya da oksijen toksisitesine bagli olarak
goriilebilmektedir (31). Genis bir geriyedoniik ¢alisma KDH’li yenidoganlarin surfaktan
tedavisinden fayda gormedigini gostermistir (32). Ayrica surfaktan tedavisinin ciddi

hipotansiyon gibi yan etkileri bulunmaktadir. Bu yiizden 6nerilmemektedir (4).

2.7.3. Pulmoner Hipertansiyon Tedavisi

Dogumdan birkag saat sonra, goéreceli bir stabilizasyon doneminin ardindan agir PHT
ortaya ¢cikmaktadir. Genellikle PHT geri doniigiimliidiir ancak tedavinin basarisiz oldugu
durumlarda kronik hale gelerek sag kalp yetmezligine ve 6liime neden olabilir. Dogumdan
sonra olusan damarsal degisiklikler hipoksi, hiicresel hasar ve inflamatuar etkenlere

baglidir. Bu durum pulmoner damarsal hastalik olarak adlandirilmaktadir.

Endotel kaynakli inhale NO siklik guanozin monofosfat (cyclic guanosine monophosphate)
(cGMP) yolagini etkileyip hiicre i¢i kalsiyum diizeylerini azaltarak vazodilatasyona neden
olmaktadir. Arter basincinda azalmaya neden olmadan, pulmoner damar direncini ve sag
ventrikiil afterload’unu diisiirmektedir (33, 34). Oksijenizasyonu artirmakta ve ECMO
ihtiyacin1 azaltmaktadir. Ancak NO persistan PHT’li ve KDH’li infantlarda oliimi
azaltmamaktadir. NO tedavisi kesildiginde tekrar PHT olusabilmektedir. NO tedavisi
PHT’li yenidoganlarin tedavisinde altin standart olmasina ragmen, KDH’li yenidoganlarin

% 30’u tedaviye yanit vermemektedir. NO’nun tedavideki yeri halen tartismalidir.

Prostaglandin E1 (PGE1) duktus agikligini saglamak i¢in kullanilan birincil ilagtir ancak

bu ilacin da kullanimina iliskin yeterli ¢alisma bulunmamaktadir (4).

CGMP vyolagimi etkileyen bir fosfodiesteraz tip 5 (PDES5) inhibitorii olan sildenafil,
pulmoner arter basincint NO’dan daha etkili diigiirebilmektedir. Her iki ilag pulmoner

rezistans tizerinde esit etkiye sahiptir (35). Sildenafil inhale NO’nun etkinligini artirarak
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ilacin kesilme doneminde tekrar olusan PHT yi engelleyebilmektedir. PHT si olan KDH’li
yenidoganlarda kardiyovaskiiler fonksiyon ve oksSijenizasyonu artirabilmektedir (36, 37).

Fosfodiesteraz tip 3 (PDE3) inhibitérii olan milrinonun hayvan deneylerinde pulmoner
arter basincini ve pulmoner damar direncini azalttig1 gdsterilmistir. inhale NO’ya yanitsiz
agir persistan PHT olan yenidoganlarda oksijenizasyonu arttirmaktadir. KDH’li infantlarda

heniiz gecerli kullanimi1 yoktur (38).

Prostaglandin 12 (prostacyclin) (PGI2) hiicre ig¢i kalsiyum diizeylerini diistirerek
vazodilatasyona yol acan bir ajandir. Pulmoner hipertansiyonu olan yenidoganlarda

basarili olan vakalar bildirilmistir (39).

De Luca ve arkadaslari, epoprostenol ve iloprostun KDH’li infantlarda basariyla
kullanimin1 bildirmistir (36, 39).

Potent bir vazokonstriktor olan endotelin (ET) inhibitorii olan bosentanin (selektif olmayan
ET reseptor antagonisti) PHT’li yenidoganlarda egzersiz kapasitesi ve hemodinamiyi
olumlu yonde etkiledigi gosterilmistir. Bir vaka sunumunda biiyiik arterlerin
transpozisyonu’na (TGA) bagli PHT’li olan iki yenidoganda basariyla kullanimi
bildirilmistir (40). Onemli bir yan etkisi KC toksisitesidir.

Spesifik endotelin A (ET A) reseptdr antagonistleri sitaksentan ve ambrisentan,
bosentandan daha etkili ve daha az yan etkiye sahip olabilir (41). Bu konuda da heniiz

yeterli kontrollii galismalar mevcut degildir.

Imatinibin (Platelet derived growth factor inhibitérii) sag ventrikiil hipertrofisi {izerinde
doz bagimli pozitif bir etkisinin oldugu ve PHT’li hastalarda damarsal yeniden

yapilanmay1 (remodelling) sagladigi gosterilmistir (42).

Bir vaka sunumunda bir tirozin kinaz inhibitoriiniin KDH’li bir yenidoganda pulmoner

arter basincini azalttig1 ve klinige olumlu yonde etkisinin oldugu gosterilmistir (43).

Ras homolog A (RhoA) ve Rho-kinaz (ROCK) yolaklari pulmoner damar tonusunun
saglanmasinda onemlidir. ROCK inhibitérii olan fasudilin hayvan modellerinde PHT, sag
ventrikiil hipertrofisi ve endotel disfonksiyonu iizerinde olumlu etkilerinin oldugunu
gosterilmistir (44). Baska bir ¢alismada NO’ya yanitsiz siganlarda vazodilatator etkileri
olmustur (45).
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2.8. Cerrahi Tedavi

KDH onarmminda, en uygun cerrahi zaman icin heniliz kesin veriler mevcut degildir.
PHT’nin ve trikiispid yetmezliginin diizelmesi gecikmis cerrahi onarim igin uygun zaman
olarak gosterilmektedir. Bununla birlikte en uygun cerrahi zamani, hastanin bulgularinin

siddeti ve destek tedavisine verdigi yanitla yakin iliskilidir (10).

Cerrahi onarimda siklikla subkostal kesi tercih edilirken, torakotomi de yapilabilmektedir.
Anormal yap1 ve yerlesimdeki KC ya da dalak nedeniyle rediiksiyonun gii¢ oldugu
durumlarda kombine yaklasim denenebilir. Laparotomide rediiksiyon yapilarak, organlar
karmn digina alinir, diyaframdaki defekt ortaya ¢ikarilir. Olgularin % 20’sinde herni kesesi
mevcut olup eksize edilmelidir (10). Siklikla birincil onarim miimkiindiir ve emilmeyen
dikis materyalleri tercih edilir. Defekt onarilamayacak kadar biiyiikse, komsu yapilardan

yararlanilabilir. Bunlar prerenal fasia, kostalar, gogiis ya da karin duvar kas flepleridir.

Son yillarda prostetik malzeme ile onarim giderek artmistir. Siklikla PTFE
(politetrafloroetilen) kullanilir (1). Onarim sonrasi ayni tarafa gogiis tiipii takilmasi, asirt

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

Cho ve arkadaslaglari 29 olguluk torakoskopik onarim yaptiklari bir seride
komplikasyonlarin agik ve torakoskopik yaklasimlarinda benzer oldugunu bildirmistir.
Ancak torakoskopik tamir sonrasi niiks oranlar istatistiksel olarak anlamli olmasa da agik

tamire gore daha yiiksek bulunmustur (13).

2.9. Uzun Donem Morbidite ve Takip

Yasayan KDH olgularinda solunum problemleri yaninda gastrodzofageal reflii hastaligi
(GOR), biiyiime geriligi, ndrokognitif gelisme ve davranis bozukluklari, isitme kaybi, kas

ve iskelet sistemi anormallikleri gozlenmektedir (46).

KDH’li yasayan infantlarda kronik AC hastaligi, bronkospazm, PHT, aspirasyon, pndmoni,
pulmoner hipoplazi gibi nedenlerle ileri tedavi gerekebilmektedir (46). Palivuzimab asisi

kronik AC hastaligi olan infantlara 6nerilmektedir (47).

KDH’li olup yasayan infantlarin bazilarinda PHT aylar, yillar boyu devam etmektedir (48).
Dogumdan birka¢ hafta sonrasina kadar devam eden PHT erken 6liim igin risk faktoriidiir
(49).
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GOR ve motilite bozukluklar1 hastalarm % 45- % 90’inda goriilmektedir. GOR;
gastroozofageal bileskenin anormal hiatal anatomisi, His agisindaki anormallik, midenin
herniye olmas1 gibi sebeplerden dolayr meydana gelmektedir. GOR ve oral alim azhig
biiyiime geriligine katkida bulunmaktadir. Antireflii cerrahiSinin uzun dénemdeki basarisi

heniiz kanitlanmamuistir (46).

Norolojik bozukluk agisindan ECMO ihtiyaci olan ¢ocuklar yiiksek risk altindadir (50).
KDH’li hastalarin yarisinda ge¢ donemde isitme kaybi gelismektedir (51). KDH
onarimindan sonra % 8 ile % 50 arasinda herni niiksii goriilmektedir. Bu durumun en
onemli prediktorii yama gerektirecek biiyiikliikkte defekt bulunmasidir. Pektus deformitesi,

asimetrik gogiis deformiteleri, skolyoz tanimlanmistir (46).
2.10. Ventilasyon-Perfiizyon Sintigrafisi

2.10.1. Ventilasyon-Perfiizyon Sintigrafisi Endikasyonlar1 ve Kontrendikasyonlari

Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi, 1960’11 yillardan beri AC’lerin bolgesel kanlanma ve
havalanmasini degerlendiren giivenilir bir yontemdir (52). Alt1 ¢izilmesi gereken nokta AC
sintigrafisinin geleneksel direkt grafi yontemi ile fark edilmemis anomaliler de fonksiyonel

bilgiyi sagladigidir (53).

AC sintigrafisi ¢ocuklarda bir takim AC hastaliklarinda kullanilir (54-60). Bu hastaliklar
asagida belirtilmistir (53).

Genel Endikasyonlar:
1. AC’nin ve pulmoner damarlarin primer anormallikleri

2. Kalbin ve biiyiikk damarlarin konjenital anomalileri, ameliyat Oncesi ve sonrasi

degerlendirme
3. Enfeksiyon ve enfeksiyon sonrasi AC hasar1
4. Brongektazide bolgesel AC fonksiyonunu degerlendirme
5. Ameliyat sonras1 bolgesel AC fonksiyonunun degerlendirilmesi
6. Kistik fibrozis
7. Yabanci cisim aspirasyonu

8. Sag-sol sant dl¢limleri ve tespiti
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Nadir ya da heniiz deneysel endikasyonlar:

1. Pulmoner embolizm siiphesi

2. Mukosilier fonksiyon anomalisinden siiphelenmek

3. Pulmoner toksisiteyi degerlendirme

4. Nebulazatuar ilaglarin uygulanmasindan 6nce aerosol depozitlerini degerlendirme

8ImKr, ¥™Tc- DTPA, #™Tc- TECHNEGAS kullanimma ait bildirilmis yan etki yoktur.
Yalnizea ®™Tc-human albumin aerosolleri i¢in human albumin hipersensitivitesi olanlar

icin kontrendikasyon bildirilmistir(53).

2.10.2. Ventilasyon-Perfiizyon Sintigrafisinin Radyasyon Yiikii

Avrupa Niikleer Tip Dernegi Pediatri Komitesi (Pediatric Committee of the European
Association of Nuclear Medicine) (EANM) tarafindan verilmis olan ornek calismada

saptanan radyasyon yiikii degerlendirme ¢alismasi sonuglar1 asagidaki gibidir (Tablo 2.1)
(53).

Tablo 2.1. Bes yasindaki ¢ocuklarda hesaplanan radyofarmasétik maddelerin radyasyon

yiikii
5 yasindaki cocuklardan hesaplanan veriler
Radyofarmasétikler EDE , mSv/IMBq Hedef Organ, mGy/MBq
%¥MTc-MAA ( Makroagregatli albumin) 0,034 AC, 0,2
%¥MTc- DTPA aerosol 0,02 Mesane, 0,08
%¥™Tc- TECHNEGAS 0,047 AC, 0,33
SimKr Hesaplanamayan, az

EDE: Etkili doz esdegeri

2.10.3. Ventilasyon-Perfiizyon Sintigrafisinde Prosediir

Hastanin klinik oykiisii (yakin zamanda gegirilmis solunum yolu enfeksiyonu, konjenital
kalp hastalig1 varligi, ameliyat varligi, hava yolu durumu) niikleer tip doktoru tarafindan
onceden bilinmelidir. Aileye islemle ilgili bilgi verilmelidir. Yakin zamanda ¢ekilmis AC
grafisi varsa sintigrafinin yorumlanmasinda faydali olabilir. Hastanin kiiciik partikiillere

bagli alerji Oykiisii ve human albumin serumuna karsi reaksiyon dykiisii sorgulanmalidir.
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Son 3 haftadir bronkodilatatér veya steroid tedavisi, mukus sekresyonlarint mukolitikle
uzaklastirma tedavisi ve AC fizyoterapi almasi bolgesel AC hasarinda sintigrafide diizelme

yaptigindan dolayi, bu bilgiler de niikleer tip doktoru tarafindan bilinmelidir (6, 53, 54-60).

Cogu hastada sakinlestirmeye gerek duyulmaz. Perflizyon ¢alismasi i¢in 6nce vendz kaniil
yerlestirilir. Isaretli radyoaktif madde goriintii alinmadan hemen &nce verilmelidir.

Ventilasyon ¢alismasinda ise gocukta agizlik, neonatalde yiiz maskesi kullanilir (53).

Perflizyonda PmTe-MAA ( Makroagregatli albumin) kullanilir. MAA mikrosferleri olmasi,
kisa yarilanma Omrii ve bu nedenle radyasyon yiikiinii azaltmasi nedeniyle tercih
edilmelidir. Ventilasyonda ise *™Tc-DTPA (Diethylenetriamine Penta-acetic acid) aerosol
veya P™Tc-Technegas (Karbon partikiilleriyle isaretli), ya da ®™Kr (soluma havasi
eklenmis gaz) kullanilabilir. DTPA ¢ocukta hizli renal klirensi ve diisiik radyasyon yiikii
nedeniyle tercih edilmelidir (53).

Pozisyon olarak c¢ocuklar supin pozisyonu koruduklart igin ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisinde supin pozisyon tercih edilir. Ayrica supin pozisyonda AC segmentlerine

radyoaktif madde dagilimi da esit olur.

Goriintiiler; anterior, posterior, sag ve sol anterior posterior oblik seklinde alinmalidir.
Kiiglik ¢ocuklarda karsi taraf AC’ye potansiyel yansimalar anlamli oldugu igin lateral

grafiler de alinmalidir (53).

Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi ¢aligmalarinda yar1 nicel sayisal veriler elde edilir (52,
53). Her AC igin anterior ve posteriorda geometrik ortalamalar toplanarak sag/sol deger
orani (degerler bir AC i¢in totalin yiizdesi seklinde) elde edilir. Bu oran tek tarafli AC
hastaliklarinda (Pulmoner arter malformasyonu, hiperlusent AC, cerrahi santlar, konjenital
kalp hastaligi, hipoplastik AC) kullaniglidir. Normal oran 1’e yakindir. Sol AC igin biraz
diistiktiir, totalin % 42- % 45’idir (54-60).

Perfiizyonun bozuldugu ancak ventilasyon fonksiyonunun korundugu goriiniim uyumsuz
defekt (mismatch defect) olarak kabul edilir, primer damarsal anomaliler (pulmoner
embolizm ya da pulmoner arter anomalisi) lehine degerlendirilir (52). Hem perfiizyonun
hem de ventilasyonun bozuldugu durumlar ise uyumlu defekt (match defect) olarak kabul
edilir ve siklikla parankimal AC hastalig1 olan kisilerde izlenir (52). Yabanci cisim veya
Kistik fibrozis gibi primer AC hastaliklarinda etkin bdlgesel hipoksik vazokonstriiksiyon

mekanizmasi nedeniyle ventilasyon ve perflizyon arasinda tam bir uyum bulunur (53).
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2.10.4. Ventilasyon-Perfiizyon Sintigrafisinin Duyarhihigim Etkileyen Faktorler

Teknesyumlu pargaciklar ¢ocuk tarafindan yutulabilir, midede birikebilir, bu niikleer tip

doktoru tarafindan iyi yorumlanmalidir (53).

Obstriiktif hava yolu hastalig1 ya da aerosol verilirken diizenli solumama, verilen maddenin
homojen olarak ana bronslarda ¢okelip kalmasina neden olabilir, periferin havalanmasi

zorlasabilir (53).

Yenidoganlarda ve kiigiik bebeklerde havanin alveol i¢i ve dis1t hizli hareketi Bimy
ventilasyonun fonksiyonel degerini sinirlar. Eger ventilasyonda bolgesel azalmadan
siiphelenilirse ve ®™Kr goriintiileri normalse, sonra ™ Tc -isaretli aerosollarla islemin

tekrarlanmasi yardimci olabilir (53).

Radyoaktif madde intravenoz (i.v.) verilirken g6giis duvarina kompresyon olursa, bolgesel

perfiizyonu azaltabilir (53).

AC perfiizyon sintigrafisi yapilmadan oOnce gecici nedenlerden (mukus tikaci veya
bronsiyal konstriiksiyon) dolayr olusan bolgesel hipoksik  vazokonstriksiyon
(hipoventilasyonun neden oldugu bdlgesel hipoperfiizyon) farmakolojik olarak tedavi
edilmelidir (53).

EANM tarafindan yapilan, Cocuklar i¢in AC Sintigrafisi Kilavuzu’na (Guidelines for Lung
Scintigraphy in Children) gore; ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi diger AC fonksiyon
testlerine gore uyumsuz c¢ocuklarda ve infantlarda kolayca yapilabilir ve solunum
fonksiyonlar: ventilasyon-perfiizyon sintigrafisiyle degerlendirilebilinir (53). KDH’li
hastalarda erken ve ge¢ donem takiplerinde pulmoner hipoplaziyi ve dogum sonrasi AC
gelisimini degerlendirmede ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi kullanilmistir (9, 49, 56, 61,
62). Ancak heniiz ventilasyon-perfiizyon sintigrafisiyle onu etkileyen etkenler arasindaki

iliski netlik kazanmamustir.
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3. GEREC ve YONTEM

Ocak 2000-Nisan 2010 tarihleri arasinda Baskent Universitesi Ankara Hastanesi ve Adana
Uygulama ve Arastirma Merkezi ¢ocuk cerrahisi kliniginde KDH tanisiyla ameliyat edilen
hastalarin dosyalar1 geriyedoniik olarak incelendi. Hastalarin demografik bilgileri, olasi
prognostik faktorler, ameliyat sonuglar1 ve ventilasyon-perfliizyon sintigrafisi sonuglari
topland: (cinsiyet, gestasyon durumu, dogum sekli, dogum agirligi, 5. dakikadaki apgar
skoru, dogum oncesi tan1 varligi, gec tan1 varligi, genetik hastalik varligi, kardiyak anomali
varhigi, PHT varligi, ek anomali varligi, anne yasi, annenin gebelik sayisi, anne-baba
akrabalik durumu, herninin lokalizasyonu, defektin biiyiikliigii, herniye olan organlar,
herni kesesi varligi, ameliyat oldugundaki agirligi, yasi, ek ameliyat varligi, yama kullanim
durumu, ameliyat sirasinda ya da sonrasinda gogiis tiipii takilma durumu, yattigi giin
sayisi, mekanik ventilasyonda oldugu siire, ikinci ameliyat varligi, yattigi andaki ilk
alinan—ameliyat Oncesi-ameliyat sonras1 kangazi degerleri, poliklinik kontrollerine gelme

durumu, dlenler ve yasayanlar).

Hastalarin gestasyon durumunun siniflandirilmasinda 38-42 haftalik yenidoganlar term, 42
haftanin tizerindeki yenidoganlar postterm ve 38 haftanin altindaki yenidoganlar preterm
kabul edildi. Dogum o6ncesi tani alan hastalar; dogum 6ncesi US ile tan1 alirken, dogum
sonrast tani alan hastalarda tani igin fizik muayene, AC grafisi, daha seyrek olarak
radyoopakli kolon grafisi ve MR kullanilmistir. Geg tani alan hastalar kapsamina ilk 5
giinden sonra tani alan hastalar dahil edilmistir. Ameliyat sirasindaki degerlendirmede
herni ¢ap1 4 cm ve {izerinde olan defektler biiyiik defekt, 4 cm’nin altinda olan defektler ise
kiiciik defekt olarak degerlendirilmistir. Herni lokalizasyonu, herniye olan organlar, herni
kesesi varligl, yama kullanim1 ve gogiis tilipii takilma durumu ameliyat notlar1 esas alinarak
belirlenmistir. Hastalarimizin 24 tanesi genetik uzmanina konsulte edilmistir, diger
hastalar genetik uzmani tarafindan degerlendirilemeden 6nce 6lmiis veya takip edilen diger
merkezimizde genetik uzmani olmadigindan degerlendirilememistir. Hastalarimizin
timiine kardiyak anomali ve PHT agisindan ekokardiyografi (EKO) yapilmigtir. Ek
anomali a¢isindan hastalara karin US yapilmistir. Beyinle ilgili patoloji siiphesi olan
hastalara beyin US yapilmistir. Ulkemizde yenidogan hastalara rutin fenilketoniiri ve
hipotroidi taramasi yapilmaktadir. Konjenital hipotiroidi tanist alan hastalar bu tarama
sonuglarindan elde edilmistir. Fizik muayene ve ameliyat bulgulari sonucu tespit edilen
anomaliler de ek anomali kapsamima alinmistir. Ek anomaliler kapsamina kromozom

bozukluklar1 dahil edilmemistir. EK cerrahi patoloji saptanan hastalara es zamanli olarak
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cerrahi uygulanmigtir. Hastalarin standartize edilmesi acisindan, ilk yattiginda alinan kan
gazlari, ameliyat Ooncesi en son kan gazlar1 ve ameliyat sonrasi ilk kan gazlar1 postduktal
alman vendz kan gazlaridir. Ilk yattiginda alinan kan gazlari, ameliyat dncesi en son kan
gazlar1 ve ameliyat sonrasi ilk kan gazlarinda pH, PaCO,, PaO, ve HCO3 parametreleri
degerlendirmeye alinmistir. Bazi hastalarda arter kan gazi bakilmadigindan dolayr arter
kan gazlar degerlendirilememistir. Hastalara ilk 24 saat iginde cerrahi uygulanmissa erken
cerrahi, daha ge¢ uygulanmigsa ertelenmis cerrahi olarak kabul edilmistir. Hastalarin
ameliyat sonrasi ilk 5 giin i¢inde Olenleri erken oliim kapsamina alinmistir. Hastalara
yapilan ikinci ameliyatlar dogum sonrasi 1 ay igerisinde yapilmigsa erken, daha geg
donemde yapilmigsa ge¢ donem ameliyat olarak kabul edilmistir. Hastalarin tedavi
stratejileri degerlendirildiginde, son 5 yilda yenidogan yogun bakim {initemizde
konvansiyonel ventilasyonun basarisiz kaldigi inatgi hiperkapnili olgularda HFO’nun
uygulanmis oldugu goézlemlenmistir. Hastalarin hi¢birinde ECMO kullanilmamustir.
Hastalarin poliklinik kontroliine gelmelerinin pozitif kabul edilmesi i¢in en az bir kez

poliklinik kontroliine gelmis olma sart1 aranmustir.

Geriyedoniik ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi incelememizde, hastalara ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisinin standart olarak supin pozisyonunda yapildigi, perfiizyon
sintigrafisi i¢in *"Tc-MAA i.v. enjeksiyonu, ventilasyon sintigrafisi i¢in *°"Tc-DTPA
inhalasyonu kullanildigi ve goriintiilerin anterior, posterior, sag ve sol anterior posterior

oblik ve lateral seklinde alindigi tespit edilmistir.

Calismamiza; olasi prognostik faktorlerinin degerlendirilmesinde 55 hasta dahil edilirken,
olast prognostik faktorlerin AC gelisimine etkilerinin degerlendirilmesinde ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisi yapilan 19 hasta dahil edilmistir. Bu 19 hastanin tiimiine dogum

sonrasi 3 aylik- 6 aylik donem araliginda ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi yapilmistir.

Veri analizinde SPSS 17.0 istatistiksel paket programi kullanildi. Olas1 prognostik
faktorlerle 6liim arasindaki iligkinin degerlendirilmesinde ve ameliyat sonrasi ayni taraf ve
kars1 tarat AC gelisimi ile prognostik faktorler arasindaki iliskinin degerlendirilmesinde

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

Calismamiza; olas1 prognostik faktorlerinin degerlendirilmesinde 55 hasta dahil edilirken,
olas1 prognostik faktorlerin AC gelisimine etkilerinin degerlendirilmesinde ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisi yapilan 19 hasta dahil edilmistir. Hastalarin 31’1 (% 56,4) erkek,
24’1 (% 43,6) kadindir. Hastalarin gestasyonel haftalar1 incelendiginde, hastalarin 43’{iniin
(% 78,2) term, 10’unun (% 18,2) preterm, 2’sinin (% 3,6) postterm oldugu tespit edilmistir.
Incelenen hastalarin 31°i (% 56,4) sezaryenle (C/S), 24’ (% 43,6) normal spontan vajinal
yol (NSVY) ile dogmustur. Hastalarin dogum agirliklar1 ortalamasi 2966,6 + 533,7 g’dr.
Apgar skoru 5. dakikada 5’in altinda olan 31 (% 56,4) hasta mevcuttur. Apgar skoru 5.
dakikada 5’in altinda olan hastalar ayn1 zamanda ilk 6 saat i¢inde entiibe edilmek zorunda

kalinan hastalardir (Tablo 4.1).

Hastalarin 50 (% 90,9)’sinde ek anomali varken, bu hastalarin 41’inde (% 82) kardiyak
anomali mevcuttur. En sik patent duktus arteriozus (PDA), patent foramen ovale (PFO),
Mitral yetmezlik (My) (minimal) ve Trikiispit yetmezligi (Ty) (minimal) kardiyak
anomalileri saptanmistir.  Pulmoner hipertansiyon 25 (% 45,5) hastada saptanmuistir.
Hastalarin 24°tinde (% 43,6) genetik anomali saptanmazken, 1 (% 1,8) hastada Jarcko
Levin Sendromu saptanmis, diger hastalar genetik uzmani tarafindan degerlendirilemeden
Oonce Olmiis veya takip edilen diger merkezimizde genetik uzmani olmadigindan

degerlendirilmesi yapilamamustir (Tablo 4.1).
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Tablo 4.1. Hastalarin demografik 6zellikleri

Say1 %

Cinsiyet

Kadin 24 43,6

Erkek 31 56,4
Gestasyon durumu

Term 43 78,2

Preterm 10 18,2

Postterm 2 3,6
Dogum sekli

NSVY 24 43,6

C/s 31 56,4
Dogum agirhg:

3000 g ve alt1 27 49,1

3000 g tizeri 28 50,9
Apgar (5. dakikada)

5’in alt1 24 43,6

5 ve usti 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

izole 24 43,6

Jarcko Levin Sendromu 1 18

Inceleme yapilamayan/élen 30 54,5

*Kardiyak anomaliler ek anomaliler i¢inden segilerek hesaplanmustir.
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Hastalarin anne yasi ortalamasi 28,6 + 5,2 iken, gebelik sayisi 4 ve lizeri olan 7 (% 12,7)
anne bulunmaktaydi. Hastalarin 9’unda (% 16,4) anne-baba arasinda akrabalik mevcuttu.
Hastalarin 14’tinii (% 25,5) dogum 6ncesi donemde tani almis hastalar olustururken, 6’sin1

(% 10,9) gec tan1 almis hastalar olusturmaktadir (Tablo 4.2).

Tablo 4.2. Hastalarin soyge¢mis 6zellikleri ve tan1 alma zamani degerlendirmesi

Say1 %

Anne yas1

20 yas ve alt1 3 55

21-30 yas 32 58,2

30 yas tizeri 20 36,3
Gebelik sayisi

1 17 30,9

2-3 31 56,4

4 ve lsti 7 12,7
Akrabahk

Var 9 16,4

Yok 46 83,6
Dogum 6ncesi tam

Var 14 25,5

Yok 41 74,5
Gec¢ tam

Var 6 10,9

Yok 49 89,1
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Sol KDH 47 (% 85,5) hastada saptanirken, sag KDH 8 (% 14,5) hastada saptanmustir.
Hastalarin herniye olan organlar1 incelendiginde; % 53 hastada ince bagirsak, % 52 hastada
kalin bagirsak, % 34 hastada mide, % 22 hastada dalak, % 14 hastada KC herniye
olmustur. Hastalarin herni ¢ap1 incelendiginde; defekt ¢ap1 biiyiik (4 cm ve tizeri) olanlar
hastalarin % 56,4’tinti olusturmaktadir. Hastalarin 11’inde (% 20) herni kesesi
bulunmaktayd: (Tablo 4.3).

Tablo 4.3. Diyafram hernisinin 6zellikleri

Say1 %

Herni lokalizasyonu

Sag 8 14,5

Sol 47 85,5
Herniye organlar

Ince bagirsak 53 96

Kalin bagirsak 52 94,5

Dalak 34 61,8

Mide 22 40

Karaciger 14 25,4
Herni ¢ap1

Biiyiik (4 cm ve iizeri) 31 56,4

Kiigiik(4 cm altr) 24 43,6
Herni kesesi

Var 11 20

Yok 44 80

Hastalarin ameliyat oldugundaki agirliklari incelendiginde 3000 g ve alt1 29 (% 59,2) hasta
bulunmaktadir. Hastalar siklikla 2 giinliikken (21 hasta, % 42,9) ameliyat edilmistir.
Ameliyatta 44 (% 80) hastaya gogiis tiipli takilmistir. Hastalarin sadece 5’inde (% 9,1)
yama kullanilmistir. Hastalarin 17’sine (% 30,9) es zamanli baska ameliyatlar da

yapilmustir (Tablo 4.4).
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Tablo 4.4. Konjenital posterolateral diyafram hernili hastalarin hospitalizasyon ve
ameliyat bilgileri

Say1 %

Ameliyat oldugundaki agirhgr*

3000 g ve alt1 29 59,2

3000 g tizeri 20 40,8
Ameliyat oldugundaki yas1*

1 glinliik 9 18,4

2 gilinliik 21 429

3 gilinliik 8 16,3

4 giinliik 4 8,2

5 giinliik ve tizeri 7 14,2
Ameliyatta gogiis tiipii takilma durumu

Var 44 80

Yok 11 20
Yama kullanilma durumu

Kullanild: 5 9,1

Kullanilmadi 50 90,9
Ek ameliyat

Var 17 30,9

Yok 38 69,1

*Geg tanili 6 hasta analiz dig1 birakilmugtir.

Yenidogan doneminde tanisi olan ve yasayan hastalarin yattigi giin ortalamasi 23,2 + 17,1
giindiir. Geg tan1 alan hastalarin yattig1 giin ortalamas1 9,5 + 1,9 giindiir. Olen hastalarn
yattig1 giin ortancasi 2 gilindiir (1-23 giin). Yenidogan doneminde tanisi olan ve yasayan
hastalarin mekanik ventilatorde kaldig1 siire ortancasi 6 giindiir (0-35giin). Geg tani alan
hastalarin hicbirinde mekanik ventilasyona ihtiya¢ duyulmamistir. Olen hastalarin mekanik

ventilatorde kaldigi siire ortancasi 2 giindiir (1-23 giin) (Tablo 4.5).

Tablo 4.5. Hastalarin yattig1 giin ve mekanik ventilasyon siirelerinin degerlendirilmesi

Yattig siire Mekanik ventilasyon siiresi
Ort+ SD Ortanca Min-maks Ort+ SD Ortanca Min-maks

Yenidogan doneminde

232+17,1 19 6-93 7,6 +7,7 6 0-35
tanisi olan* ve yasayanlar
Geg tani alanlar 95+£1,9 9 7-13 0 0 0
Olenler 7,4+8,6 2 1-23 45+6,4 2 1-23

*Dogum oncesi tanili ve yenidogan doneminde tan1 alan hastalari kapsamaktadir.
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(ortalama: ort, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum)

Ameliyat sonras1 donemde pnomotoraks devam etmesi ve desatiire olmasi nedeniyle 6 (%
10,9) hastaya daha gogiis tlipii takilmistir. Hastalardan 36 tanesi ikinci bir ameliyata ihtiyag
duymamistir. Tkinci ameliyata ihtiya¢ duyan hastalarin 2’si (% 25) erken dénemde (dogum
sonrasi 1 ay i¢inde) ameliyat edilirken, 6’s1 (% 75) ge¢ donemde (dogumdan sonraki 1
aydan daha ge¢ donemde) ameliyat edilmistir. Hastalardan 10°u (% 36,4) takipten
¢ikmistir. KDH’li hastalarimizda toplam 6liim oranimiz % 20’dir. Ameliyat sonrasi erken
donemde (ameliyat sonras1 5 giin iginde) 8 (% 73) hasta, ge¢ donemde 3 (% 27) hasta
Olmiistiir (Tablo 4.6). Ameliyat sonrasi ge¢ donemde Olen bir hasta kardiyak anomali

nedeniyle ameliyat edildikten bir giin sonra §lmiistiir.

Tablo 4.6. Ameliyat sonrasi takip ve taburculuk sonrasi takip

Say1 %

Ameliyat sonrasi gogiis tiipii takilma durumu

Var 6 10,9

Yok 49 89,1
Ikinci ameliyat*

Var 8 18,2

Yok 36 81,8
ikinci ameliyat zamami*

Erken donem 2 25

Geg donem 6 75
Poliklinik kontroliine gelenler*

Var 34 63,6

Yok 10 36,4
Sonuc¢

Olen 11 20

Yastyan 44 80
Ameliyat sonrasi 6lilm zamani

Erken donem 8 73

Geg donem 3 27

*Qlen hastalar analiz dis1 birakilmistir.

Sol tarafli KDH’li hastalarda dogum o6ncesi tan1 10 (% 71,4) hastada mevcutken, sag tarafli
KDH’li hastalarda dogum oncesi tan1 4 (% 28,6) hastada mevcuttu, bu konuda gruplar
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir. Geg tani alan hastalarin hepsinde
KDH sol taraftadir. Sag tarafli KDH’li hastalarda ek anomali (8/8), kardiyak anomali (7/8)
ve PHT (7/8) riski daha fazla saptanirken, PHT nin fazla saptanmasi istatistiksel olarak
anlamli bulunmustur (p=0,018) (Tablo 4.7).
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Tablo 4.7. Konjenital posterolateral diyafram hernisinde herni tarafiyla olasi iliskili

faktorlerin degerlendirilmesi

Sag tarafli herni Sol tarafli herni p
Hasta Sayisi % Hasta Sayisi %

Dogum 6ncesi tani

Var 4 28,6 10 71,4

Yok 4 9,8 37 90,2 0,181
Geg¢ tam

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

Hastalarin ilk kan gazi pH degerleri ortalamasi 7,22 + 0,13 iken ameliyat oncesi alinan son

kan gazinda pH degerleri ortalamast 7,34 + 0,10’a yiikseltilebilmistir. Hastalarin ilk kan

gaz1 PaCO, degerleri ortalamasi 53,5 + 19,6 iken, ameliyat dncesi alinan son kan gazinda

PaCO, degerleri ortalamasi1 42,3 + 11,9’a diisiiriilebilmistir (Sekil 4.1).

] A

7.4+
7.2+
7.0

p H yatiugs zaman alunan 1% kan gazinda pil deferi amellyat baceslalinan kan gazindakd pHdegert P aC02

120

100

+

T
yattigs zaman alinan ilk kan gaz PaCO2

T
ameliyat éncesinde alinan kan gaz PaCO2

Sekil 4.1. Hastalarin yattig1 zaman alinan ilk kan gaz1 ve ameliyat dncesi alinan son kan

gazi degerlerinin dagilimi

(A: Hastalarin yattigi zaman alinan ilk kan gazi ve ameliyat oncesi alinan son kan gazi pH degerlerinin
dagilimi, B: Hastalarin yattig1 zaman alman ilk kan gazi ve ameliyat dncesi alinan son kan gazi1 PaCO,

degerlerinin dagilimi)

27



Getasyonel haftalarina gore yapilan degerlendirmede 43 term hastanin 8’1, 10 preterm
hastanin 1’1 6liirken, postterm 2 hastanin 2’si 8lmiistiir. Olen ve yasayan hastalar arasinda
gestasyonel durum acisindan istatistiksel olarak anlamli fark oldugu gosterilmistir
(p=0,013). Posttermler, pretermlere ve termlere gore daha fazla oranda 6lmiistiir. Sol tarafli
KDH olan 47 hastanin 7’si, sag tarafli KDH olan 8 hastanin 4’ii dlmiistiir. Olen ve yasayan
hastalar arasinda herni tarafi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmustur
(p=0,042). Olen hastalarin tiimiiniin 5. dakikadaki apgar skoru 5’in altindadir. Olen ve
yasayan hastalar arasinda 5. dakikadaki apgar skoru karsilastirildiginda, istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmustir (p=0,001). Olen hastalarm tiimiinde kardiyak anomali mevcuttur.
Kardiyak anomali varliginin, hasta 6liimiine, istatistiksel olarak anlamli olarak, etki ettigi
goriilmiistiir (p=0,048). Olen 11 hastanin 10’unda PHT mevcutken, yasayan 44 hastanin
15’inde PHT mevcuttu. Iki grup arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli saptanmigtir
(p=0,001). Olen 11 hastanin 10’unda defekt cap1 biiyiik (4 cm ve iizeri) iken, yasayan 44
hastanin 21’inde defekt gapr biiyiik saptanmistir. Gruplar arasinda defekt ¢api agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p=0,015). Sol tarafli KDH’li hastalarda KC
herniasyonu varliginda sagkalim % 55 iken, KC herniasyonu olmadiginda bu oran %92,1
bulunmustur. Olen ve yasayan hastalar arasinda sag tarafli KDH’li hastalarda KC
herniasyonu varlig1 acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmazken (p=1,000), sol
tarafli KDH’li hastalarda KC herniasyonu varlig1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmistir (p=0,018) (Tablo 4.8).

Olen ve yasayan hastalar arasinda cinsiyet, dogum sekli, yama kullanimi, ameliyatta gdgiis
tiipti takilma durumu, dogum O6ncesi tan1 varligi, herni kesesi varligi, anne-baba akrabalik
durumu, ek anomali varligi, ek ameliyat varligi ve sol tarafli KDH’li hastalarda mide

herniasyonu varlig1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark tespit edilemedi (Tablo 4.8).
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Tablo 4.8. Olen ve yasayan hastalar arasinda olas1 prognostik faktdrlerin dagilimi

Yasayan Olen
Say1 % Say1 % p

Cinsiyet

Erkek 25 80,6 6 19,4

Kadm 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*
Dogum sekli

CIS 26 83,9 5 16,1

NSVY 18 75 6 25 0,505
Herni Tarafi

Sol 40 85,1 7 14,9

Sag 4 50 4 50 0,042*
Yama kullanim

Var 3 60 2 40

Yok 41 82 9 18 0,259
Ameliyatta gogiis tiipii takilma durumu

Var 33 75 11 25

Yok 11 100 0 0 0,096
Apgar (5. dakikada)

5’in alti 20 64,5 11 35,5

5 ve ustil 24 100 0 0 0,001*
Dogum 6ncesi tam

Var 9 64,3 5 35,7

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

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 akrabahk 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 33
Defekt ¢cap1

Biiyiik 21 67,7 10 32,3

Kiigiik 23 95,8 1 42 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*
Sag 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 {izerinden yapilmustir.
(KDH: konjenital posterolateral diyafram hernisi, KC: karaciger)
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Olen ve yasayan hastalar arasinda dogum agirligi, ameliyat kilosu, ameliyat yasi, anne
yas1, annenin gebelik sayis1 agisindan da istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir

(Tablo 4.9).

Tablo 4.9. Olen ve yasayan hastalar arasinda sayisal degerlerin dagilimi (Geg tanili

hastalar analiz dis1 birakilmistir)

Ort+SD Ortanca Min-maks p

Dogum agirhgi

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

Yastyor 2932,5 +498,9 3000 1490-3630 0,275
Ameliyat kilosu

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

Yastyor 2925,8 + 4589 2995 1560-3710 0,303
Kag giinliik oldugu

Kaybedildi 1,9+0,8 2 1-4

Yastyor 3,3+£28 2 1-13 0,880
Anne yas1

Kaybedildi 28,6 +59 28 17-38

Yastyor 29+51 28,5 20-41 0,914
Gebelik sayisi

Kaybedildi 23+15 2 1-6

Yastyor 25+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 giin, ameliyat 6ncesi ve ameliyat sonrasi bakilan kan gazinda pH
degeri diisiik olanlar (p=0,024, p=0,001, p=0,000) ve PaCO, degeri yiiksek olanlar
(p=0,014, p=0,001, p=0,000), istatistiksel ac¢idan anlamli olarak, daha fazla oranda
Olmiistiir (Tablo 4.10).

Olen ve yasayan hastalar arasinda ilk giin, ameliyat 6ncesi ve ameliyat sonras1 bakilan kan
gaz1 kan gazi PaO, ve HCOj; degerleri agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamustir (Tablo 4.10).
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Tablo 4.10. Olen ve yasayan hastalar arasinda ilk alman kan gazi, ameliyat &ncesi

ve sonrast kan gazi degerleri ortalamalar1 (Geg¢ tanili hastalar analiz dist

birakilmistir)
Ort+SD Ortanca  Min-maks P

i1k kan gaz1 pH degeri

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

Yastyor 7,23+0,1 7,24 6,95-7,44  0,024*
ilk kan gaz1 PaCO, degeri

Kaybedildi 66 + 16,7 63 41-99

Yastyor 52,4+19/4 45 25-113 0,014*
Ameliyat 6ncesi son kan gazi pH degeri

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

Yasiyor 7,36 +0,1 7,37 7,12-7,57  0,001*
Ameliyat oncesi son kan gazi1 PaCO, degeri

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

Yastyor 40,3+9,9 40 19-61 0,001*
Ameliyat sonrasi ilk kan gazi pH degeri

Kaybedildi 7,06+0,1 7,08 6,8-7,22

Yastyor 7,28+0,1 7,3 6,96-7,57 0,000*
Ameliyat sonrasi ilk kan gaz1 PaCO, degeri

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

Yastyor 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 sonrasi donemde yapilan AC ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisinde; tiim verilerde, ayni taraf AC’deki perfiizyonun ve ventilasyonun azaldigi,
kars1 taraf AC’deki perfiizyonun ve ventilasyonun arttigi saptanmigtir. Ayni taraf AC
ventilasyonunda cinsiyetler arasi istatistiksel olarak anlamli fark saptanirken (p=0,042),
ayni taraf AC perfiizyonunda, kars1 taraf AC perfiizyonu ve ventilasyonunda istatistiksel
olarak anlamli fark saptanmamustir. Erkeklerin kadinlara gére ayni taraf AC ventilasyonu
daha kotiidiir. Ayni taraf ve Karsi taraf AC’nin perfiizyona ve ventilasyona katiliminda
yama kullanimi agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmistir (p=0,039). Yama
kullanilan hastalarda ayni taraf AC perflizyonu ve ventilasyonu azalirken, kars1 taraf AC
perflizyonu ve ventilasyonu artmistir. Kars1 taraf AC ventilasyonunda ameliyatta gogiis
tiipti takilimi agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanirken
(p=0,047), ayn1 taraf AC perfiizyonunda ve ventilasyonunda, karsi taraf AC perfiizyonunda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. Ameliyatta gogiis tiipii takilan hastalarin

kars1 taraf AC ventilasyonu daha az artis gostermistir. Sol tarafli KDH olanlarda,
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istatistiksel olarak anlamli olarak, ayni taraf AC perfiizyonu azalmis (p=0,033), kars1 taraf
AC perfiizyonu artmis (p=0,033) saptanmustir. Sol tarafli KDH olanlarda kars: taraf AC
ventilasyonunda KC herniasyonu agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanirken
(p=0,004), ayn1 taraf AC perfiizyonunda ve ventilasyonunda, kars1 taraf AC perfiizyonunda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. KC herniasyonu olanlarda karsi taraf
AC’in ventilasyonu artmistir (Tablo 4.11). Sag tarafli KDH olanlarda KC herniasyonu
acisindan degerlendirme hastalarin tiimiinde KC herniasyonu mevcut olmasi nedeniyle

yapilamamustir.

KDH olan hastalarda taburculuk sonrasi donemde yapilan AC ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisinde; aymi taraf ve Kkarsi taraf AC’nin perfiizyona ve ventilasyona katiliminda
gestasyon durumu, dogum sekli, herni tarafi, 5. dakika apgar skoru, dogum Oncesi tani
varhigi, herni kesesi varligi, defekt capi, akrabalik, ek ameliyat varligi, ek anomali varligi,
kardiyak anomali ve PHT varligi agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark

saptanmamustir (Tablo 4.11).

Calismamizda KDH’li hastalarin % 42’sinde aym1 taraf AC’de % 10’un iizerinde
ventilasyon/ perfiizyon (V/Q) uyumsuzlugu oldugunu gosterilmistir, fakat hi¢ bir

hastamizda % 50’nin tlizerinde V/Q uyumsuzlugu saptanmamaistir.

Calismamizdaki iki sol tarafli konjenital posterolateral diyafram hernili hastada, V/Q

uyumlulugu ve V/Q uyumsuzlugu 6rnekleri Sekil 4.2°de verilmektedir.

A B

Anterior

£

Post

nterior s
% y 3
: ?

AKCIGER PERFUZYON SINTIGRAFiSi

v

AKCIGER VENTILASYON SINTIGRAFisi

AKCIGER VENTILASYON SINTIGRAFiSi

Sekil 4.2. Calismamizdaki iki sol tarafli konjenital posterolateral diyafram hernili hastada

V/Q uyumlulugu ve V/Q uyumsuzlugu 6rnekleri

(A: B.A’nin ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde; sol akciger ventilasyonunun ve perfiizyonunun azaldig
goriiniiyor. Ancak hastada V/Q uyumsuzlugu bulunmamaktadir. B: E.A.’nmn ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisinde; sol akciger ventilasyonunun ve perfiizyonunun minimal azaldigi goriilmesine ragmen % 10
tizerinde V/Q uyumsuzlugu bulunmaktadir.)
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Tablo 4.11. Konjenital diyafram hernisi olan hastalarda olast prognostik faktorlere gore

akciger ventilasyon-perfiizyon  Sintigrafisi  sonuglart  ortalamalarinin
degerlendirilmesi
Aym taraf perfiizyon Aym taraf ventilasyon Kars taraf perfiizyon Kars taraf ventilasyon
Ort+SD Ortanca; Ort+SD Ortanca; Ort+SD Ortanca; Ort+SD Ortanca;
min-maks min-maks min-maks min-maks
Cinsiyet
Erkek 31,4498 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
Kadin 39,4498 40;14-50 42,8+10,9 44;13-55 60,7+9,9 60;50-86 54,6+12,4 52;41-87
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
Dogum sekli
(U] 36,1+1,,9 39;14-50 39,4+12,4 42;13-55 64+11,9 62;50-86 58,114,4 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 Tarafi
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
Sag 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 kullanimi
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 34,314 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 alt1 33,749.,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 listii 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
Dogum oncesi tam
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 35,4x13,8 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
0,140 0,212 0,140 0,013
Herni kesesi varhgi
Var 27+18,3 27;14-40 31425,4 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;50-86 542+15,4 55;27-87
p 0,351 0,842 0,351 0,387
Defekt ¢ap1
Biiyiik 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
Kiigiik 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
Akrabahk
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 33,549,2 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
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;33-33 640 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;33-33 640 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 41,24+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 {izerinden yapilmistir.
(Ort: ortalama, SD: standart sapma, min: minimum, maks: maksimum, GT: gogiis tiipii, KC: karaciger, PHT:
pulmoner hipertansiyon)
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5. TARTISMA

KDH’li olgularda &liimler 3 kategoriyi kapsamaktadir (61). ilk grupta dogum &ncesi tan1
konup anne karninda gebelik sonlandirilmasi yapilan ya da dlen hastalar yer almaktadir.
Stege ve arkadaslari, 1990’11 yillarda gebelik sonlandirilmast hiz1 (% 24), kendiliginden
diisiik hiz1 (% 3) ve 6lii dogum oranlarmi (% 3) yaymlamustir (62). Ikinci grupta canli
dogup tedavi merkezine ulasamadan once 6len bebekler yer almaktadir. Bu 6liim oran1 %
34,9 olarak saptamistir (61). Ugiincii basamak tedavi merkezine ulasabilen hastalarm
olusturdugu dogum sonrasi 6liim grubudur. Bu oran, KDH ¢alisma grubu tarafindan 1995-
2004 arasinda % 31 olarak bildirmistir (3). Chou ve arkadaslari, Chu ve arkadaslari, Yao
ve arkadaslar1 ve Chao ve arkadaglari tarafindan yapilan 4 geriyedoniik ¢alismada dogum
sonrasi oliim oranlar1 % 21- % 44 bulunmustur (63-66). Arena ve arkadaslarinin 64 vakalik
calismalarinda 1972-1985’e kadar dogum sonrast 6liim oram1 % 50 iken son 17 yilda
(1985-2002 aras1) bu oran % 19’a diismiistiir (67). Tsao ve arkadaslarinin ¢alismasinda ise
dogum sonrasi 6liim oran1 % 50 iken preterm infantlarda bu oran % 69’dur (68). Bakal ve
arkadaglar1 ge¢ tanili KDH’li hastalar1 analiz dis1 birakarak yaptiklar1 15 kisilik yenidogan
serisinde dogum sonras1 6liim oranlarin1 % 13,3 saptamislardir (69). Sola ve arkadaslarinin
424 hastanin onarim yapilan KDH’li hastalarda dogum sonrasi 6liim oranlar1 % 14’diir.
Opere edilmeden 6len hastalar dahil edildiginde bu oran % 44 olmaktadir (70). Bizim
calismamizda 10 yillik donemde onarim yapilan KDH’li hastalarda dogum sonrasi 6lim
oran1 % 20°dir. ilk 5 yildaki 6liim oranimiz % 21 (4/19) iken, son 5 yillik 6liim oranimiz %
19,4 (7/36)’diir. Son 5 yilda sagkalim oranlarimizda % 1,6’lik artis olmustur. Bunun
nedeninin daha once uygulanmazken son 5 yilda yenidogan yogun bakim {initemizde
konvansiyonel ventilasyonun basarisiz kaldigi inatg1 hiperkapnili olgularda HFO

uygulanmis olmasindan kaynaklandigi diisiiniilmektedir.

Hastanin dogum oOncesi tani almasmin anne karnindayken tedavi merkezine
yonlendirilmesi ve 3. basamak merkezde dogumu planlama gibi avantajlar1 vardir. Ancak,
dogum Oncesi tani alan bebeklerde daha agir ve uzun siireli i¢ organ herniasyonu nedeniyle
artmis derecede pulmoner hipoplazi bulunmaktadir. Dogum Oncesi tani alan hastalarda
Olim oranlar ayrica diger major malformasyonlari, karyotip anomalileri ve sendromlari
olan hastalardan daha fazladir. Sag tarafli KDH’de KC defekti kapattig1 i¢in veya KC
gbgiis bosluguna gegse bile ekojenitesi AC’ye benzediginden dogum Oncesi tant koymak
zordur. Louis ve arkadaslart KC ve AC ekojenitesinin sag tarafli KDH’nin tanisim

giiclestirdigini bildirmislerdir (6). Hatta bir vakada; herniye olan fetal KC’nin loblar arasi
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fissiirii, sag diyafram olarak tanimlanmis ve tani atlanmistir (71). KDH’li hastalarin %
50’si dogum 6ncesi US ile ortalama 24,2 gebelik haftasinda tani almaktadir ve % 70’1 canli
dogmaktadir (72). Pek ¢ok ¢alisma dogum Oncesi tan1 konulan hastalarin dogum sonrasi
tan1 konulan hastalara gore daha yiiksek 6liim oranlarinin oldugunu goéstermistir (62, 73).
KDH g¢alisma grubu dogum Oncesi taninin 6liim iizerinde olumsuz etken oldugunu
gostermistir (3). Dogum 6ncesi US ile tan1 alan KDH’li hastalarda sagkalim % 56 ile % 67
arasinda bildirilmistir (74-77). Madazlh ve arkadaslar1 24 olguluk ¢alismalarinda dogum
oncesi 6liim oran1 genel grupta, kompleks ve izole KDH’de sirasiyla % 91,6, % 100 ve %
85,7 olarak belirlemisler. izole KDH olup canli dogan ve cerrahi girisim uygulanabilen 4

olgudan 2’si (% 50) yasamistir (78).

Luis ve arkadaglarinin ¢alismasinda dogum Oncesi tani alan hasta oran1 % 44 iken, Chao ve
arkadaglarinin ¢aligmasinda bu oran % 33 saptanmustir (7, 72). KDH’li hastalarda dogum
oncesi tanili hastalarda 6liim oran1 % 38 ile % 67 arasinda iken, dogum sonrasi tanili
hastalarda olim oran1 % 12 ile % 33 arasinda bildirilmistir (62, 72, 73). Bizim
calisgmamizda 14 (% 25,5) hasta dogum oncesi tan1 almisti. En erken dogum 6ncesi tani 26
haftalikken alinmigken, tan1 zamani ortalama 28 haftalikkendir. Dogum 6ncesi ve dogum
sonrasi tani alan hastalarin O6lim oram1 % 35,7 ve % 14,6 olarak bulunmustur.
Calismamizda dogum oncesi tan1 alan hastalarda 6liim orani literatiire gore daha diisiik
saptanmistir, bunun hastalarimizin dogum Oncesi tani haftasinin literatiire gore yiiksek
olmasindan kaynaklandigin1 diisiinmekteyiz. Dogum oncesi tanimin 24. haftadan once

konmasinin prognozu kotii etkiledigi bilinmektedir (10).

Calismamizda sol tarafli KDH oranm1 % 85,5°dir (47/55). Literatiirde bu oran % 81,5 ile %
87,5 arasinda bildirilmistir (66-68). Arena ve arkadaslart sol tarafli KDH onarimindan
sonra sagkalimi % 81,5 saptamistir (67). Chao ve arkadaslarinin 1 sag tarafli morgagni
hernisi dahil edilerek yaptiklar1 calismada, sag tarafli KDH’li hastalarin 6liim oran1 % 60
iken sol tarafli KDH’li hastalarin 6liim oranimmi % 11 saptanmuglardir (66). Lloret ve
arkadaglar1 94 yenidogan tizerinde yaptiklari ¢alismalarinda sag tarafli KDH’nin o6lim
oranini olumsuz etkiledigini raporlamiglardir (79). KDH ¢aligsma grubu sag tarafli herninin
oliim tizerinde olumsuz etken oldugunu gostermistir (3). Bizim ¢aligmamizda da sag tarafli
KDH’nin 6lim orani sola gore belirgin yiiksekti (sirasiyla % 50, % 14,9) ve bu fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu. Bazi arastirmacilar sag tarafli KDH’nin konjenital
malformasyonlarla daha yiiksek oranda iligkili oldugunu gostermisler ancak meta

analizlerde boyle bir iliski gosterilememistir (61, 80-82). Calismamizda sag tarafli KDH’li
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hastalarda ek anomali 8 hastada (% 100), kardiyak anomali 7 hastada (% 87,5), PHT ise 7
hastada (% 87,5) bulunurken, sol tarafli KDH’li hastalarda, bu ek anomaliler sirasiyla 42
(% 89,4), 34 (% 72,3), 18 (% 38,3) hastada bulunmaktadir. Sag tarafli KDH’li hastalarda
ek anomali, kardiyak anomali ve PHT riski daha fazla saptanmigsken, PHT nin sol tarafli
KDH’li hastalara oranla fazla saptanmasi istatistiksel olarak anlamli bulunmustur. Bu

durumun KDH’1i hastalarin 6liim oranindaki artigi da agikladigini diisiinmekteyiz.

Iowa Dogum Defektleri Sicil Dairesi’nin (lowa Birth Defects Registry) bildirisinde KDH
ile birlikte goriilen ek anomali siklig1 % 28 olarak belirtilmektedir (83). Oliimlerin bircogu
bu anomalilere de baglidir ve ek anomalili hastalarin sadece % 5,5’i yasayabilmektedir
(83). Amerikan Pediatri Akademisi’nin (American Academy of Pediatrics) yaymladigi
raporda % 40 ek konjenital anomaliler bulundugu, bu anomalilerin 2/3’tinii kardiyak
anomalilerin olusturdugu ve bu anomalilerin Oliim {izerinde major etkisi oldugu
belirtilmistir (46). Calismamizda KDH’li hastalarda kardiyak anomali siklig1 % 74,5’dir,
bu oran literatiirde rapor edilenden daha yiiksek bulunmustur. Nedeni, ¢alismamiza mindr
kardiyak anomalilerin de dahil edilmis olmasma baglanabilir. Olen hastalarin tiimiinde
kardiyak anomali mevcuttur. Olen ve yasayan hastalar arasinda kardiyak anomali varlig
acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmistir. Stege ve arkadaslar1 ¢alismalarinda
ek anomali sikligin1 % 43 saptamistir, ek anomalili hastalarin % 79’unun, ek anomalisi
olmayan hastalarin % 30’unun 61diigii rapor edilmistir (62). Ek anomali varligiyla 6lim
orani arasinda anlamli iliski bulunmustur, fakat kromozom anomalileri de ek anomali
kapsaminda tutulmustur (62). Celayir ve arkadaslar1 ¢alismalarinda ek anomali sikligini
klinik ve ameliyat bulgularina dayanarak % 36,5 bulmuslardir (84). Bu ¢aligmadaki ek
anomali dagilimi; gastrointestinal sistem % 64,7, kardiyovaskiiler sistem % 26,4, solunum
sistemi % 5,9, iirogenital sistem % 3’diir (84). Bizim ¢alismamizda, hastalarimizin
50’sinde (% 90,9) ek anomali tespit edilmistir. Bu oran literatiire gére olduke¢a fazladir,
nedeni calismamizda ek anomalilerin, sadece klinik ve ameliyat bulgulara gore degil de
Klinik, laboratuvar, radyolojik ve ameliyat bulgularina dayanarak saptanmasindan
kaynaklaniyor olabilir. Ek anomali dagilimimiza bakildiginda; kardiyovaskiiler sistem %
56, gastrointestinal sistem % 22, iirogenital sistem % 12,3, endokrin sistem % 4,1, solunum
sistemi % 2,8, santral sinir sistemi % 1,4, kas-iskelet sistemi % 1,4’diir. Ek anomaliler
kapsamina kromozom anomalileri dahil edilmemistir. Ek anomalisi olan hastalarin % 22’si
(11/50) oliirken, ek anomalisi olmayan hastalarm tiimii (5 hasta) yasamustir. Olen ve

yasayan hastalar arasinda ek anomali varli1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
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saptanmamasinin gruplar arasi hasta dagilimindaki biiyiik farktan kaynaklandigini

diistinmekteyiz.

Calismamizda PHT hastalarin 25’inde (% 45,5) mevcuttu. PHT tespit edilenlerin % 40’1
oliirken, 6lenlerin % 91’inde PHT tespit edilmistir. Olen ve yasayan hastalar arasinda PHT
varlig1 acgisindan istatistiksel olarak anlamli fark vardir. KDH olan hastalarda PHT si
olanlar daha fazla oranda olmiistiir. Khawahur ve arkadaslarinin g¢alismalarinda da
persistan PHT ye sahip hastalarda anlamli olarak yiiksek 6liim orani saptamiglardir (85).
Hastalarimizin ¢ogunun 6liim nedenleri kontrol altina alinamayan PHT sonucu gelisen AC
yetmezligidir. KDH’li hastalarda PHT hastaligin 6nemli bir komponenti oldugundan

PHT’nin dikkatlice tedavisi ve barotavmanin minimalize edilmesi birincil 6neme sahiptir.

Calismamizda ek ameliyat geciren 17 (% 30,9) hasta mevcuttur. EK ameliyat gecirmek
sagkalimi etkilememektedir. Bebegin ameliyat sirasinda genel durumu iyiyse, ameliyat

stiresinin ek ameliyatla uzamasindan kagimilmamalidir.

Midenin herniye olmasinin kisa yasam siiresiyle olan iligkisi dnceden gosterilmisti (79,
86). Herkes tarafindan kabul edilmemesine ragmen midenin gogiis boslugunda yer aldigi
KDH’li hastalarda 6lim oraninin % 100, karin boslugunda bulundugu olgularda ise % 30
oldugunu bildiren ¢alismalar mevcuttur (87). Metkus ve arkadaslarinin ¢aligmalarinda ise
mide herniasyonunun sagkalimi etkilemedigi saptanmigtir (88). Bizim calismamizda
midenin herniye olmasi ile sagkalim arasinda iligki saptanmamistir. Donnelly ve
arkadaglar1 73 yenidoganlik serilerinde, radyolojik degerlendirme ile mide herniasyonu
tanist almak ile (30 hastada: mide gaz1 ve N/G’nin distal ucu toraksta goriiliiyorsa midenin
herni i¢inde oldugu kabul edilmis), azalmis yasam oranlar1 arasinda anlamli iliski

saptamigtir (89).

KC herniasyonunun sagkalimi olumsuz etkiledigi bir¢ok ¢alismada gosterilmistir (79, 88,
90-92). Bu ¢alismalarda KC herniasyonu varliginda sagkalim % 43 ile % 56 arasinda iken,
KC herniasyonu olmadiginda bu oran % 74 ile % 100 arasinda bulunmustur (79, 88, 90-
92). Calismamizda sag tarafli KDH’li hastalarda KC herniasyonu varligi o6limi
etkilemezken, sol tarafli KDH’li hastalarda KC herniasyonu olanlar daha fazla 6lmektedir.
Sol tarafli KDH’li hastalarda KC herniasyonu varliginda sagkalim % 55 iken, KC

herniasyonu olmadiginda bu oran %92,1 bulunmustur.

Prematiirite tiim yenidogan hastaliklar1 arasinda en kuvvetli kétii prognoz nedenidir (93).

Tsao ve arkadaglart 2006 yilindaki ¢alismalarinda hastalarinin % 12,8’inde prematiirite

37


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Khawahur%20H%22%5BAuthor%5D

oldugunu bildirmislerdir (68). Levison ve arkadaslart KDH’li infantlarda prematiirite
oranini % 30 olarak saptamislardir ve term infantlara gore yasam oranlarinda % 50 azalma
oldugunu belirlemistir (94). Ancak bu diisiisiin tek basina KDH ile acgiklanabilmesi netlik
kazanmamistir. KDH ¢alisma grubu 37 haftadan kiigiik gestasyonel yasin Oliim orani
tizerinde olumsuz etken oldugunu gostermistir (3). Bizim ¢alismamizda preterm oran1 %
18,2’dir. Calismamizda pretermlerde sagkalim orant % 90 saptanmistir. Term bebeklerle
preterm bebekler arasinda sagkalim oranlar1 arasinda anlamli bir istatistiksel fark
bulunmazken posttermlerin anlamli olarak daha fazla 61diigi saptanmistir. Postterm olan 2
hastanin 2’si de Olmiistiir. Bu durum; postterm hastalarin sayisinin az olmasi nedeniyle
anlamli kabul edilmemistir. Tsao ve arkadaslarinin arastirmalarinda da term infantlarin
sagkalimi belirgin derecede yiiksekti (% 73) ve bu arastirmada gestasyonel yas arttikca
sagkalim oranlarinda azalma saptanmisti (68). Donnelly ve arkadaslar1 73 yenidoganlik
serilerinde prematiirite ile yasam oranlari arasinda istatistiksel olarak anlamli iligki
saptayamamuslardir (89). Tsao ve arkadaslar1 preterm infantlarin sagkalim oranini % 53,5
olarak saptamislardir (68). Gestasyonun 31. haftasindan sonra doganlarda sagkalim orani
% 40’dan fazladir (68). Bu g¢alisma ile prematiiritenin KDH’li infantlarda 6liim riskini
artirdigini - gostermislerdir. Fakat ayni zamanda pretermlerde daha yiiksek oranda
kromozomal anomaliler ve major kardiyak anomaliler saptanmigtir (68). Bizim
caligmamizda termlere gore pretermlerde PHT ve ek anomali sikligi daha az saptanmistir
(strasiyla % 46,5’¢ % 30 ve % 90,7’ye % 90). PHT’ nin preterm grupta daha az olmasi

sagkalimi artirarak, prematiiritenin 6liim oranini azaltmis olabilir.

Primer onarimin yeterli olacag: hastalarda defekt kii¢iiktiir ve herniasyonun minimal-orta
derecede pulmoner etkileri goriiliir. Calismamizda defekt ¢apinin sagkalimi istatistiksel
olarak anlamli sekilde etkiledigi goriilmiistiir. KDH’li hastalarda defekt cap1 biiyiik olanlar
daha fazla oranda 6lmiistiir. Arena ve arkadaslarinin ¢alismalarinda 53 hastanin 7°sinde (%
11) yama kullanimina ihtiya¢ duyulmustur (sag 3, sol 4) (67). Calismamizda defekti biiyiik
(4 cm ve lizeri) olan 31 hasta (% 56,4) varken sadece 5 (% 9,1) hastada yama kullanimina
ihtiyag duyulmustur (sag 2, sol 3). Yama kullaniminin sagkalimi etkilemedigi goriilmiistiir.
Tsao ve arkadaglarinin caligmalarinda preterm infantlarda yama ihtiyaci belirgin olarak
yiiksektir (% 57,9 preterm, % 46 term) (68). Calismamizda preterm hastalarimizin
hi¢birinde yama ihtiyacit olmamistir. KDH ¢alisma grubu tamir gerektiren defektlerin 6liim

orani lizerinde olumsuz etken oldugunu gostermistir (3). Yama tamirinin gerekmesi defekt
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biiytikliginii ve dolayli olarak PHT ve pulmoner hipoplazinin siddetini yansitmaktadir
(68).

Eski yillarda hemen ameliyat edilen bebeklerin kisa bir “balayr” déneminin ardindan
tedaviye yanit vermeyen PHT ve sagdan sola sant sonucu, hipoksiyle kaybedilmeleri
lizerine bazi yazarlar bebekleri mekanik ventilasyon ve farmakolojik ajanlarla ameliyata
hazirlamay1 onermisler ve uygulamalariin sonuglarinin hemen ameliyat edilen bebeklerle
ayni ya da biraz daha iyi oldugunu gézlemlemislerdir (10, 69). Ancak kontrollii randomize
calismalarda geciktirilmis cerrahi tedavinin yasam oranlarina fazla bir katkisinin
olmadigini belirten raporlar da mevcuttur (10). Yenidoganda damar duvarindaki diiz kaslar
normalden daha kalin bulunmustur (95). Pulmoner arteriollerdeki bu kas yapis1 3-4.
giinden sonra gerilemeye baslar ve 4. ayda eriskindeki halini alir (95). Cerrahinin, bu
irritabil pulmoner damarsal yapi1 i¢in uyarici etkisi oldugu distiniilmektedir. Bu nedenle,
erken cerrahi yapildiginda, persistan PHT ye bagli 6liim ve 6liim oraninin yiiksek oldugu
belirtilmektedir (95). Bohn ve arkadaslar persistan PHT li yiiksek riskli bebeklerde erken
dénemde cerrahi onermemektedirler ve bu yaklasimin damarsal yeniden yapilanma igin
zaman kazandiracagmi diistinmislerdir (96, 97). Sakai ve arkadaglarmin yaptiklari bir
klinik ¢alismada, erken cerrahiden sonra AC kompliansmin % 10 ile % 77 arasinda
azaldigim (98), Nakayama ve arkadaglar ise cerrahi onarimin, hasta stabilizasyonundan
sonra yapildiginda, pulmoner kompliansin iki kat arttigin1 belirtmislerdir (99). Ancak
Shanbhogue ve arkadaslar1 klinik c¢alismalarinda, acil cerrahi girisim ile elektif cerrahi
girisim arasinda anlamli fark gérmediklerini bildirmiglerdir (100). Diger yandan Manning
ve arkadaslarinin yaptigi calismada ameliyat Oncesi stabilizasyonun pulmoner
vazospazmin derecesini azaltacagi belirtilmigse de, ameliyatin ertelenmesinin bagirsak
infark riskini artirabilecegi ileri siiriilmektedir (101). Intestinal strangiilasyon ve mide
perforasyonu gibi acil cerrahi endikasyon yok ise, kotii doku perfiizyonuna sahip,
hipotermik ve hipoksemik bir bebegin hemen ameliyata alinmasma gerek yoktur. Unal
Bakal ve arkadaslar1 azaltilmis girisimlerle ve geciktirilmis cerrahi ile yiiksek sagkalim
oraninin yakalanmasinin miimkiin oldugu sonucuna varmiglardir (69). Cerrahinin
zamanlamas1 acisindan yapilan incelememizde, hastalarimizin siklikla 2 giinliikken (20
hasta, % 41,7) opere edildigi saptanmistir. Bir meta analizde 7 ¢alisma incelenmis ve ilk
24 saatte ameliyat olan hastalarla cerrahisi ertelenen hastalar karsilastirilmis, dogum
sonrasi Oliim orani ertelenmis cerrahide % 42,9, erken cerrahide % 47,7 bulunmustur.

Fakat gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (5). De la Hunt ve
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arkadaglar1 dogum sonrasi 6liim oranini ertelenmis cerrahide % 43, erken cerrahide % 54
bulmuslardir (102). Calismamizda dogum sonrasi 6liim orani ertelenmis cerrahide % 19,2
(10/52), erken cerrahide % 33,3 (1/3)’diir. Ancak gruplar arasi1 hasta dagilimindaki biiyiik

fark nedeniyle istatistiksel olarak belirgin farklilik saptayamadik.

Sola ve arkadaglart tek degiskenli analizlerinde erkeklerde sagkalimda ilimli olarak artig
saptamislardir. Erkeklerin sagkalimi % 80, kadinlarin ise % 78’dir ve istatistiksel olarak
anlamli fark bulmuslardir (70). Donnelly ve arkadaslar1 73 yenidoganlik serilerinde
cinsiyetle yasam orani arasinda anlamli iligki saptamamislardir (89). Biz de ¢alismamizda

cinsiyetle yasam orani arasinda anlamli iligki saptayamadik.

Calismamizda hastalarimizin 31’inde (% 56,4) dogum sekli olarak C/S kullanilmistir.
Dogum oncesi tanili hastalarin 10’unda (% 71,4) C/S, 4’tnde (% 28,6) NSVY
kullanilmistir. NSVY ile dogan bebeklerin 6liim orani hafif yiiksek (% 54,5) ¢iksa da, dlen
ve yasayan hastalar arasinda dogum sekli agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmamigtir. Harmath ve arkadaglariin 106 vakalik serilerinde C/S ile dogum
yaptirilanlarda sagkalim orani vajinal yolla dogum yaptirilanlardan 3 kat fazla saptanmistir
(103). Giiniimiizde perinataloglar dogum Oncesi tani alanlarda dogumun C/S ile
yaptirilmast gerektigi goriisiinde birlesmektedirler (6). Stevens ve arkadaslarinin C/S’nin
zamanlamas1 hakkindaki ¢aligmalarinda, gestasyonun 37 ve 38. haftalarinda ve 39-40.
haftalarinda C/S yapilmasi karsilastirilmis ve 37-38. haftada C/S yapilan hastalarda ECMO
ihtiyacinin azaldigi (% 22, % 35,5) ve sagkalimlarinin arttigini (% 75, % 65,8)
raporlamiglardir (104). Frenckner ve arkadaslari ise g¢alismalarinda C/S ile dogumda
ECMO kullanilmayan hastalarin sagkalim oranini % 60, vajinal yolla dogumda % 49

saptamistir ve istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (105).

Yang ve arkadaslar1 Kaliforniya’da yaptiklar1 631 vakalik calismalarinda, anne yasi
yiikseldik¢e izole olmayan KDH goriilme riskinin arttigimi saptamislardir (106). Cok
dogum yapan annelerde ise izole olmayan KDH riski diisiik saptanmistir (106). Sipek ve
arkadaglar1 da 38 yasinda ve 42 yas ve lizerindeki kadinlarda normal populasyona gore
KDH’li bebek dogurma riskinin anlamli olarak arttigini saptamislardir (107). Felix ve
arkadaslar1 6zofagus atrezisi/ trakeadzofagial fistiillii (OA/TOF) ve KDH‘li hastalardaki
calismalarinda, anne vyasi yiikseldikge OA/TOF riskinin anlamli olarak arttigim
saptamiglar, fakat KDH’li hastalarda bdyle bir iliski saptamamislardir (108). Anne yasi,
annenin gebelik sayisi, anne-baba akrabalik durumu ag¢isindan literatiirde 6len ve yasayan

hastalar arasindaki degerlendirme netlik kazanmamistir. Calismamizda ise anne yasi,
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annenin gebelik sayisi, anne-baba akrabalik durumu degerlendirilmis ve sagkalimi

etkilemedigi saptanmuistir.

KDH c¢alisma grubu diisiik dogum agirliginin (< 2 kg) sagkalim iizerinde olumsuz etken
oldugunu gostermistir (3). Sola ve arkadaslar1 beklendigi sekilde dogum agirligi 3 kg ve
tizerinde olan ¢ocuklarda, 3 kg altinda olan cocuklara gore sagkalimin daha yiiksek
oldugunu saptamislar ve bu yiiksekligi istatistiksel olarak anlamli bulmugslardir (sirastyla %
88, % 75) (70). Calismamizda da dogum agirlig1 3 kg ve iizerinde olan ¢ocuklarda, 3 kg
altinda olan ¢ocuklara gore sagkalim daha fazla saptanmistir (sirasiyla % 84,4, % 73,9),
ancak gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamistir. Hastalarimizda
benzer bir inceleme ameliyat olduklarindaki kilolar1 i¢in yapilmistir. Ameliyat
olduklarindaki kilolar1 3 kg ve iizerinde olan ¢ocuklarda, 3 kg altindaki ¢ocuklara gore
sagkalim daha fazla saptanmistir (sirasiyla % 83,3, % 76), bu fark da istatistiksel olarak

anlamli bulunmamustir.

Cerrahi sonras1 proflaktik gogiis tiipii yerlestirilmemesi pek c¢ok hekim tarafindan
Onerilmektedir (66, 109). Cerrahi sonrast pndmotoraksa neden olabilecek hizli AC
ekspansiyonunu engellemek i¢in gogiis tlipli yerlestirilmemektedir (109). Calismamizda
ameliyatta gogiis tiipii 44 hastada (% 80) kullanilmistir. Kullanilmayanlarin 6’sinda (% 55)
ameliyat sonrasi ayni taraf gogus tlipii takilma ihtiyact dogmustur. Celayir ve arkadaslari,
Pandey ve arkadaglart ameliyatta gogiis tiipii konulup, konulmamasi ile 6lim orani
arasinda anlaml bir iliski saptamamistir (84, 110). Calismamizda dlen ve yasayan hastalar
arasinda ameliyatta gogiis tiipii takilmasi agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

saptanmamistir.

Calismamizda, hastalarimizin % 20’sinde herni kesesi saptanmistir. Bu oran literatiir ile
uyumlu bulunmustur (10). Olen ve yasayan hastalar arasinda herni kesesi varlig1 agisindan

da istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamustir.

Gokcan ve arkadaglar1 ilk 6 saat i¢inde agir solunum sikintist olan bebeklerde sagkalim
oraninin % 30 ile % 60 arasinda oldugunu, ilk 24 saat i¢inde giderek artan solunum
sikintis1 nedeniyle tan1 konan vakalarda ise 6liim oraninin % 90’a ulagtigin1 belirtmiglerdir
(111). Luis ve arkadaslar1 ¢alismalarinda erken entiibasyon ihtiyacinin ve 5. dakika apgar
skorunun < 6 olmasmin sagkalimi olumsuz etkiledigini saptamislardir (7). Chao ve
arkadaslar1 ise ¢caligmalarinda diisiik 1. ve 5. dakika apgar skorlarina sahip olan hastalarda
sagkalim oraninda belirgin farklilik oldugunu saptamiglardir (66). Levison ve arkadaslari

caligmalarinda 242 hastay1 incelemis ve diisiik 5. dakika apgar skorunun &liimle iliskili

41


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=%22Pandey%20A%22%5BAuthor%5D

oldugunu gostermistir (94). Calismamizda 6len hastalarin tiimiiniin 5. dakikadaki apgar
skorlart 5’in altindadir. Biz de benzer sekilde 5. dakikadaki apgar skorunun < 5 olmasinin
sagkalimi olumsuz etkiledigini saptadik ve bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu.
KDH c¢alisma grubu da diisiik apgar skorunun oOlim orani tizerinde olumsuz etken

oldugunu gostermistir (3).

KDH'li hastalarda arter kan gazlari ve ventilasyon parametrelerine bakilarak yasam sansi
degerlendirilmeye calisilmistir. Celayir ve arkadaslar1 ¢alismalarinda entiibasyon sonrasi
pH degerinin 7,43 + 0,1'e ve PaO; degerinin 101 £ 2,1'e yiikselen ve entiibasyon oncesi
PaCO; degeri 54,8 £ 9,7 altinda olan olgularda prognozun iyi oldugunu saptamislardir
(84). Calismamizda ilk kan gazi pH, ameliyat 6ncesi pH ve ameliyat sonras1 pH degerleri
diisiik olanlar daha fazla oliirken, ilk kan gaz1 PaCO,, ameliyat dncesi PaCO; ve ameliyat
sonrast PaCO, degerleri yiiksek olanlar da daha fazla Slmiistiir ve bu farklar istatistiksel
olarak anlamli bulunmustur. Chao ve arkadaslari da c¢alismalarinda yasayan ve olen
hastalar arasinda kan gazinda pH diistikliigli acisindan belirgin farklilik oldugunu
saptamiglardir (66). Nayct ve arkadaslar1 calismalarinda kotii prognostik degerler kabul
ettikleri pH<7,0, Pa0,<50 mm Hg, PaCO,>60 mm Hg, AaD0O,>500 mm Hg (FiO; 1)
tanimina uyan 4 hastadan ikisini yasatabilmislerdir (112). Yasayan ve olen bebeklerin
ameliyat oncesi ve ameliyat sonrast pH ve arter kan gazlar1 degerlendirildiginde, pH ve
PaO,'nin yiikseltilebildigi, ancak o6len hastalarda PaCO;'in diisiiriilemedigi saptanmustir.
PaCO,'deki degisimin, prognozu belirlemekte oOnemli bir kriter oldugunu ortaya
cikarmiglardir. Basaklar, ameliyat oncesi kan gazinda pH’1 7,20°ye PaO,’u 100 mm Hg’a
cikarilabilen ve PaCO;’u 50 mm Hg’a diisiiriilebilen bebeklerin prognozunun genelde iy1
oldugunu belirtmistir (10). Calismamizda ameliyat 6ncesi pH’1 7,20’ye PaO2’u 100 mm
Hg’a ¢ikarilamayan ve PaCO;’u 50 mm Hg’a diisiiriilemeyen 6 hastadan 4’u oliirken, bir
hasta pH’1 7,20’ye cikarilabilmesine ragmen PaCO, diisiiriilemedigi i¢in &lmiistiir. Iyi
prognostik bulgular1 olan 48 hastanin 6’s1 6lmiistiir. Bu 6 hastanin ise yattigi zamanki
pH<7,20 ve PaCO,>50 mm Hg iken, bu hastalarda ventilasyon destegiyle pH 7.20’ye
cikarilabilmesine ve PaCO, 50 mm Hg’a disiiriilebilmesine ragmen bu hastalar

yasatilamamiglardir.

Dogum sonrasi pulmoner hipoplazi, AC’nin uzamis mekanik ventilasyondan olumsuz
etkilenmesi ve infant doneminde AC fonksiyon testlerinin yapilamamasi nedeniyle daha
zor degerlendirilmektedir. Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi diger AC fonksiyon testlerine

gore uyumsuz ¢ocuklarda ve infantlarda kolayca yapilabilir ve solunum fonksiyonlar
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ventilasyon-perfiizyon —sintigrafisiyle degerlendirilebilir. Bizim verilerimiz  infant
doneminde yapilan ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde ayni taraf AC’deki perfiizyon ve
ventilasyonun azaldigini, karsi taraf AC’deki perfiizyon ve ventilasyonun arttigini
gostermistir. Okuyama ve arkadaslari, erken donemde yapilan ventilasyon-perflizyon
sintigrafisinde benzer sonuglar almislardir, ayn1 c¢alismada takip ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisinde ayni taraftaki AC’de ventilasyonda progresif artis ve perfiizyonda belirgin
azalma oldugunu gostermislerdir (61). Calismamizda aymi taraf ve karsi taraf AC’nin
perfliizyona ve ventilasyona katiliminda yama kullanimi ag¢isindan istatistiksel olarak
anlamli bir fark saptanmistir. Yama kullanilan hastalarda ayni taraf AC perfiizyonu ve
ventilasyonu diisiikken, kars1 taraf AC perfiizyonu ve ventilasyonu artmistir. Bu bulgu
yama ihtiyaci olacak kadar biiyiik defektlerde ayni taraftaki AC’nin dogum sonrasi
damarsal ve brongiyal gelisiminin kisith oldugunu diistindiirmektedir. Bu bulgular,
Okuyama ve arkadaglarinin caligmalarin1 destekledigi gibi Onceki caligmalarla da

uyumludur (61, 113, 114).

Kamata ve arkadaslari, ortalama 4,1 + 2,5 yas grubundaki hastalarda, ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisini etkileyen etkenleri aragtirmiglardir (9). Sik solunum yolu
enfeksiyonu gegiren hastalarda ayni taraf AC’de azalmis ventilasyon saptanmasina
ragmen, hastalarin dogum Oncesi tan1 almasiyla, yama ile onarim yapilmasiyla, ECMO,
HFOV, NO inhalasyonu kullanilmasiyla ve 1 aydan fazla O, ihtiyaci olmasiyla
ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi arasinda anlamli iligki saptayamamigslardir (9). Sag
tarafli KDH olanlarda, yama ile onarim yapilanlarda, HFOV, NO inhalasyonu
kullanilanlarda ve sik solunum yolu enfeksiyonu geciren hastalarda perfiizyonda azalma

saptamiglardir (9).

Calismamizda ayni taraf ve karsi taraf AC’nin perfiizyona ve ventilasyona katiliminda;
gestasyonel durumu, dogum sekli, herni tarafi, 5. dakika apgar skoru, dogum oOncesi tani
varligi, herni kesesi varligi, akrabalik, ek ameliyat varligi, ek anomali varligi, kardiyak
anomali ve PHT varlig1 agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamuistir. Fakat
ayni taraf AC ventilasyonunda cinsiyetler arasi, karsi taraf AC ventilasyonunda ameliyatta
g0giis tiipii takilmast agisindan, karsi taraf AC ventilasyonunda KC herniasyonu agisindan,
ayni taraf ve Karsi taraf AC’nin perfiizyona katiliminda ise mide herniasyonu agisindan

istatistiksel olarak anlamli fark saptanmustir.

KDH olan hastalarda taburculuk sonrasi dénemde yapilan AC ventilasyon-perfiizyon

sintigrafisinde; ameliyatta gogiis tlipii takilan hastalarda kars1 taraf AC ventilasyonunun
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daha az arttig1 saptanmigtir. Bunun erken donemde gogiis tiipli takilmasina sekonder hizli
AC ekspansiyonu nedeniyle oldugu diisiiniilmektedir. KDH olan hastalarda taburculuk
sonrasi donemde yapilan AC ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde; sol tarafli KDH
olanlarda mide herniasyonu ayni taraf AC perfiizyonunu olumsuz yonde etkilerken, KC
herniasyonunda ayni taraf ya da karsi taraf AC perfiizyonuna olumsuz etkisi
saptanmamigtir. Ancak KC herniasyonu olan sol tarafli KDH hastalarinda karsi taraf AC
ventilasyonunda istatistiksel olarak anlamli artis oldugu tespit edilmistir. Bu artigla
hastalarin  Kars1 taraf AC’de Ol bosluk artacagindan Kkars1 taraf AC’de V/Q
uygunsuzluguna yol acacak ve bronsiyal dallanmalarda, respiratuvar bronsiyoller ve
alveollerin miktarinda normale gore azalma, immatiir alveoller, kalinlasmis ve glikojen
icerigi artmis alveol septa yapisina sahip olan pulmoner hipoplazili hastalarda gaz

aligverisindeki bozuklugun siddetini artiracaktir.

Ventilasyon kapasitesi yasla birlikte artarken, perfiizyon etkilenmemekte ya da daha yavas
artis gostermektedir. Bu durumun V/Q uyumsuzluguna neden olabilecegi sdylenebilir(9).
Biitiin AC’nin ortalama V/Q oran1 0.9°dur (115). Arter kan gazlarinin parsiyel basinglarini
belirleyen V/Q dengesidir. V/Q uyumsuzlugu alveol-kapiller gaz degisimini etkileyen
etkenler (alveol kapiller aras1 doku kalinligi, gazlarin parsiyel basinci, gazlarin erime hizi
ve molekiil agirligl) arasinda yer alir (115). V/Q uyumsuzlugu solunumun verimini
diistirtip, dispne ve hipoksemiye neden olabilir. Calismamizda KDH’li hastalarin %
42’sinde ayn1 taraf AC’de % 10’un tlizerinde V/Q uyumsuzlugu oldugu gdsterilmistir, fakat
hi¢ bir hastamizda % 50 ve iizerinde V/Q uyumsuzlugu saptanmamistir. Kamata ve
arkadaglar1 caligmalarinda ortalamasi 4,1 + 2,5 yas olan hastalarin 8’inde (% 26) ayni taraf
AC’de % 50 iizerinde V/Q uyumsuzlugu oldugunu saptamislardir (9). Poliklinik
kontroliine gelen hastalarimizdan ¢ok azinda PHT’nin devam ettigi gozlenmistir.
Calismamizda hastalarimizdan higbirinde % 50 {izerinde V/Q uyumsuzlugu olmamasinin
nedenleri, bu hastalarda PHT nin dikkatlice tedavisi ve barotavmanin minimalize edilmesi
ve infant doneminde ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinin yapilmis olmasi nedeniyle yasla

birlikte artan ventilasyon artisindan daha az etkilenilmis olmasi olabilir.
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6. SONUC ve ONERILER

1. Posttermlerin, sag tarafli KDH’nin, defekt capt 4 ve 4’lin Ustiinde olanlarin, 5.
dakikadaki apgar skoru < 5 olanlarin, sol tarafli KDH’li KC herniasyonu olanlarin,
kardiyak anomalisi olanlarin, PHT’si olanlarin, ilk kan gazi pH, ameliyat 6ncesi kan
gaz1 pH ve ameliyat sonrasi kan gazi pH degerleri diisiik olanlarin ve ilk kan gazi
PaCO,, ameliyat Oncesi kan gazi PaCO, ve ameliyat sonrasi kan gaz1 PaCO; degerleri
yiiksek olanlarin prognozu kotii etkilenmektedir. Ertelenmis cerrahi yapilanda, ek
anomali yoklugunda, dogum kilosu 3 kg ve iizerinde olanlarda ve ameliyat kilosu 3 kg
ve tzerinde olanlarda oOlim oranimiz diisik, ge¢ tani alanlarda ise Oliim

saptanmamistir.

2. Calismamizda cinsiyetin, dogum seklinin, yama kullaniminin, ameliyatta gogiis tiipi
takilma durumunun, herni kesesi varligimin, ek ameliyat varliginin, anne yasinin, anne
gebelik sayisinin, anne-baba akrabalik durumunun, mide herniasyonu varliginin,
pretermlik durumunun ve dogum Oncesi tanmin prognozu kot etkilemedigi
gortilmistiir. Pretermlerin sagkalimini; kardiyak patoloji, PHT ve ek anomali sikligi
gibi bir ¢ok etkenin ve dogum 06ncesi taninin kondugu gestasyonel haftanin zamaninin

oliim orani tizerinde etkisinin oldugu kanisinday1z.

3. KDH nedeniyle ameliyat edilen olgularin; infant doneminde yapilan ventilasyon-
perfiizyon sintigrafisinde; ayni taraf AC’de perfiizyonun ve ventilasyonun azaldigi ve
kars1 taraf AC’de perfiizyonun ve ventilasyonun arttigi, erkeklerin kadinlara gére ayni
taraf AC ventilasyonunun daha kotii oldugu, yama kullaniminin ayni taraf AC
perfiizyonunu ve ventilasyonunu koti etkiledigi, ameliyatta gogiis tipi takilan
hastalarda kars1 taraf AC ventilasyonunun daha az arttigi, sol tarafli KDH’li hastalarda
mide herniasyonu olanlarda ayni taraf AC perfiizyonunun azaldigi, karsi taraf AC
perflizyonunun arttig1 ve sol tarafli KDH’li hastalarda KC herniasyonu olanlarda kars1
taraf AC’nin ventilasyonunun arttig1 saptanmistir. Bu bulgular infant donemindeki AC
gelisimindeki etkilenimleri yansittigindan dolayr takip ventilasyon-perfiizyon
sintigrafisi ¢alismalariyla kalict degisiklikler tespit edilebilir. Ayni taraf ve Karsi taraf
AC’nin perfiizyona ve ventilasyona katiliminda; gestasyonel durumu, dogum sekli,
herni tarafi, 5. dakika apgar skoru, dogum o&ncesi tani varligi, herni kesesi varligi,
defekt capi, akrabalik, ek ameliyat varligi, ek anomali varligi, kardiyak anomali ve

PHT varlig1 acisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmamastir.
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4. V/Q oranindaki uyumsuzluk; hem preoperatif hemde postoperatif donemdeki tedavi
stratejilerinden de etkilendiginden dolay1 bu stratejilerin gozden gecirilmesi, prognostik
faktorlerin akciger gelisimine etkilerinin belirlenmesi ve bu etkilerin minimumda simnirlt

kalmas1 yoniinde ¢aligmalarin siirdiiriilmesi agisindan énemlidir.

5. lleri ¢aligmalarda ayni hastalar iizerinde takip ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi
yapilarak hastalarin V/Q uyumsuzlugunun degerlendirilmesi ve kalici pulmoner

morbiditelerinin tespit edilmesi gerekmektedir.
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