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Clinical presentation, operative findings, and long-term pulmonary function after
operation are herein reported in patients with congenital diaphragmatic hernia.
Fourteen patients with congenital diaphragmatic hernia were included. Signs and
symptoms at presentation, radiological and operative findings, and postoperative
complications were reviewed from hospital files. Patients were seen two to 17
years after operation for clinical examination, and radiological and pulmonary
function studies. Of 14 patients, five were diagnosed during the neonatal period
and nine thereafter. Eight had left-sided, four had right-sided and two had
retrosternal hernia. Complaints, mainly respiratory, disappeared after surgery in
all patients. All patients had normal pulmonary function tests on spirometry,
except for a four-year-old boy who could not perform the tests. Arterial blood
gas analysis performed in 10 patients was normal. Four patients had limited
diaphragm movements which were not significant clinically. After successful
surgical repair, excellent long-term pulmonary function might be expected in
congenital diaphragmatic hernia presenting either neonatally or later.
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OZET: Bu ¢alismamizda konjenital diyafram hernisi olan 14 hastanin bagvuru
sikayetleri, ameliyat bulgular1 ve uzun siireli solunum fonksiyonlar1 incelenmistir.
Hastalarin getirildikleri sirada sikayetleri, fizik muayene, radyolojik ve ameliyat
bulgulari, ameliyat sonrasi komplikasyonlara ait bilgiler hasta dosyalarindan
alindi. Hastalar ameliyat sonras: iki ile 17 yil arasinda degisen siirelerde
cagirilarak fizik muayeneleri tekrarlanip, radyolojik bulgular1 ve solunum
fonksiyon testleri ile yeniden degerlendirildi. Ond6rt hastanin besi yenidogan
doneminde, dokuz hasta ise yenidogan doneminden sonra tani almistir. Hastalarin
sekizinde herni sol tarafta, dordiinde sag tarafta, ikisinde ise retrosternal herni
saptandi. Agirlikli olarak solunum sistemi ile ilgili olan basvuru sikayetleri,
ameliyat sonrasi tiim hastalarda kaybolmustu. Solunum fonksiyon testlerini
yapamayan dort yasindaki bir hasta disinda tiim hastalarda solunum fonksiyon
testleri normal bulundu. Yine kan gazlar ¢alisilabilen 10 hastada sonuglar normal
bulundu. Dért hastada floroskopi ile diyafram hareketlerinde klinik olarak 6nemli
olmayan azalma saptandi.

Anahtar kelimeler: konjenital diyafram hernisi, solunum fonksiyon testleri.

Konjenital diyafram hernileri (KDH) sik
rastlanan konjenital diyafram anomalileridir.
Erken yenidogan dénemde agir solunum
yetmezligi ile getirilen hastalarda mortalite
oranlari yiiksektirl. Yenidogan dénemi sonrasinda
tani alan vakalar daha seyrek olup getirilis

sikayetleri erken déonemde kisilerden farklidir ve
prognozlart daha iyidir?3. Bu hastalar genellikle
tekrarlayan solunum sikayetleri ve belirgin
olmayan karin agrilar1 ile tani alirlar>#. Bazen de
karin organlarinin strangiilasyon-inkarserasyonu
ve mediastinal itilmeye bagli agir kardiyo-
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respiratuvar sorunlarla getirilebilirler. Bu konu
ile ilgili ¢cok sayida calisma olmasina karsilik,
ozellikle ge¢c donemde tani alan hastalarin uzun
siireli solunum fonksiyonlari ile ilgili calismalar
azdir. Bu ¢alismamizda diyafram hernisi ameliyati
olup uzun siireli kontrolleri yapilan 14 hasta
degerlendirilmistir. Tan1 aldiklar1 donem dikkate
alinarak hastalar iki gruba ayrilip, getirilis
sikayetleri, ameliyat bulgular1 ve uzun siireli
solunum fonksiyonlar1 gdzden gecirilerek
sonuglar1 sunulmustur.

Materyal ve Metot

Calismaya 1977-1992 yillar1 arasinda Hacettepe
Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi’nde
KDH nedeniyle ameliyat edilen hastalar alindi.
Getirilislerindeki sikayet ve fizik muayene bulgulari,
radyolojik bulgular, ameliyat bulgulari, ameliyat
sonrasl hastane izlemi ve erken dénem kompli-
kasyonlar ile ilgili bilgiler hasta dosyalarindan
alindi. Hastalar veya aileleri ¢alismay1 agiklayan bir
mektup gonderilerek kontrole ¢agirildi.
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testleri spirometre (Autospiro AS-600, Minato
Medical Science Co.) ile yapildi. Sonuglar
beklenen degerlere gore yilizde olarak
degerlendirildi. Yine hastalarda kan gazlari
(AVL 990 Automatic Blood Gas System, AVL
Medical Instruments AG, Switzerland) calisildi.

Bulgular

Calismaya alinan 14 hastanin besi yenidogan
déneminde tani alip ameliyat edilmisti (Tablo I).
Bu hastalarin hepsi agir solunum yetmezligi ile
basvurmuslar ve akciger grafilerinde tipik
bulgular vardi.

Dokuz hasta yenidogan donemi sonrasinda tani
almist1 (Tablo I). Tan1 aldiklar yaglar 3.5 ay ile bes
yas arasinda degisiyordu. Bu grup hastalarda;
tekrarlayan hiriltili solunum ataklari (hastalardan
biri son iki bagvurusunda akut astma atagi
tedavisi almis), tekrarlayan pnémoni, efor dispnesi
ve siyanoz en nemli basvuru sikayetleriydi. Yine
bu dokuz hastanin ikisinde solunum sistemi
sikayetleriyle birlikte projektil kusma da vardi. Yedi

Table I. Konjenital Diyafram Hernisi Olan 14 Hastanin Tani Yasi, Bagvuru Yakinmalari ve Ameliyat Bulgulari

Hasta Tani Defekt
no. Cins Yast Sikayetler Kese (cm) Herniye organ Tipi
1 K 1. giin SS sistemi + KY KB, IB, sag bobrek Sag Boch dalak
2 K 2. giin SS sistemi + KY KC Sag Boch dalak
3 E 5. glin SS sistemi + KY KC, Dalak, KB, iB Sol Boch dalak
4 E 5. glin SS sistemi - 5 KC, Dalak Sol Boch dalak
5 E 20. giin SS sistemi - 2.5 KB Sol Boch dalak
6 E 3.5 ay SS sistemi - 5x6 KC Morgagni dalak
7 E 5 ay SS sistemi - KY Dalak, mide Sol Boch dalak
8 K 7 ay GIS - Genis KB, iB Sol Boch dalak
9 E 12 ay SS sistemi — 10x10 KC, KB Sag Boch dalak
10 K 15 ay SS sistemi - 2x2 KB Sol Boch dalak
11 K 18 ay SS+GIs - 5x6 KB, iB Sol Boch dalak
12 K 30 ay SS+GlIs + 5x5 KB Sag Boch dalak
13 E 30 ay SS sistemi + 6x6 Dalak, IB, Mide, KB Sol Boch dalak
14 E 60 ay SS sistemi - 3x4 KB Morgagni dalak

E: erkek, K: kiz, SS solunum sistemi GIS: gastrointestinal sistem, KY: kayit yok, KC: karaciger, KB: kalin bagirsak,

iB: ince bagirsak.

Hastalar tani aldiklari yaslar1 dikkate alinarak iki
gruba ayirilds; yenidogan déneminde tani alan
hastalar ve yenidogan dénemi sonrasinda tani
alan hastalar (ge¢ tani alan KDH). Hastalarda
solunum sistemi sikayetleri sorgulanip, tam fizik
muayene yapildi. Hastalarin hepsinde iki yonli
akciger grafisi ¢ektirilip, floroskopi ile diyafram
hareketleri degerlendirildi. Solunum fonksiyon

aylik bir hasta ise tekrarlayan kusma ve kilo
alamama sikayetleriyle basvurmustu ve solunum
sistemi ile ilgili sikayeti yoktu. Ge¢ tani alan
gruptan alt1 hastanin tani almadan 6nce ¢ekilen
en az bir akciger grafisi alt lob pndmonisi veya
konsolidasyonu olarak degerlendirilmisti. Ug
hastada ise c¢ekilen ilk akciger grafisi ile KDH
stiphelenilip hastanemize gonderilmisti.
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Getirildikleri sirada en 6nemli fizik muayene
bulgulari; herniasyon bdlgesinde solunum
seslerinin alinamamasi, akciger alanlarinda barsak
seslerinin duyulmas: ve kalp seslerinin yer
degistirmesiydi. Ameliyat dncesi biitiin hastalarda
akciger grafisinde patolojik bulgular vardi. Bes
hastada ek olarak kontrast calisma yapilmisti.

Ondort hastanin sekizinde herni sol tarafta,
dordiinde sagda, ikisinde ise retrosternal bolgede
herni saptanmisti. Yenidogan doneminde tani
alan bes hastanin ikisi ile ge¢ tani alan dokuz
hastanin ikisinde sag tarafta KDH saptanmist.
Retrosternal hernisi olan iki hasta ge¢ tani alan
grupta idi. Ameliyat sirasinda diyaframda tespit
edilen defektin biyiikliigii 2 ile 10 cm arasinda
degisiyordu. Bes hastada herni kesesi vardi.
Gogiis kafesine herniye olmus karin i¢i organlari
siklik sirasi ile; kalin bagirsaklar, dalak, ince
bagirsaklar, karaciger ve bébrekler idi. Ameliyat
sonrasi hic¢bir hastada ventilatér tedavisi
gerekmemisti ve hastalar yedi ile 17 giin arasinda
degisen siirelerde hastaneden taburcu
edilmislerdi. Yenidogan ve ge¢ dénemde tan1 alan
gruplardan birer hastada izlemde tekrarlayan
herni saptanip ikinci kez ameliyat edilmislerdi.

Hastalar ameliyat sonrasi iki ile 17 yil arasinda
degisen siirelerde goriildiiler (Tablo II). Hicbir
hastada tekrarlayan solunum ve gastrointestinal
sistem yakinmalar1 yoktu. Fizik muayene
bulgular1 normaldi. Aciger grafisinde parankim
bulgular1 normal olarak bildirildi. Yenidogan
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doéneminde tan1 alan hastalardan birinde ameliyat
tarafinda diyafram yiiksekligi saptandi. Ucii
yenidogan doneminde tani alan hastalar olmak
tizere dort hastada floroskopi ile diyafram
hareketlerinde, klinik olarak 6nemli olmayan
kisitlilik saptandi. Test yapamayan dort yasindaki
bir hasta disinda solunum fonksiyon testleri ve
arteriyel kan gazi bakilan 10 hastada sonuglar
normal bulundu (Tablo II).

Tartisma

Konjenital diyafram hernileri, plevra-periton
zarlarinin tam olmayan kapanmalar1 sonucu
gelisen konjenital defektlerdir. Akciger
hipoplazisinin derecesini belirleyen en 6nemli
etken herniasyonun fetal hayattaki gelisim
zamanidir. Semptomlarin baslama zamani ve
akciger hipoplazisinin derecesine gére KDH’lar
dort farkli gruba ayrilabilir’:>-7. Birinci grupta
karin ici organlarin gogiis kafesine gecisi erken
fetal hayatta olur. Akcigerlerin normal gelisimi
engellenir, iki tarafli ve agir hipoplazi vardir.
Hastalar erken yenidogan ddneminde agir
solunum yetmezligi ile bagvururlar ve mortalite
oranlari yiiksektir. Ikinci grupta herniasyonun
genellikle fetal hayatin ge¢ donemlerinde
olustugu kabul edilir. Akciger hipoplazisi
genellikle tek tarafli ve hafif olup prognozlari
daha iyidir. Ugiincii grupta herniasyon fetal
hayatin son dénemlerinde olusur. Akcigerlerde
hipoplazi yok veya ¢ok hafiftir. Genellikle

Table II. Konjenital Diyafram Hernisi Olan 14 Hastanin Solunum Fonksiyon Testleri ve
Arteriyel Kan Gazi Sonuglari

Hasta no. Tan1 yas1 Kontrol yas1 (yil) FVC FEV, FEV,/FVC  FEF,55 PaO, 0, sat(%)
1#* 1. giin 12 89 91 88.6 99 94 97.6
2% 2. giin 10 86 94 99.3 142 99.8 98.7
3* 5. giin 8 121 108 88.3 84 81.6 95.7
4 5. giin 8 121 121 92 131 73.8 94.2

5KO 20. giin 4 o} o
6 3.5 ay 15 102 102 84.6 89 72.3 94.0
7 5 ay 17 97 103 89.7 103 90.4 97.1
8 7 ay 8 85 89 94 84 95.1 98.2
9 12 ay 14 84 79 82.4 71 74.2 94.3
10* 15 ay 6 106 107 89.1 91 o} 0
11 18 ay 15 94 102 97.1 105 94 98.4
12 30 ay 7 95 101 89 101 95.7 98.4
13 30 ay 12 103 105 88.4 104 0 o)
14 60 ay 7 85 88 89.5 89 o} 0

FEV, FEV ve FEF,5 ;5 beklenen degerlere gore yiizde olarak verilmistir.
FVC: Zorlu vital kapasite, FEV ;: birinci saniyedeki zorlu akim hacmi, FEF,s ;5: zorlu orta akim, PaO,: arteriyel oksijen
basinci, O, sat: arteriyel oksijen satiirasyonu, *: Diyafram hareketleri kisith, #: Diyafram yiiksek, KO: koopere olmadi,

O: dlgiilmedi.
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yenidogan déneminde hafif solunum sistemi
sikayetleriyle basvururlar. Dordiincii grup
hastalar ise diyaframdaki kii¢iik defektlerle
dogarlar. Az miktarda karin igi visseral organi
goglis bosluguna gegmis olabilir veya diyafram
defekti karaciger, dalak gibi organlarla
kapatilmistir. Genellikle dogumda semptomlar
yoktur. Karin i¢i basinci arttiginda gogiis kafe-
sine herniasyon olusup semptom olusturur!. Bu
siniflamaya gore; yenidogan déneminde tani alan
bes hastamiz ii¢lincli gruba, ge¢ donemde tani
alan dokuz hastamiz ise dordiincii gruba
uygunluk gostermektedir.

Yenidogan doneminde KDH agir solunum
sikayetleri ve tipik akciger radyolojik bulgular ile
genellikle tanisal sorun olusturmaz. Ge¢ tani
alan KDH'lar ise calismamizda oldugu gibi
siklikla tanisal sorun olustururlar. Sikayet ve
bulgularin genellikle solunum ve/veya gastro-
intestinal sisteme ait oldugu diisiiniliir ve
tanida istenmeyen gecikmelere neden olur?338,
Gec tani alan KDH, erken ¢ocukluk déneminde
genellikle solunum sistemi, ge¢ ¢ocukluk
déneminde ise genellikle gastrointestinal sistem
sikayetleri olustururlar®10. Calismamizda geg tani
alan hastalarimiz, biri disinda esas olarak
solunum sistemi sikayetleri ile bagvurmustur. Iki
hastamizin birlikte gastrointestinal sikayetleri de
vardir. Bir hasta ise sadece tekrarlayan kusma
ataklari ile bagvurup tani almistir.

Herniasyon genellikle diyaframin posterolateral
bolgesinde ve siklikla sol tarafta olusmaktadir.
Daha seyrek olarak ise retrosternal bolgede olusur
(Morgagni hernisi)!. Calismamizda sag taraf ve
retrosternal herniler beklenen oranlardan yiiksek
bulunmustur (%57.1 sol taraf, %26.8 sag taraf,
%14.3 retrosternal). Bunun nedeni olarak
hastalarimizin ¢ogunlugunun ge¢ tani alan KDH
hastalarinda olusmasi gosterilebilir. Sag taraf ve
retrosternal herniler genellikle daha ge¢ donemde
tan1 alir ve daha iyi prognoza sahiptirler®°.

Konjenital diyafram hernisi olan hastalarda
genellikle solunum sistemi ile ilgili olan klinik
problemler ameliyat sonrasi kaybolurlar.
Hastalarimizin tamaminda c¢alisma i¢in
cagirildiklarinda normal fizik muayene ve
radyolojik olarak normal akciger parankim
bulgular1 vardir. Dogumdan sonra ilk 24 saat
icinde ameliyat edilen bir hastanin calisma
sirasindaki akciger grafisinde diyafram yiiksekligi
saptandi. Floroskopik inceleme ile dort hastada
diyafram hareketlerinde kisitlilik saptanmis olup,
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bunlardan biri akciger grafisinde diyafram
yliksekligi saptanan hastadir. Bu hastalarin
solunum sistemi ile ilgili sikayetlerinin
bulunmamasi ve solunum fonksiyon testlerinin
normal olmasi nedeniyle diyaframdaki hareket
kisitliliginin 6nemli olmadig1 diistinildd.

Uygun cerrahi onarim ile yenidogan déneminde
tani alan KDH’larinda, solunum fonksiyon
testlerinin onarim sonrasi ilk yilda siklikla normale
dondiigii birgok calismada gosterilmistir! 113, Geg
tani alan vakalarda ise ¢alismalar az sayidadir!3. Bu
calismamizda geg tani alan vakalarda da solunum
fonksiyon testleri normal bulunmustur.
Hastalarimizin ¢ogunlugunu geg tani alan KDH
vakalarinin olusturmasi ve bu grup hastalarda
pulmoner hipoplazinin olmamasi nedeni ile,
normal solunum fonksiyon testleri beklenen bir
bulgu olarak yorumlanabilir. Yine kan gazi ¢calisilan
on hastada, sonuglar normal bulunmustur.

Seyrek olmakla birlikte, tekrarlayan solunum ve/
veya gastrointestinal sikayetleri olan hastalarda
KDH diistiniilmesi gereken tanilardan biridir.
Uygun cerrahi onarim ile 6zellikle gebeligin geg
doneminde gelisen KDH’lerinin uzun siireli
izlemlerinde normal solunum fonksiyonlar:
beklenebilir.
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