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OLGU SUNUMU

Gogiis Cerrahisi

Down sendromu’na eslik eden akciger hipoplazisi ve
gogiis duvar deformitesi: Nadir bir olgu sunumu

Alper AVCI (¥), Menduh ORUC (¥), Halit AKBAS (*%), Sevval EREN (¥)

SUMMARY

Lung hypoplasia and deformity of chest wall
associated with Down Syndrome: A rare case report

Down syndrome (DS) is a genetic disorder with trisomy 21. It
has been occured rather frequently because of the increasing
maternal age. DS, could be seen together with many anato-
mic, physiological and biochemical anomalies. Concomitant
pulmonary hypoplasia and thoracic wall’s pectus carinatum
deformity are rarely seen in DS. Pulmonary hypoplasies diag-
nosed in newborn period because of the clinical presentation
of itself and concomitant disorders. We would like to report
present case with DS, left pulmonary hypoplasia and pectus
carinatum who was unexpectedly and delayed diagnosed.
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DS, insanlarda en sik goriilen otozomal kromozom
hastaligidir. Diinyanin her yerinde ve her irkta go-
riillmektedir. Prevalans1 1/800 canli dogumdur.
Siklig1 anne yasi ile artmaktadir. DS’a sik olarak
dogumsal kalp hastaliklar eslik eder. Kalp hastali-
&1 olsun veya olmasin akciger hastaliklarida eglik
edebilmektedir. Bunlardan en ciddi olanlarindan
birisi akciger hipoplazisidir. Alveol sayisinda azal-
ma ve gaz de8isimi yapan alanda azalma nedeni ile
akciger hipoplazileri siklikla dogumla beraber tani
alirlar. Birgoguna diafragmanin dogumsal anoma-
lileri eslik etmektedir (). Gogiis duvarinin sekil
bozuklugu kromozomal hastaliklarda beklenen bir
durumdur. DA’a eslik eden akciger hipoplazisi ve
gogiis duvari pectus karinatum birlikteligi literatiir-
de raporlanmamuistir. Literatiirde de ilk olduguna

inandigimiz bu durumdaki 14-yas-kiz vakamizi
sunmaktayiz.

OLGU

Dogum sonrasinda fenotipik degisiklikleri ile DS
tanist alan, mental retarde 14-yas-kiz hasta sik ak-
ciger enfeksiyonu nedeni ile ¢cekilen toraks bilgisa-
yarli tomografisinde sol akciger voliim azalmasi
tanist ile klinigimize refere edildi. Hastanin fizik
muayenesinde; yasina gore biiytime geriligi, mon-
gol yiiz yapisi, ellerde tek palmar cizgi, gégiis 6n
duvarinda pectus karinatum saptandi (Resim 1).
Vucut 1s1s1 37.1 derece olarak olciildii. Sol hemito-
raksada solunum sesleri alinamadi. Tam kan sayi-
minda beyaz kiire sayis1 17.200 K/UL, hemoglo-
bin:9.1 gm/dL patolojik degerler olarak olciildii.
Kan biyokimyasal analizleri normal sinirlarda idi.

Resim 1. Olgunun gogiis deformitesi (pectus Karinatum).
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Resim 2. Olgudaki Trisomi 21’in karyotip olarak gosterilmesi.

e — ) o
Resim 3. Olgunun AC perfiizyon sintigrafisi (solda perfiizyon go-
riilmiiyor).

Resim 4. Olgunun Toraks BT goriintiisii.

Koyu kivamli balgam ¢ikaran hastada balgam kiil-
tiirli calisildr ve genis spekturumlu antibiyotik te-

davisi bagland1. Sitogenetik inceleme amaciyla kan
ornekleri alind1 ve hastaya Down sendromu tanist
kondu (Resim 2). Hastaya konjenital kalp hastaligi
arastirllmasi igin transtorasik echo-kardiografi ce-
kildi ve patoloji saptanmadi. Hastanin toraks bilgi-
sayarl tomografisi degerlendirildi ve sol akcigerde
havalanma kayb1 ve voliim kayb1 oldugu, sol akci-
ger bronsial sisteminin ana brong sonrasinda segi-
lemedigi, sag akcigerin kompansasyon icin hiper-
trofiye ugradigi, sol tarafa dogru mediastinal shift
oldugu, diafragmanin normal anatomi ve lokalizas-
yonunda oldugu goriildii (Resim 3). Sol akciger hi-
poplazisi diisiiniilen hastaya perfiizyon sintigrafisi
cekildi ve sol akcigerdeki perfiizyon defekti goriil-
dii (Resim 4). Floroskopik muayene ile diafragma-
nin hareket ve lokalizasyonlarinin normal oldugu
goriildii. Balgam Kkiiltiirlinde beta-hemolitik strep-
tokok iireyen hastanin mevcut antibiyotik tedavisi-
ne kiiltlir-antibiyogram sonucuna gore devam edil-
di. Tedavi ile semptomlar1 gerileyen hastaya rijid
bronkoskopi ile brongial sistem incelenmesi uygu-
landi1. Ana karina seviyesinde sag ana bronsun orta
hatta oldugu ve sag bronsial sistemin normal oldu-
gu goriildii. Sol bronsial sistemde, ana bronsun dar
ve sekresyon dolu oldugu, distale gidildik¢e brong-
larin goriintiilenemeyecek diizeyde daraldigi goriil-
dii.

Semptomlar1 tamamen diizelen hastaya gerek akci-
ger hipoplazisi, gerekse gogiis duvar sekil bozuk-
Iugu i¢in cerrahi miidahale diisiiniilmedi. Genetik
danigsmanlik ve klinik takip onerilerek yatiginin 12.
giinii taburcu edildi. Yapilan 3 ve 6. ay kontrolle-
rinde asemptomatik olan hastanin klinik takipleri-
nin devam etmesine karar verildi.

TARTISMA

Pulmoner hipoplazinin en sik nedeni konjenital di-
afragma hernileridir. Mediastinal yapilarin shift
yapmasina baglh olarak karsi akcigerde hipoplazi
gelisir ve cogunlukla mortal seyreder (1. DS, se-
konder pulmoner hipoplazi nedenleri arasinda yer
almaktadir. Cooney ve Thurlbeck 1982’de otopsi
yapilan 7 DS vakasinin 6’sinda pulmoner ve kardi-
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ak bir anomali olmaksizin Pulmoner hipoplazi tes-
pit etmiglerdir (2. Bu presentasyon bizim vakami-
zada uymaktadir. Zira klinik ve radyolojik incele-
meler sonrasinda olgumuzda da kardiak ve pulmo-
ner ek patolojiye rastlanmamigtir. DS’da niye akci-
ger anomalilerinin gelistigi halen net olarak bilin-
memektedir. Bu anomalilerin erken gebelik sira-
sinda olustugu genel kabul gormektedir 3. Gelis-
menin gecikmesi ve fetoplasental steroidogenez
bozuklugununda akciger patolojilerinde DS vaka-
larinda rol oynadigi ileri siiriilmektedir . Ayrica
hipotroidi varligininda DS vakalarinda akciger ge-
lisimini olumsuz etkiledigi raporlanmistir ®). Ol-
gumuzun troid hormonlari normal sinirlar igerisin-
de bulundu.

Hipoplazik bir akciger varliginin {izerine, zeka ge-
riliginin bulunmast ve DS agisindan aydinlatilma-
mis bir aile yapisi igerisinde bulunmasi olgumuz-
daki sik akciger enfeksiyonu hikayesini a¢iklamak-
tadr.

Gogiis duvarinin sekil bozuklugu ise DS’a bagh
olsun veya olmasin kardiak anomali ve vertebra
anomalisi yoniinden incelenmelidir. Olgumuzda
yapilan arastirmalarda pectus karinatum izole se-
kilde iskelet sistemi bozuklugu olarak degerlendi-
rilmigtir.

DS’da cerrahi tedavi karar1 verilirken kar-zarar
orani gbz Oniine alinir. Duedonal atrezi ve kardiak
anomali gibi dramatik diizelmenin saglanacagi du-
rumlarda cerrahi endikedir. Olgumuzdaki gibi koz-
metik diizelmenin 6n planda olacagi operasyonlar-
da ise hastanin postoperatif donemde zeka gerili-
ginden dolay1 karsilagsacagi zorluklar1 goz oniinde
bulundurmak ve mutlak endikasyonlar disinda
operasyon kararinda israrc1 olmamak gerekmekte-
dir. Ayrica tan1 sonrasi uygun antibiyotik baslan-
masi, hasta ve ailesine solunum egzersizi egitimi
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verilmesi hipoplazik akcigerin uzun dénemde ha-
raplanmasini ve kronik bir enfeksiyon odagi olma-
sint 6nleyecek ve dolayistyla hastayr pnomonekto-
mi gibi agir bir ameliyattan koruyacaktir. Bu sii-
recte hasta ve ailesi kadar saglik kurumlarina da
hastanin diizenli kontrollerinin yapilmasi, genetik
danigsmanlik hizmetinin verilmesi, hastanin rehabi-
litasyonun saglanmas1 gibi ¢ok dnemli gorevler
diismektedir.

SONUC

DS tanisin1 olgumuzdaki gibi gecikmis sekilde
alan ve tekrarlayan akciger problemleri ile bagvu-
ran hastalarda sistemik inceleme mutlaka yapilma-
lidir. Akciger hipoplazisinin diger nedenleri ekarte
edilmelidir. Uygun medikal tedavi ve aile egitimi
mutlak cerrahi endikasyonlar hari¢ bir ¢ok klinik
durumda faydali, hatta ¢6ziim olabilecektir. Aile-
nin sosyoekonomik diizeyine bakilmaksizin verile-
cek DS egitimi ve hastaya yonelik rehabilitasyon
calismalart olusabilecek ciddi komplikasyonlari
onleyecektir.

Hastanin diizenli bir kontrol programina alinmasi
ve periyodik olarak hastane ziyaretinin saglanma-
sint onermekte ve savunmaktayiz.
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