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Down Sendromlu Yenidoganda Asemptomatik Sag Bochdalek Hernisi

A Down Syndrome-Newborn with Asymptomatic Right Bochdalek Hernia
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Konjenital diyafragma hernisi, diyafragmada defektler sonucu gelisen kalitsal bir anomalidir. Diyafragmadaki konjenital
defektten dolay1 abdominal yapilar torakal kaviteye herniasyon yapar. Akciger grafisinde bagirsak anslarinin toraksta goriilmesi
biiyiik oranda tani koydurur. Diyafragma hernileri 6zefageal hiatustan (hiatal), paradzefageal, retrosternal (Morgagni) veya
posterolateral (Bochdalek) bolgelerden gelisebilir. Bu olgu sunumunda Down sendromlu yenidogan bir bebegin sag Bochdalek
hernisi tani siireci, cerrahi islemi ve literatiir kargilagtirmasi anlatilmgtur.

Anahtar Bochdalek hernisi, diafragma, laparaskopi, yenidogan
Kelimeler

Abstract

Congenital diaphragmatic hernia is a hereditary anomaly resulting from defects in the

diaphragm. Abdominal structures herniate into the thoracic cavity due to congenital defect in the diaphragm. For accurate diagnosis, the
presence of bowel loops in the thorax is decisive on the chest radiograph. Diaphragmatic hernias may develop from esophageal hiatus (hiatal),
paraesophageal, retrosternal (Morgagni) or posterolateral (Bochdalek) regions. In this case report, the diagnosis and surgical procedure of a
Down syndrome-newborn baby with right Bochdalek hernia was discussed by comparison of the literature.
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GIRiS
Embriyonal dénemin 9-16. haftalarinda, orta bagirsagin
karin i¢ine gogiiyle diyafragmanin olusumu tamamlanir.!
Bu donemdeki gecikme veya bozukluk hemidiyafrag-
ma evantrasyonu veya konjenital diyafragma hernilerine
(KDH) sebep olur. KDH, diyafragmadaki defekt sonucu
abdominal organlarin torasik kaviteye ilerleyerek akci-
gerin normal gelisimini engelleyen klinik bir durumdur.
KDH’larin %90dan fazlasin1 Bochdalek (postero-lateral)
hernisi olusturur. Bochdalek hernilerinin %80-901 sol
tarafta goriiliir**. Bu anomaliye eglik eden diger defektler
ise noral tip defektleri, kalp defektleri (ventrikiiler septal
defekt, vaskiiler ring, aorta koarktasyonu), orta hat gelisim
anomalileri (6zofagus atrezisi, omfalosel, yarik damak) ve

genetik anomalilerdir (trizomi 13, 18, 21).>¢

Dogum sonrast belirgin solunum sikintisi, tasipne, kayik
karin goriintiisii ve gogiis

on-arka ¢apinda artis hastaligin klinik bulgularidir.” Bazi
hastalarda semptom yoktur ve aylar hatta yillar boyunca
herni tanist konulamayabilir. Bu tiir hastalarin akcigerleri
normal olup dogum sonrasi adaptasyonda sorun yasan-
maz. Postnatal solunum sorunu yagayan grupta ise mor-
taliteyi biiyitk oranda ona eslik eden akciger hipoplazisi
ve pulmoner hipertansiyonun gelisimi etkiler.*'* Bu olgu
sunumunda fizik muayene ve genetik taramasinda Down
sendromlu oldugu tespit edilen, ayrica Bochdalek hernisi-
nin sagda oldugu gozlenen hastanin tani ve tedavisi litera-

tiir esliginde tartigild.

OLGU
42 yas saglikli annenin 4. gebeliginde fetal ekokardiyogra-
fik incelemeye gore fetusta trikuspit atrezi ve sag ventrikiil
hipoplazisi tespit edildi. 355/7 haftalik normal dogum ile
dogan ve solunum sikintisi ile yenidogan yogun bakim
tinitesine getirilen ancak bir siire oksijen destegi verildik-
ten sonra asemptomatik seyreden bebegin fizik muayene-
sinde genel durumu iyi, cilt hafif akrosiyanotik, sag akciger
hemitoraksta derin solunum sesleri, raller ve bagirsak ses-

leri saptandi. Ayrica diisiik kulaklar, mongoloid gériiniim,

burun kokii basikligi, sag ve sol ellerde simian cizgileri,
1. ve 2. ayak parmaklar arasinin genis olmasi nedeni ile
Down sendromu diisiiniiliip kromozom analizine gonde-
rildi. Soy gegmisinde akraba evliligi ve herhangi bir gene-
tik hastalik yoktu. Bakilan ekokardiyografisinde komplet
atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD), posteroanterior
akciger grafisinde sag hemitoraks orta ve alt kismini dol-

duran bagirsak segmentleri izlenmekteydi (Resim 1).

Resim 1. PA akciger grafisinde, sag hemitoraksta herniye ol-

mus bagirsak segmentleri

Sag lateral akciger grafisinde posterolateral alanda diaf-
ragma hernisine bagli bagirsak segmentlerinin sag hemi-
toraksta oldugu saptand: (Resim 2). Herni icerigini net-
lestirmek (inflamasyon, tiimor, kan damarlar vb.) ve kesin
taniyr koymak icin kontrastli posteroanterior (Resim 3)
ve toraks MR (Resim 4) ¢ekildi. Sag hemitoraks orta ve
alt kismini tamamen dolduran bagirsak anslar1 gozlenen
hastaya postnatal ilk haftada elektif laparoskopi yapildi.
Laparoskopik eksplorasyonda sag diyafragmanin poste-
rolateralinde 4x5 cm boyutlarinda defekt oldugu izlendi.
Defekt i¢inde toraksa sarkan ince bagirsak, kalin bagirsak
ve karaciger organlar1 saptandi (Resim 5). Sag akcigerde
hipoplazi goriilmedi. Diyafragma defekti siitiire edilerek

onarildi. Ameliyat sonrasi klinik durumu normale dénen
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hasta taburcu edildi. Hastadan sifahen onam alindi.

Resim 2. Kontrastl sag lateral akciger grafisinde posterola-

teral diyafram hernisi
Resim 4. Toraks MRde sag hemitoraks: tamamen dolduran

bagirsak anslar:

Resim 5. Sag diyaframin posterolateralinde defekt ve ince

bagirsak segmentler (laparoskopik eksplorasyon)

Resim 3: Kontrastli PA akciger grafisinde, sag hemitoraksta

bagirsak segmentleri
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Resim 6. Konjenital diyafragma hernisinin gelisim yerleri

TARTISMA
Konjenital diyafragma hernilerinin (KDH) goriilme sik-
lig1 canli dogumda 1/2.500-5.000dir. Cinsiyetle korele
olmamasina ragmen erkeklerde daha sik bildirilmigtir.>*
Diyafragma defektlerinin yaklasik %901 posterolateral
(Bochdalek), %10’u ise anteromedial veya anterior peris-
ternal (Morgagni) herni ve diger nadir tiplerdir (Resim
6). Abdominal organlarin herniasyonundan dolay1 toraks
boslugunda akciger igin yeterli alan kalmaz ve akciger
gelisiminde yetersizlik goriilebilir. Bu nedenle yenidogan
doneminde KDH ciddi solunum sikintisina neden olabilir.
Nadiren asemptomatik seyrettiginden tanida ge¢ kalinabi-
lir. Bochdalek hernisi vakalarinin %80-85’i solda, %10-15’i
sagda ve vakalarin %2’si bilateraldir. Olgularin ¢ogu ilk
24 saatte ciddi solunum gii¢liigii ile karakterizedir.!! An-
cak solunum sikintisi ile gelen vakamiz klinik takibinde

asemptomatik seyretti.

Morgagni hernisi tiim diyafragma hernilerinin %2-6’sin1
olusturur ve vakalarin %95’inde siklikla omentum, mide
ve transvers kolon gibi organlar1 barindiran herni kese-
si bulunur. Infant ve kiigitk ¢ocuklarda kiigitk Morgagni
herni siklikla asemptomatik ve tesadiifen saptanir.’* Genis
olanlarin i¢inde batin organlar1 bulundugu i¢in solunum
sikintisi yaratabilir. Klinik gortintti Bochdalek hernisine
benzerdir. Bochdalek hernisi izole sporadik olabilir ama
bircogunda Fryns, Brachman de Lange, CHARGE, Gol-

denhar, Simpson-Golabi-Behmel, Fraser, Beckwich-Wei-

demann, Denys Drash, Marfan, Noonan ve spondilokostal
dizostoz gibi ¢ok sayida genetik sendromla birlikte bulu-
nur. Sayisal kromozom veya yapisal kromozom anomalile-
ri, dengesiz translokasyonlar KDH’la iliskilidir.>” Hastala-
rin %10’una kardiyak anomaliler eslik eder. Ciddi kardiyak
defektlerin ve genetik anomalilerin hayatta kalim tizerinde
negatif etkisi vardir. Morgagni hernisi ve genetik mutas-
yonlar arasinda herhangi bir iligki saptanamamuistir. Down
sendromu literatiirde daha ¢ok Morgagni hernisi ile bil-
dirilmigtir.*** Hastanin Down sendromu olmasi nedeniyle
Morgagni herniasyonu ile benzerlik gosterdi ancak gekilen
grafilerle desteklenen elektif eksploratuar laparotomi ile

hastaya kesin olarak Bochdalek hernisi tanisi konuldu.

Konjenital diyafragmatik hernilerde polihidroamniyoz
tablosu sik gorillmesine ragmen hastamizda boyle bir bul-
guya rastlanilmadi.’* Asemptomatik seyreden hastamizin
yenidogan doneminde akciger oskiiltasyonunda 6zellikle
sagda bagirsak sesleri duyulmasi tizerine bakilan radyolo-
jik inceleme sonucuna gore sag diyafragma konjenital her-
nisi (Bochdalek) diistintildii. Sag lateral akciger radiyogra-
fisinde (Resim 2), kontrastli posteroanterior MR (Resim
3) ve toraks MRde (Resim 4) sag hemitoraks orta ve alt
kismini tamamen dolduran bagirsak anslarinin varligi sag
posterolateral (Bochdalek) herni tanisini dogruladi. Eslik
eden dugiik kulaklar, yiizde mongoloid goriiniim, burun
kok basikligi, sag ve sol ellerde simian ¢izgileri, 1. ve 2.
ayak parmaklar arasi genislik gibi bulgular Down sendro-
munu diisiindiirdii ve sitogenetik arastirma yapildi. Kalpte
komplet AVSD tespit edildi. Sag Bochdalek herni 6n tanis
alan hastaya laparoskopik ameliyat yapild.

Bochdalek hernisinde defekti onarmak igin literatiirlerde
kullanilan tekniklerden biri de laparoskopidir. Vakamizda
cerrahi tedavi yontemi olarak laparoskopi secildi. Laparos-
kopik onarim iyi bilinen, yaygin ve daha az doku travma-
sina yol agan minimum invazif tekniklerden biridir. Lapa-
roskopik onarim yogun yapisiklar nedeniyle ¢ocuklarda
glivenle uygulanan cerrahi bir islemdir. Bu sayede karin

bosluguna giriste mitkemmel goriiniim saglanir. Baslangig
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komplikasyonlar: karin duvarinda vaskiiler veya viseral
yaralanma, kanama, enfeksiyonlar olmasina ragmen kana-
ma, enfeksiyonlar, adezyon olasiliklar: en aza indirilmek-
tedir. Bu teknikte post-op agr1 az hissedilmektedir. Bagur-
sak fonksiyonlarinin da daha erken siirede normale geri

dondiigi bildirilmistir.'

Literatiirde Bochdalek (posterolateral) hernisi siklikla sol
tarafta ve yenidogan déneminde agir solunum sikintisi §i-
kayetleri ile seyretmesine ragmen olgumuzda sag asemp-
tomatik Bochdalek (posterolateral) hernisi izlenmektedir.
Yayinlanmis olgu sunumlarinda biiylik ¢ogunlugu yeni-
dogan doneminde asemptomatik olan Morgagni (ante-
romedial) konjenital hernisi Down sendromu ile birlikte
bildirilmis oldugu halde, vakamizda nadir goriilen sag
asemptomatik ve Down sendromu ile birlikte eslik eden

Bochdalek hernisinin tanisi ve klinik bulgular1 anlatild1.

SONUC
Sag konjenital diafragma hernisi (Bochdalek hernisi),
yenidogan doneminde agir solunum sikintis1 bulgusu ile
seyretmesine ve siklikla sol tarafta izlenmesine ragmen
vakamizda asemptomatik ve sag taraftaydi. Ayrica Down
sendromuyla beraber AVSD tanisi almis olup Bochdalek
hernisi agisindan basarili bir sekilde tedavisi yapilabilmis-

tir. Vakamiz literatiir egliginde tartigilmistur.
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