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OZET

Konjenital diyafragma hemisi (KDH) intrauterin donemde diyafragmanin
yapisal defekti ile karakterize dogumsal bir anomalidir. ik bir aydan sonra
tani alan olgular geg baslangicli KDH olarak adlandinlir. Bu olgu sunumunda,
farkli klinik bulgularla klinigimize bagvuran ve geg baslangicli KDH tanisi alip
cerrahi miidahale ile basarili bir sekilde tedavi edilen (¢ olguyu sunuyoruz.
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Anahtar kelimeler: Geg baslangic, konjenital diyafragma hemnisi, cocuklar

Cikar Gatismast: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir cikar
catismasi bildirmemigtir.

Giris

Konjenital diyafragma hernisi (KDH) genellikle yeni dogan
déneminde solunum sikintisina neden olan diyafragma defekti
ile karakterize dogumsal bir anomalidir. Akciger gelisiminin
erken déneminde karin ici organlarin fetal géglis bosluguna
girmesi sonucu meydana gelir ve genis bir klinik yelpazede
semptomlar verebilir (1). KDH her 2000-4000 dogumda bir
gortlmekte olup tim konjenital anomalilerin %8'ini olusturur ve
mortalitesi ylksektir (2). Dogum sonrasi ilk bir kag saat veya giin
icerisinde akut solunum sikintisinin gelismesi klasik bulgusudur.
ilk bir aydan sonra tani alan KDH ise gec baslangicl olarak kabul

ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a congenital anomaly characterized
by developmental defect of the diaphragm in the intrauterine period. Late
onset CDH is defined as the CDH that presents after the first month of age.
Here, we report three cases with late-onset CDH presenting with a variety
of clinical manifestations, and who were treated successfully by surgery. The
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edilir. Lokalizasyonuna gore ise substernal mesafede, Morgagni
hernisi, (% 1-5), posterolateral bolgede, Bochdalek hernisi, (%90)
ve Ozofageal hiatusda Hiatal herni, (%1-5) olarak adlandirilirlar
(3). Genellikle Bochdalek hernisi erken, Morgagni ve hiatal
herni ise gec¢ baslangiclidir. Klinik semptomlar, diyafragmadaki
defektin blylkligl, karsi taraf akcigerin matlrasyonu ile
iliskilidir ve buna bagl olarak degiskenlik gdsterebilir; dogum
sonrasl erken donemde agir solunum yetmezligi ile ortaya
cikabilecegi gibi, ilerleyen dénemde tekrarlayan solunum ve
gastrointestinal sistem bulgulari ile de kendini gosterebilir.
Yanlis ve gecikmis tani, mortalite ve morbiditeye sebep olabilir.

Bu olgu serisinde, cocuk Alerji-lmminoloji poliklinigimize

Yazisma Adresi/Address for Correspondence
Dr. Fatih Celmeli, Antalya Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Aleji ve Immdinoloji Klinigi, Antalya, Tirkiye
Tel.: +90 532 262 69 98 E-posta: fcelmeli@hotmail.com
Gelis tarihi/Received: 23.70.2074 Kabul tarihi/ Accepted: 23.02.2015

105



Celmeli ve ark.
Geg Baslangich Konjenital Diyafragma Hernisi

farkli basvuru semptomlari ile degerlendirilen Ug¢ diyafragma
hernisi olgusunun klinik ve radyolojik bulgularini sunmak
istedik.

Olgu Sunumlari

Olgu 1

Prenatal takipli 39 giinlik erkek bebek, emmede azalma,
solunum sikintisi ve solukluk yakinmasi ile getirildi. Miad,
3500 gr, normal spontan yol ile dogan hastanin 6zgegmisinde
Ozellik yoktu. Antenatal ultrasonda polihidroamniyoz bulgusu
saptanmamisti. Hastanin bir gin 6nce baslayan solunum
sikintisi disinda sikayeti yoktu. Fizik muayenede; tasikardi ve
takipnesi mevcuttu. Hemitoraksin sag tarafinda akciger sesleri
normal olarak duyulurken, sol tarafta akciger sesleri yoktu.
Acil serviste, ilk inceleme sonrasi bronsiolit/bronkopnemoni
olabilecegi dusunulerek inhale f2-mimetik tedavisi verilmisti.
Kliniginde dizelme olmamasi, perioral siyanoz gelismesi
nedeni ile ¢cekilen posterior-anterior (PA) akciger grafisinde sol
hemitoraksta gastrotoraks oldugu ve mediastenin minimal
olarak saga yer degistirdigi gortldi (Resim 1a). Hastanin
kan gazinda; Ph: 7,44, PCO,: 49 mmhg, PO, 44 mmhg,
HCO3: 28 meq/lt, laboratuvar bulgularinda; WBC: 8170/mms3,
trombosit: 532,000/mms3, hemoglobin: 10,1 gr/dl, CRP <0,31
mg/dl olarak saptandi. Toraksin bilgisayarli tomografisinde
(BT); sol hemitoraksta mide herniasyonu ile birlikte olan
diafragmatik herni (Bochdalek hernisi), sol akcigerde kollaps
ve mediastinal kayma saptandi (Resim 1b). Oksijen tedavisi
ile siyanozu dlzelen hasta ge¢ baslangichh KDH (Bochdalek
hernisi) tanisi ile operasyon icin ¢ocuk cerrahisi servisine
yatirildi.

Olgu 2

Alti yasinda erkek hasta 6ksUrUk yakinmasi ile basvurdu.
Son iki yil icerisinde iki kez bronkopnémoni gecirdigi ve sik
bronsit tanisi ile tedavi gordugu ogrenildi. Astm tanisi ile
inhale steroid, montelukast ve inhale pB2-mimetik tedavisi
almis ancak fayda gérmemisti. Refli ve rinit semptomilari
yoktu. Fiziksel ve mental gelisimi normal sinirlar igerisindeydi.
Aile oOykusinde astim, imminyetmezlik ve tuberklloz
tanimlanmadi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu. Prenatal
dénemde ilag alim Oykisd saptanmadi. Fizik muayenede;
parsiyel pektus ekskavatus ve sol kolda fokomeli mevcuttu
(Resim 2). Bilateral akciger sesleri dogaldi. Laboratuvar
bulgularinda; WBC: 7300/mm3, trombosit: 351,000/mms3,
hemoglobin: 14,7 gr/dl, CRP <0,01 mg/dl, sedimantasyon
2 mm/saat ve immunglobulin degerleri normal sinirlar
icerisindeydi.

Hastanin cekilen PA akciger grafisinde, bir ay 6nce
cekilen grafide gozlenen sag akciger orta lob infiltrasyonunun
kayboldugu ve ayni bolgede sag parakardiak alanda barsak
anslarinin oldugu izlendi. Sol hemitoraksta akciger parankim
sahalarinda patolojik bulgu yoktu (Resim 3a, 3b, 3c). Toraks
BT'de sag hemitoraks bazal kesimde parakardiak alanda
toraksa herniye olmus kalin barsak ansi ve karaciger
anteriorundan toraksa uzanan kolon ansi saptandi. Geg
baslangicll KDH (Morgagni) tanisi konuldu. Eslik edebilecek
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anomaliler acgisindan yapilan tetkiklerde kromozom analizi,
46 XY olarak bulundu. Transtorasik ekokardiyografisinde ve
batin ultrasonografisinde herhangi bir patolojik bulgu ve ek
anomali saptanmadi. Hastaya cocuk cerrahisi tarafindan
elektif sartlarda dlizeltici operasyon uygulandi.

Olgu 3

Uc vasinda erkek hasta fizik muayenesinde Uftriim
saptanmasi Uzerine kardiyoloji poliklinigine basvurdu.
Ekokardiyografisinde sag atrium ve ventrikile disaridan
basi yapan kitle gorinimuU tespit edilmesi Uzerine gorls
istendi (Resim 4a). Hastanin aktif yakinmasi yoktu. Ozgecmis
ve soy gecmiste Ozellik yoktu. Fizik muayenede toraks
oskultasyonu dikkatle dinlendiginde, sag hemitoraksta barsak
sesleri duyuluyordu. PA akciger grafisinde; sag hemitoraksta
parakardiak alanda barsak anslari mevcuttu (Resim 4b).
Toraks BT'de sag hemitoraks parakardiak alanda diyaframdan
toraksa herniye olmus kalin barsak ansi saptandi (Resim 4c).
Hastanin ekokardiyografisinde pulmoner hipertansiyon ve ek
anomaliler saptanmadi. Batin ultrasonografisinde patolojik
bulgu saptanmadi. Hastaya Morgagni hernisi tanisi ile elektif

@

Resim 1. a) Posterior-anterior akciger grafisinde sol hemitoraksta
gastrotoraks ve mediastenin minimal olarak saga dogru kayma
gortlmektedir. b) Toraksin bilgisayarli tomografisinde sol hemitoraksta
mide herniasyonu (gastrotoraks) ile birlikte olan sol akcigerde kollaps
ve mediastinal kayma gorilmektedir

Resim 2. Parsiyel pektus eksavatus ve sol kolda fokomeli bulgusu
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Resim 3. a, b, ¢) Hastanin farkli donemlerde cekilen posterior-anterior
akciger grafilerinde sag orta lobda gorilen radyo opak golgelenmenin
zamanla kayboldugu ve yerine barsak anslarinin aldigi gézlendi.

Resim 4. a) Ekokardiyografide sag atrium ve ventrikile disaridan
basi yapan kitle gorinimi. b) Posterior-anterior grafisinde sag
hemitoraksta parakardiak alanda kalin barsak anslari. ¢) Toraksin
bilgisayarli tomografisinde sag hemitoraks parakardiak alanda
diaframdan toraksa herniye olmus kalin barsak ansi

sartlarda cocuk cerrahisi tarafindan dlzeltici operasyon
uygulandi.

Tartisma

Klasik olarak KDH dogumdan sonraki ilk saatlerde
bulgu verir. Sporadik bir anomali olarak kabul edilmesine
ragmen %2 oraninda ailesel olgular da bildirilmistir (4). KDH
dogumdan hemen sonra semptomatik hale geldiginden
tanisi yeni dogan déneminde konulmaktadir. Ik bir ka¢ saat
veya gun igerisinde akut solunum sikintisinin gelismesi
klasik bulgusudur. ik bir aydan sonra tani alan KDH ise gec
baslangicli olarak kabul edilir. Tim diafragma hernisi olgularinin
%2,6-45,5'ini gec baslangich olgular olusturmaktadir (5,6).
Kim ve ark. 30 yillik izlemlerinde gec¢ baslangicli KDH olgularini
sunduklar calismada sikhig % 18,9 (7 olgu/toplam 37) olarak
raporlamislardir (7).

Prenatal ultrasonografinin  KDH tanisinda duyarlhg
oldukca yUksektir. Ancak tani ortalama 24. gebelik haftasinda
konulabilir (8). Serimizdeki ilk olgumuzun prenatal takipli
olmasina ragmen taninin konulamamasi da fetal anomali
taramasinin yapillma zamani ile iliskili olabilir.

Gec baslangigli KDH olgularinin  degerlendirildigi  bir
calismada 125 calisma degerlendirilmis ve erkek/kiz orani 2/1
olarak saptanmistir. En sik (%79,4) sol posterolateral KDH
goraldigul, hastalarin %65'inin ilk bir yil icerisinde semptom
verdigi rapor edilmisti. En sik gdzlenen semptom kusma
ve dispnedir (9). Ge¢ baslangicl hastalarda sut cocuklugu

déneminde solunum sistemi yakinmalari 6n planda iken,
daha bilylk cocuklarda gastrointestinal sistem yakinmalari
on plandadir (10). Bizim olgularimizdan ikisi solunum sistemi
bulgulari ile basvururken Uglincl olgu asemptomatikti.

Yine gec¢ baslangicli KDH olgularinin  degerlendirildigi,
ortalama yaslar 1,5 yil olan (38 gin-9,9 yas) 15 cocuktan
olusan bir olgu serisinde, hastalarin %401 (n=6) respiratuar
semptomlar, %401 (n=6) gastrointestinal semptomlar,
%20'si ise her iki semptom ile basvurmus olup, primer
onarim sonras| ortalama 2 yillik takipte sag kalim orani %
100 olarak tespit edilmistir (11). Baglaj ve ark. operasyon
oncesi mortalite %3,9, postoperatif komplikasyon %3,6,
herni rekirrensi ise %1,9 olarak bildirilmistir (9).

Morgagni hernisi tanisi alan olgu 2'de yine solunum
sistemi semptomlari 6n planda idi. Sag orta lop sendromunu
dusindurebilecek akciger grafi bulgular ve astim benzeri
sikayetleri nedeni ile iki yildir tedavi ve takip edilmisti.
Hastaya basvuru dncesi gekilen akciger grafisinde infitrasyon
gorinimU mevcuttu. Bu olgu vesilesiyle tedaviye direngli
astim ve tekrarlayan alt solunum vyolu enfeksiyonu
etyolojisinde KDH'nin g6z onlnde tutulmasi gerekliligini
ve taninin tekrar degerlendiriimesinin énemini vurgulamak
istedik. Baglaj ve ark. ge¢ baslangicli KDH de %25 olguda PA
AC grafisinin yaniltici olabildigini ve toraks tomografisinin iyi
bir secenek oldugunu rapor ettiler (12). Uc olguda da kesin
tani toraks tomografisi ile desteklenmistir. Uclinci olgumuz
ise fizik muayenesinde Uftrim saptanmasi Uzerine tetkik
edilirken KDH tanisi almis olup, herhangi bir solunumsal ya da
gastrointestinal semptomu yoktu. Ekokardiyografisini yapan
doktorun dikkati sonucu erken saptanabilmistir.

KDH mevcut hastalarda eslik eden anomali insidansi
% 10-50 arasinda degismektedir (9). Bilateral hernilerde eslik
eden anomali varligi ise %95'e kadar ¢ikabilmektedir. Noral
tlp defektleri, kardiyak defektler, genitolriner anomaliler
ve orta hat defektlerine (6zofagus atrezisi, omfalosel, yarik
damak gibi) sik rastlanir (13). Geg baslangicli KDH'li olgular
ek anomaliler acisindan dikkatli degerlendirimelidir. Ikinci
olgumuzda fokomeli ve parsiyel pektus ekskavatus mevcuttu.
Fokomeli gibi agir bir anomali varliginda diyafragma hernisi
acisindan dikkat edilmesi gerekmektedir.

Sonug olarak, KDH'li hastalar her zaman erken ve dogru
tani alamayabilirler. Farkli yaslarda ve farkl klinik tablolarla
basvurabilirler. Bu Ug¢ olgu ile ginimuz hasta yogunlugunda
KDH tanisinin konulmasi ve yanlis tedavilerin dnlenmesinde
yuksek dikkat gerekliligini vurgulamak istedik.
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