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COCUKLARDA DOGUMSAL DIYAFRAGMA
BOZUKLUKLARI: 15 YILLIK DENEYIM
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OZET

Dogumsal diyafragma bozuklugu nedeniyle ameliyat edilen hastalarin 6zclliklerinin ve tedavi so-
nuglarinin degerlendirilmesi.

1987- 2002 yillari arasinda hastanemizde tani konarak ameliyat cdilen 76 olgunun kayitlar geriye
déniik olarak incelendi.

Olgularin 52'si (%68} Bochdalek fitig, 151 (%20) diyafragma evantrasyonu ve 9'u (%12} Mor-
gagni 181 nedeniyle ameliyat edildi. Tam tim olgularda akeiger filimi ile kondu, baryumilo mi-
de-barsak grafileri vefveya ultrasonografi ile de dogrulandi. On ii¢ olguda cglik eden diger organ-
sistem bozukluklan vardi. Olgularin izlem siiresi 9 ay - 15 yil arasinda dedigiyordu.

Bagvuru yaglan 8 saat- 6 yag arasinda degigen Bochdalek fitikli olgularin 32'si eskek, 20'si kizdi,
fitik 48 olguda sol, 4 olguda sag tarafta idi. Kirksckizinde primer, 4'tinde emilebilir ag (Vicryl
mesh) ile onanm yapilan bu olgularin timii ilk 24 saat iginde belirti vermis olan 11" (%21} kaybe-
dildi, 2'si niiks nedeniyle yeniden ameliyat edildi.

Yag ortalamas: 1.1 y1l olan diyafragma evantrasyonu olgularimin 11'i erkek, 4'i kizdi, evantrasyon
13 olguda sag, 2 olguda sol tarafta idi. Olgulann timiinde diyafragma plikasyonu yapildi ve iz-
lemdc sorunla kargilagilmadi.

Yag ortalamas: 1.6 y1l olan Morgagni fitif1 olgularmin 7'si erkek, 2'si kaz olup, fitik 6 olguda iki
tarafl, 2 olguda solda, 1 olguda ise sagida idi. Ttimiinde primer onarim yapilan olgulardan biri
(%11) kaybedildi, birinde isc niiks fitik nedeniyle yeniden ameliyat gerekti.

Dogumsal diyafragma bozukluklarinda tami ve tedavi ydntentleri hemen hemen standart hale gel-

mistir. Ancak tiim teknolojik geligmelere kargin dzellikle Bochdalek fitiklarinda 6liim oram halen
yiiksekftir.

Anahtar kelimeler: Dogumsal diyafragma fitiklar, evantrasyon, prenatal ultrasonografi

SUMMARY

Congenital diaphragm anomalies in children: 15 year's experience. For the purpose of evaluating
the characieristics of patients whom had an operation duc to congenital diaphragm anomaly and
asscssment of the results of the treatment received, records of 76 cases that had a surgical operati-
on after being diagnosed at our hospital between 1987-2002, arc retrospectively studied.

Surgical operations were performed on patients due to Bochdalek hernia in 52 cases (68%), event-
ration of the diaphragm in 15 cases (20%), and Morgagni hernia in 9 cases (12%). All cases werc
diagnosed by chest rontgenogram, and were confirmed by gastrointestinal scrics and/or by the ult-
rasonographic examination.

There were associated several anomalies in 13 cases. The cases of Bochdalek hernia that ages of
applied persons vary between 8 hours and 6 years were 32 in male and 20 in female, 48 in the left
side and 4 in the right side, 11(219%) of those cases that became semptomatic in the first day of li-
“fe died, the other 2 had surgical operations again due to recurrent hernia. The eventration of the
diaphragm cases of 1,1 years age average were 11 in male and 4 in female and the eventrations
were right sided in 13 cases and left sided in 2 cases. For ali of cases, diaphragm plications were
done and any problem was obscrved. Cases of Morgagni hernia of 1,6 years age average were 7 in
male, 2 in female and the protrusions were bilateral in 6 cases, left sided in 2 cases and right sided
in another casc. One (11%) of the cases that a primary repair was performed in ali, died and the
other needed a surgical operation again due to recurrence.

As a conelusion, the methods of diagnosis and treatment were almost standardized in the congeni-
tal diaphragm anomalies. However, in spite of tcchnological improvements, the mortality rate is
presently high in especially Bochdalck hernias.
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GIRIS

Ik kez 1848'de tanimlanan dogumsal diyaf-
ragma bozukluklart yemidogan déneminde
yalmiz solunum sikinusina neden olurken,
daha ileri yaglarda sik tekrarlayan oksiiriik,
hinilt: ya da kusma gibi yakinmalarla ortaya
¢ikabilir, Son yillarda giderek geligen tam ve
tedavi ybntemlerine kargin en sik goriilen
Bochdalek tipi basta olmak iizere dogumsal
diyafragma bozukluklarinda 6liim orani yiik-
sektir 9.

MATERYAL ve METOD

Caligmamizda 1987- 2002 arasinda SSK Ba-
kirkdy Dogumevi ve Cocuk Hastaliklan
Egitim Hastanesinde dogumsal diyafragma
bozuklugu nedeniyle cerrahi tedavi géren 76
olgunun kayitlan yas, cins, bagvuru yakin-
malari, tami yintemleri, eglik eden bozuk-
luklar, ameliyat bulgulan ve tedavi sonuglan
acisindan geriye ddnilik olarak degerlendi-
rildi.

BULGULAR

Olgulann dzellikleri Tablo 1, bagvuru yakin-
malar1 Tablo 2'de gosterildi. Tani tiim olgu-
larda akciger grafisi ile konmusg, geg bagvu-
ran Bochdalek finkh olgularin tiimiinde bar-
yumlu mide- barsak grafisiyle dogrulanmig-
tir. Hastanemizde radyoskopi olanagi bulun-
madigindan diyafragma cvantrasyonlu olgu-
larda tan1 ultrasonografi ile dogrulanmustir,
Diyafragma evantrasyonlu olgularimizin hig
birinde ek bozukluk saptanmazken, Bochda-
lek ve Morgagni fitikli toplam 61 olgunun
13’tinde (%21) cesitli ek bozukluklar saptan-
nustir {Tablo 3).

Bochdalek fitikla olgularn, ilk 24 saat iginde
belirti veren 37'si 8 saat- 4 giin arasinda ol-
mak iizere ameliyat edilerek; 48'inde primer
onarim yapilmsg, 4'linde diyafragmadaki
acgiklik emilebilir ag (Vicryl mesh) ile kapa-
tilabilmigtir. Ug olguda karm kesisi yalniz

cilt ile ventral fink birakilarak kapatilmigtir,
QOlgulardan birinde gogiis icinde ézofagus -
miide bilegkesinde delinme saptanarak ona-
bulunan Meckel divertikiilii kama seklinde
¢ikarlmsur. Ameliyatta olgulardan 15'inde
fitik kesesi saptannus; fitik igerigi tiim olgu-
larda bulunan ince ve kalin bagirsaga ek ola-
rak 16 olguda mide, 15 olguda dalak, 10 ol-
guda ise karaciger sol lobu olarak belirlen-
nuigtir.

Diyafragma cvantrasyonlu olgularnin 2'sinde
gogiis yoluyla olmak iizere diyafragma pli-
kasyonu, Morgagni hernili olgularin da tii-
niiine primer onarim yapilmastir.

Bochdalek fitikln olgularin tiimil ilk 24 saat
icinde belirti veren 37 olguluk gruptan ol-
mak iizere; 10'u solunum yetersizligi, biri
ameliyat sonrasi nekrotizan enterokolite
bagh bagirsak delinmesi ardindan geligen
sepsis nedeniyle olmak iizere 11'1 (%21),
Morgagni fitikli olgulanin ise biri (%11) as-
pirasyon pnémonisi ile kaybedilmistir.

Yagayan 64 olguda izlem siirest 9 ay- 15 yil
arasmda degigsmekte olup; 2 Bochdalek, 1
Morgagni finkli olgu niiks nedeniyle 2. kez
ameliyat edilmistir. Ayrica Bochdalek fitikh
olgulardan birinde yapisikliga bagh bagirsak
tikanmasi nedeniyle ameliyat sonrasi 6. ayda
bridektomi, 2' sinde vezikoiireteral reflii ne-
deniyle ameliyat sonras1 3. ve 5, yillarda sis-
toskopik enjeksiyon ve birinde de ameliyat
sonrast 2. yilda gastrobzofageal reflii nede-
niyle fundoplikasyon gerekmigtir.

TARTISMA

Dogumsal diyafragma fitign (DDF) ilk kez
1848'de Vincent Alexander Bochdalek tara-
findan tammlanmus, yenidoganda ilk bagarili
onarinu ise 1946'da Gross yapmugtir (7:10),
Diyafragmanin merkezi tendon denen orta
bolimii transvers bolmeden, periferik kas
boliimii ise arka-yan pléroperitoneal zarlar-
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dan clugur. Bu iki yapt normalde utcrus igi
8. haftada birlesir. Bu birlesme olmazsa o ta-
raf diyafragmasmm arka-yaninda bir agiklik
olugur ki bu duruma arka-yan diyafragma fi-
i1 ya da Bochdalek fing: denir (1. Boch-
dalek fiti@i 1/2200-1/3000 siklikta, kiz ve er-
keklerde esit oranda bildirilmektedir; spora-
dik olmasi kuraldir, ancak ailesel olgular da
vardir ¢-10),

Morgagni fitifinda neden bilinmemckle bir-
likte ayni ailede birden lazla kigide ya da
ikizlerde goriilmesi herediter bir bozukluk
oldugunu diigiindiirmektedir (¥, Birinci dere-
ce akrabalarda goriilme riski %2'dir. ¥ Seri-
mizde tiim diyafragma bozukluklari erkek-
lerde daha sik goriilmektedir (Tablo ).

DDF'sinde agiklik olgularin %80'inde sol,
%20'sinde sag taraftadir. Iki tarafli olgular
nadirdir 24900, Serimizde Bochdalek fitikli
48 olguda aciklik solda, 4 olguda sagdaydi.

Diyafragma evantrasyonu sinir yaralanmasi
nedeniyle clusabildigi gibi, diyafragmanm
merkezi tendonu ya da kasinin geligimindeki
dogumsal bozukluktan kaynaklanabilir (%),
Genellikle sol tarafi etkilemekle birlikte iki
tarafli olgular da bildirilmistir, Serimizde di-
yafragma evantrasyonlan 13 olguda sag, 2
olguda sol taraftaydi.

Morgagni fing1 embriyolojik olarak dogum-
sal geligimsel bir bozukluk ya da diyaf-

ragmanm sternal ve kostal yapisma bdlim-
leri arasmda olugan bir agikliktir, orta ¢izgi-

Tablo 1. Clgulann dzellikleri

nin bir tarafinda ya da iki tarafl olabilir. Sag
tarafta sol tarafa oranla 5 kat daha sik g6-
riiliir (0. Morgagni fitifi olgularimizm 6'sm-
da iki tarafli, Z'sinde solda, !'inde ise saf ta-
raftaydi.

Dogumdan sonra solunum yetersizlifi bul-
gulari, ¢okitk karin, kalp seslerinin sagda
alinmasi, fitik tarafinda solunum seslerinin
alinamamast gibi muayene bulgularn diyaf-
ragma fingint diigtindiirmelidir. Agwr akciger
hipoplazisi, karmn organlarinin gogiiste bu-
lunmast, solunum zorlugu nedeniyle agin
miktarda yutulan havanin mide ve barsakla-
rm hacmini arttirmasi gibi nedenlerle DDF'1i
bebeklerde dogumdan hemen sonra solunum
zorlugu geligir. Akciger hipoplazisi ve asi-
doza bagh pulmoner vazokonstriksiyon pul-
moner hipertansiyona neden olur. DDIF'li be-
beklerin %65'i dogumdan hemen sonra kay-
bedilirken, %5- 25'1 tam konmadan aylar,
hatta yillar boyunca belirtisiz kalabilir. Bu
grup hastalar sik tekrarlayan alt solunum yo-
lu infeksiyonu, mide veya barsaklarm sikig-
mastyla olusan barsak tikanmasi gibi semp-
tomlar ile karginuza ¢ikabilir %19, Olgular-
mizin 38'i solunum sikintisy, 29'u solunum
sistemine ait bulgularla, 7'si bulanti- kusma,
2'si ise igtahsizlikla ortaya gikmustr. Tekrar-
layan mide-bagirsak ya da solunum sorunla-
11 olan hastalarin akciger grafilerinde stiphe
varsa ge¢ DDF akla getirilmelidir. Tanidan
stipheleniliyorsa nazogastrik sonda takilarak
opak maddeli grafiler ¢ekilmelidir ¢13.14.15),

Ozellik n Erkek Kiz Bagvuru yast Sag Sol fki
Bozukluk taratls
Bochdalek fitigt 52 32 20 8§ saat- 6yl 4 48
(%61) (%39 {ort:0.3 y1) (%8) (%92)
Diyafragma 15 11 4 40 gin-3.5yil | 13 2 -
evantrasyoni (%13) (927) {ort:1.1 y1l) {%S87) {%13)
Morgagni fitif1 9 7 2 6 ay-8 y1l 1 2 6
(%78) (%22) (ort: 1.6 y1l) {%11) (%22) {%67)
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Yakinma Solunum Sik akciger Kusma Istahsizlik
Bozukluk sikintist infeksiyonu

Bochdalek fitifa 37 (%71) 15 (%29) - -

(n:52)

Diyafragma 1 (%7) 10 (%67) 4 (%26) -
evantrasyonu (n: 15)

Morgagni fitf - 4 (%A44) 3 (%33) 2 (%23)
(n:9)

Tablo 3. Eglik eden dofumsal bozukluklar

Bozukluk n
Kromozom bozuklufu 3
Dogumsal kalp hastalif 3
Anal atrezi 1
Kundurac: g6gsii 1
Omfalosel 1
Urogenital siniis 1
Hipospadias 1
Kasik fing: 1
Inmemis testis 1

Tanmi genellikle akciger grafisi ile konur. Se-
rimizde tiim Bochdalek olgularnna akciger
grafisi ile tam1 konmus, baryumlu pasaj gra-
fisi ile dogrulanmigtir, Diyafragma evantras-
yonu tanist radyoskopi olanagi bulunmadi-
gindan ultrasonografiyle kesinlegtirilmistir,
Akciger ve pasaj grafileri disinda bilgisayar-
11 tomografi (BT) de diyafragma hernisi tam-
sinin dogrulanmasinda kullanilabilecek bir
diger yontemdir 0, Ozel merkezlerde ka-
rin ya da gogiiste kitle diistiniilerek BT ¢e-
kildikten sonra hastanemize bagvuran 3
Bochdalek fitig1, 2 Morgagni fing: ve 5 di-
yafragma evantrasyonu olgusunda BT'lerin
kesin ifadeli olmayan raporlarinin taniya
katkida bulunmamas: dikkat ¢ekicidir.

Giintimiizde dogum 6ncesi ullrasonografiler-
de 15. gestasyon haftas: kadar erken dénem-

de DDF tams1 kolaylikla konabilmekte-
dir.Ancak elli iki olgumuzun valniz 7'sinde
(%13) dogum ©Oncesi ultrasonografi ile tam
konmug olmasi iilkemizin bu alanda heniiz
yeterli diizeye gelmedifinin bir gostergesi
olarak yorumlanabilir. Erken gestasyonel
haftalarda g6giiste genis mide, akciger/g6-
giis oranmm ve akcifer- bag oraminm diisiik
olmasi ile polihidramnios varlig: riskli-be-
beklerin belirlenmesine yardimer olur, Ayn-
ca fink tarafinda diyafragma sinirlarimin gé-
rillmemesi, akcifer havalanmasi yerine ba-
girsak gazlarinin goriilmesi ve mediastenin
kargi tarafa kaymasi diyafragma fitigim dii-
siindiiriir. Ozellikle polihidramnios varlig:
%72-89 oraninda mortalite ile birliktelik
gosterir. Afir ek anomali voksa dogum son-
rast erken donemde cerrahi girigimin yapila-
bilmesi igin annenin ilgili merkeze nakledil-
mesi 6nerilmektedir (19, Yogunbakim tinite-
mizin bulunmadig1 dénemde, serimize alin-
mayan 5 olgunun anne karninda ilgili mer-
kezlere sevk edilmesine kargin kaybedilmesi
anne naklinin de mortalitede ¢ok Gnem tagi-
madigim diigtindiirmektedir. Bir ¢alismada
dogum &ncesi tam ve nemli ek bozuklukla-
rin mortaliteyi en ¢ok etkileyen etkenler ol-
dugu bildirilmistir 9. Howe ve ark. dofum
oncesi erken dénemde tani, fitik igerigi ya
da polihidramnios varlifimin k&tii prognozu
isaret etmedigini; ailelerin dogum &ncesi ta-
n1 konmus olgu serilerinden elde edilen bil-
giler 15181inda aydinlatilmasi gerektigini bil-
dirmektedir (!'). Bir bagka seride DDF'de
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dofum Gnecesi tant oraninin %359 oldugu ve
tamlarin yaridan fazlasimn 24, haftadan son-
ra kondugu bildirilmektedir (%),

Diyafragma bozukluklarina eslik eden do-
gumsal bozukluklarin baginda néral tiip de-
fektleri, VSD, damar halkas1 ve aort koartas-
yonu gibi dogumsal kalp hastaliklan gel-
mektedir. Ozofageal atrczi, omfalosel ve ya-
rik damak gibi orta ¢izgi defektleri de gorii-
lebilir 4.16,18), Morgagni fitiklar da siklikla
Down sendromu ve VSD bagta olmak iizere
dogumsal kalp hastaliklar, malrotasyon, in-
memis testis, piyeloiireteral darlik ve diyaf-
ragmada gevseklik gibi bozukluklarla birlik-
telik gosterir *+12.17) Literatiirde 18 Down
sendromunda Morgagni fing bildirilmis
olup, serimizde de 2 Morgagni fitiklh has-
tada Down sendromu vardi U8, Ayrica
diyafragma evantrasyonu olan olgularda ek
dogumsal bozukluga rastlanmazken,
Bochdalek ve Morgagni fitikli olgularin
13%inde ek bozukluklar saptanmusgtir; ¢ ol-
guda kromozom bozuklugu, 3 olguda do-
gumsal kalp hastaligr, l'er olguda da anal at-
rezi, kunduract gogsii, omfalosel, iirogenital
sinils, inmemig testis, hipospadias ve kasik
fitigr vards,

Tedavi, Bochdalek ve Morgagni fitiklarinda
primer onarmdir 9, Serimizde Bochdalek
finklr olgularin, 48'inde primer onarim ya-
pilmus, 4'iinde diyafragmadaki agiklik emile-
bilir ag (Vicryl mesh) ile kapatilabilmistir.
Diyafragma cvantrasyonlu olgularin 2'sinde
gogils, digerlerinde karin yoluyla olmak iize-
re diyafragma plikasyonu, Morgagni fitikh
olgularin da tiiminde primer onarim yapil-
nugtir.

Bochdalek fitiklarinin %15'inde, Morgagni
fitikklarinin tiimitnde fitik kesesi bulunur. Fi-
tik sol tarafta ise mide, ince bagirsaklar, ka-
im bagirsak, dalak ve karaciger sol lobu go-
giise gecebilir. Sag taraf finklarinda ise sik-
likla karaciger ve ince bagirsaklar gogiise ¢1-
kar (1015) Serimizde 15 olguda fitik kesesi

saptanmig olup tiim olgularda ince ve kaln
bagirsaga ek olarak 15 olguda mide, 15 ol-
guda dalak, 10 olguda da karaciger sol lobu
fitlklagmusgtt,

Dogumsal diyafragma fitiklarmda ameliyat-
tan sonra ortaya ¢ikan komplikasyonlarm
basinda niiks gelmektedir. Ozellikle biiyiik
agikliklann ag ile onarimu nitks olasihigim
azaltir 319, Hajer ve ark. ¢alismasinda bii-
yiik, yama ile onarilan ya da sag taraftaki de-
fcktlerin niiks fitik icin risk faktorit oldugu,
ilk ameliyatta fitik kesesine dikkat edilmesi-
nin niiks riskini azalttig1 bildirilmektedir ),
Serimizde yasayan 64 olguda izlem siiresi 9
ay- 15 yil arasinda degismekte olup; 2 Boch-
dalek, 1 Morgagni fitikli olgu nitks nede-
niyle ikinci kez ameliyvat edilmigtir. DDF
onarimu sonrast sik goriilen bir komplikas-
yon da gastrodzofageal refliidiir®, Serimiz-
de Bochdalek fitikli olgulardan birinde yapi-
siklifa bagh bafirsak tikanmasi nedeniyle
ameliyat sonrasi 6. ayda bridektomi, 2 sinde
vezikoiireteral reflii nedeniyle ameliyat son-
rast 3. ve 5. yullarda sistoskopik enjeksiyon
ve birinde de ameliyat sonras1 2. yilda gast-
robzofageal reflil nedeniyle fundoplikasyon
gerekmistir.

Gilnitmiizde diyafragma fitiklaninda ECMO
ve likit ventilasyon gibi yeni tedavi modelle-
riyle yasam oramimin arttinlmasina galigil-
maktadir. Morgagni fitiklarinda ve evantras-
yonlarda agir kardiyopulmoner komplikas-
yonlar olmadigindan prognoz ¢ok daha iyi-
dir (19), Serimizde Bochdalek fittkl: olgularin
10'u solunum yetersizligi, biri ameliyat son-
ras1 nekrotizan enterokolite bagll bagirsak
delinmesi ardindan gelisen sepsis nedeniyle
olmak iizere 11'i (%21), Morgagni fitiklx ol-
gulann ise biri (%11) aspirasyon pndmonisi
ile kaybedilmigiir.

Sonug olarak basta Bochdalek fing1 olmak
iizere, dogumsal diyafragma bozukluklarin-
da dogum Oncesi tam ve gelismis tedavi ola-
naklarina kargin 6liim orani hala yitksektir.
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