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Konjenital diyafragma evantrasyonu: olgu sunumu
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Ozet

Diyafragma evantrasyonu, gebelik esnasinda yeterli mus-
kiiler gelisimini saglayamayan diyafragmanin yiiksek yer-
lesimli olmasi ile karakterizedir. Karindaki organlar gev-
sek yapili diyafragma etkisiyle akcigerlere baski yapmak-
ta, pulmoner fonksiyonlan etkilemekte ve mediyastinal
kayma sonucunda etkilenen tarafin karsi tarafindaki or-
ganlara ait problemler ortaya cikmaktadir. Hastalar bu-
lant1 ve kusma gibi hafif gastrointestinal semptomlardan
hayat1 tehdit edici solunum sikintis1 tablosuna kadar cok
degisik yakinmalarla basvurabilir. Asemptomatik seyre-
debildigi gibi, akcigerin havalanmasim bozarak tekrarla-
yan pnomonilere neden olabilmektedir. Bu makalede tek-
rarlayan pnomoni tablosuyla seyreden konjenital diyaf-
ragma evantrasyonlu bir olgu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, diyafragma evantrasyonu,
pnomoni

Summary

Congenital diaphragma evantration: a case report
Diaphragmatic eventration is characterized by a perma-
nent elevation of diaphragma, which can not complete its
muscularization during gestation. Intraabdominal organs
at the affected side compress lungs due to loose diaphrag-
ma and impair pulmonary functions, and problems related
to the organs at the contralateral side may occur due to
the mediastinal shift. Patients may present with diverse
complaints, ranging from mild gastrointestinal symptoms
such as nausea and vomiting to life-threatening respirato-
ry distress. Although it can be asymptomatic, it may cause
recurrent pneumonia impairing lung inflation. We herein
report a case with congenital diaphragmatic eventration
presenting with recurrent pneumonia.
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Girig

Konjenital diyafragma evantrasyonu diyafragmanin
bir kisminin veya tamaminin torasik kaviteye anormal
bir sekilde ilerlemesi ile olusan bir anomalidir.
Intrauterin donemde (8.-10. hafta) membranéz diyaf-
ramin yetersiz miiskiiler gelisgimi sonucu olusmakta ve
diyafragma yiiksek yerlesimli kalmaktadir. Tium
diyafragma anomalilerinin %5'lik bir kismini olusturur
(1). Konjenital olabildigi gibi, frenik sinir harabiyetine
sekonder de goriilebilir. Konjenital formlarinda
hastaliga yarik damak, mikroftalmi/anoftalmi gibi goz
defektleri, dogumsal kalp defektleri, akciger hipoplazisi
ve vertebra anomalileri gibi bir¢cok anomali eglik ede-
bilir (2). Hastalar tasipne, bulanti ve kusma gibi hafif
semptomlardan, hayati tehdit edici solunum sikintis
tablosuna kadar cok degisik yakinmalarla bagvurabilir.
Etkilenen taraftaki abdominal organlarin da torasik
kaviteye ilerlemesi sonucunda, akcigerlerin havalanmasi
bozularak tekrarlayan pnémoniler olusabilmektedir (1).
Bu makalede meningomiyelosel ve iskelet sistemi
anomalileri ile birlikte rekiirren pnémoni tablosuyla
seyreden konjenital diyafragma evantrasyonlu bir ¢ocuk
olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

On dort aylik kiz hasta, 2 glindiir devam eden
okstiriik ve ateg yakinmasi ile bagvurdu. Hikayesinden
hastanin alt1 ayliktan itibaren 4 kez pnémoni nedeniyle
hospitalize edilerek parenteral antibiyoterapi aldig:
ogrenildi. Dogumda sakral bélgede meningosel ve eslik
eden hidrosefali saptanmig. Bu nedenle 3 giinliik iken
meningosel operasyonu, 5 aylik iken de hidrosefali ne-
deniyle ventrikiiloperitoneal sant operasyonu uygulan-



mis. Annenin gebeliginde sigara, alkol, enfeksiyon veya
radyasyona maruz kalma 6ykiisii saptanmadi. Termde
2500 gr olarak dogan ve dogumda herhangi bir komp-
likasyon olmadig1 6grenilen hastanin diger 2 kardesinin
sag ve saglikli oldugu 6grenildi.

Fizik incelemesinde agirhg 6400 gr (<%3), boyu 67
cm (%3-10), basg cevresi 47.5 cm (%90-97) olan has-
tanin viicut 1s1s1 38.9°C, kalp atim hiz1 132 vuru/dk, so-
lunum sayis1 42/dk ve oksijen satiirasyonu oda havasin-
da %89 olarak tespit edildi. Dinlemekle sol hemitoraks-
ta inspiratuvar ralleri vardi. Alt ekstremitelerde paraple-
ji mevcut idi. Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin
10.4 gr/dl, hematokrit %31.7, MCV 78 fl, RDW %16.7,
trombosit 432.000/mm?3, beyaz kiire 18.500/mm? idi.
Periferik yaymasinda PMNL %68, lenfosit %32,
eritrositlerde hafif hipokromi ve kiime trombositler
gortldii. Serum elektrolitleri, bobrek fonksiyonlari,
transaminazlart ve kan sekeri normal siirlarda idi.
Serum kompleman diizeyi, total Ig diizeyi ve serum
alfa-1-antitripsin diizeyleri normal olarak tespit edildi.
Gogiis grafisinde sol akcigerde atelektazi ve infiltrasyon
ile uyumlu bulgular saptandi. Torakoabdominal bilgisa-
yarli tomografide (BT), sol akciger alt lob bazalde seg-
ment 7 ve 8'in tama yakinmin atelektatik gériintimde
oldugu, etrafinda ise konsolide alanlar oldugu saptandu.
Sol hemidiyafragma normalden yukarida yerlesimli
olarak gozlendi ve diyafragma evantrasyonu olarak
degerlendirildi (Sekil 1). Diyafragma evantrasyonunun
komsu olan sol akciger alt lob ve inferiyor lingual seg-
mentlerde kompresyon atelektazisine yol agtigi tespit
edildi. Kolloid karaciger-dalak SPECT incelemesinde

Sekil 1. Opakli torakoabdominopelvik tomografide sol diyafrag-
may1 yukari ilerleten yiiksek yerlesimli dalak ile beraber sol
akciger bazal segmentlerinde atelektaziye neden olan evantrasyon
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dalak normalden belirgin olarak stiperiyor yerlegimli
tespit edildi.

Hastaya mevcut bulgular ile pnémoni tanis1 konu-
larak parenteral antibiyoterapi baglandi. Antibiyotera-
pinin 2. gliniinden itibaren hastanin atesi diistii, solu-
num sikintist ve Okstiritk yakinmasi geriledi. Antibi-
yoterapiye devam edildi ve klinik tablonun diizelmesi
tizerine 7. giiniin sonunda tedavi kesildi.

Hastanin tekrarlayan pnémoni tablosunun konjenital
sol diyafragma evantrasyonuna sckonder gelistigi
dtgtniildi ve hasta genel durumu diizeldikten sonra
Cocuk Cerrahisi Klinigine refere edildi.

Tartigma

Diyafragmanin gelisimi erken embriyonik yasamda
olusan ¢ok kompleks bir siirectir. Miiskiiler tabakadaki
yetersiz gelisim evantrasyon ile sonuglanirken, diyafrag-
ma ile beraber gelisen ligamentlerde de genellikle ge-
lisim bozukluklar1 goriilmektedir. Diyafragma ile para-
lel gelisim gosteren ve dalag: yerinde tutan ana ligament
olan splenorenal ligamentin olusumu yine bu sathada
olmaktadir. Bu nedenle genellikle solda gelisen di-
yafragma evantrasyonu sadece diyafragma ile simirh
olmayip, toraksi ve batinda sol tarafta bulunan organlari
da etkileyen bir hastalik olma 6zelligi géstermektedir.

Diyafragma evantrasyonu konjenital ve akkiz olmak
tizere iki sekilde goriilmekte ve diyafragma anoma-
lilerinin yaklagtk %5'ini olusturmaktadir. Konjenital
diyafragma evantrasyonu intrauterin dénemde (8.-10.
hafta) membranéz diyafragmanin yetersiz miiskiiler
gelisimi sonucu olugmaktadir. Konjenital formun etiyo-
lojisinde ¢esitli kromozomal anomaliler, konjenital kalp
hastaliklar1, intraabdominal organ malrotasyonlari,
anormal pulmoner segmentasyon gibi diger sistem
anomalileri, toksoplazma ve sitomegaloviriis gibi kon-
jenital enfeksiyonlar bulunmaktadir. Akkiz diyafragma
evantrasyonu ise kiiciik ¢ocuklarda genellikle travmatik
dogumlar ve kardiyak cerrahi nedeniyle ortaya ¢ikan
frenik sinir harabiyetine bagl olarak gelismektedir.
Cogunlukla tek taratli olup, komplet ve parsiyel form-
lar1 olabilir. Komplet form genellikle diyafragmanin sol
yarisinda, parsiyel form ise genellikle sag yarisinda
goriilmektedir (3,4). Olgumuzda solda komplet diyaf-
ragma evantrasyonu ile beraber yiiksek yerlesimli dalak
ve sol bobrekte rotasyon anomalisi bulunmaktaydi.

Ekstrapulmoner malformasyonlarla  birliktelige
diyafragmatik defektlerin her iki formunda da rastlan-
maktadir. Diyafragma evantrasyonu cesitli monozomi
ve trizomi sendromlari, Apert sendromunun izole
formlar1 ve Cantrell pentalojisi gibi sendromlarla birlik-
telik gostermektedir. Mikroftalmi/anoftalmi gibi okiiler
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defektler ve kalp defektleri gibi gesitli organ sistemleri-
ne ait anomalilerle siklikla birliktelik gostermektedir
(5). Bizim hastamizda okiiler veya kardiyak problem
saptanmazken meningosel, hidrosefali, skolyoz ve sol
bobrekte rotasyon anomalisi tespit edilmistir.

Evantrasyonlar genellikler unilateraldir, bilateral
vakalar nadir goriilmektedir. Tiim diyafragmanin kom-
plet evantrasyonu erkeklerde ve sol tarafta sik goriil-
mekte, parsiyel evantrasyon ise iki cinste esit olarak ve
daha ¢ok sagda goriilmektedir. Parsiyel evantrasyon sik-
likla sag hemidiyafragmanin anteromediyalinde olmak-
ta ve evantre segmentin i¢inde genellikle karaciger de
bulunmaktadir. Bizim hastamizda parsiyel evantrasyon
vardi fakat sol diyafragma yerlesimli idi (6).

Diyafragma evantrasyonu ¢ok ¢esitli klinik tablolarla
kargimiza ¢ikmaktadir. Vakalarin bir bolimii asempto-
matik olabilecegi gibi, bizim hastamizda da oldugu gibi
tekrarlayan pnomoni ataklar1 seklinde de kendini gos-
terebilir. Hafif formlardan ventilatdr tedavisine kadar
gidebilen solunum sikintistyla seyredebilir (1).

Konjenital diyafragma anomalilerine prenatal ultra-
sonografi ile erken tani konulmasi miimkiindiir ancak
herni ve evantrasyon ayirimimin yapilmast son derece
guictlir. Hastalar prenatal ultrasonografi ile baglangicta
diyafragma hernisi olarak diisiiniiliip, daha sonra post-
natal kontrollerde diyafragma evantrasyonu tanist ala-
bilmektedirler (7).

Tanida birgok goriintiileme yontemi kullanilmak-
tadir. Direkt grafi tanida kullanilabilir, ancak parsiyel
evantrasyonlart diger diyafragmatik lezyonlardan ayir-
mada yetersiz kalmaktadir. Genellikle asemptomatik
hastalarda tesadiifen ¢ekilen diiz grafilerde evantrasyon
saptanmaktadir. Ultrasonografi, evantrasyon derinligi
ile igerigi hakkinda detayli bilgi verebilir. Direkt grafi ve
ultrasonografiye ragmen siiphede kalinan vakalarda
floroskopi, bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans
gortintiileme tanida yardimer tetkiklerdir. Evantras-
yonlu diyafragmatik segment ve igerigi aksiyel planda
¢ekilmig bilgisayarli tomografilerde rahathikla gorii-
lebilir (8).

Ayiricr tamida diyafragmatik herni, perikardiyal kist,
paradzefageal herni, hiatus hernisi, bronkojenik kist,
epidiyafragmatik apse, enfekte hematom veya teratom,
kardiyak sarkom, lenfosarkom, Schwannom, metastatik
sarkom gibi neoplastik kitleler diistiniilmelidir.

Cerrahi tedavi ile hastalarin solunum sikintist ve
mekanik ventilator bagimliligr ortadan kalkmakta, oksi-
jenizasyonda diizelme saglanmaktadir. Diyafragma
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plikasyonu evantrasyon restorasyonunda kabul gérmiis
ve en sik kullanilan yontemdir. Ozellikle tek tarafli
evantrasyon ve paralizi durumlarinda, ilerleyici dispne
ve tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlart varliginda
plikasyon en etkili tedavi secenegidir (9).

Erken dénemde evantrasyon tanist konulan hasta-
larin prognozu eslik eden anomalilerin agirligi ve pul-
moner hipoplaziye baglidir. Pulmoner defektlerin mi-
nimal veya hi¢ olmadig1 durumlarda semptomlar da ¢cok
hafif seyredebileceginden taninin konulmasi gecikebilir.
Bu tiir vakalarda evantrasyon tanisi konuldugunda oksi-
jen ve profilaktik antibiyotik tedavileri uygulanarak
konservatif kalinabilinir. Eger defekt biiyiik ise cerrahi
tedavi kaginilmazdir (3).

Sonug olarak, bebeklik ve erken ¢ocukluk done-
minde sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu sikayeti ile
bagvuran hastalarda diyafragma evantrasyonu gibi kon-
jenital diyafragma defektlerinin bulunabilecegi akilda
tutulmalidir.
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