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Konjenital Ozofagus Malformasyonlari

Congenital Malformations of the Esophagus
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Ozet

Ozofagusun konjenital anomalileri genis bir deformite gru-
bunu icermektedir. Bu malformasyonlar, genellikle embriyo-
lojik hayatin 6-7. haftalari arasinda, primitif 6n bagirsagin to-
murcuklanma, baskalagma veya ayrilma evresindeki defekt
sonucu ortaya ¢ikmaktadir. Tanisi icin dncellikle klinik stiphe
ve detayli bir fizik muayene, ardindan da gerekli radyolojik
ve endoskopik gortintiileme ydntemleri kullanilabilir. Teda-
vinin temelinde ise malformasyonlu 6zofagus segmentinin
rezeksiyonu ve/veya rekonstriiksiyonu yer almaktadir.

Anahtar sozciikler: Konjenital; malformasyon; 6zofagus.

Summary

Congenital anomalies of the esophagus comprise a diverse
group of malformations. They originate from the defective
budding, differentiation and separation of the primitive
foregut, usually during the 6th or 7th week of the embry-
onic period. Diagnoses of these malformations are based
on clinical suspicion, physical examination, and necessary
radiological and endoscopic examinations. The principal of
treatment lies on surgical resection and/or reconstruction of
the esophagus.
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Embriyoda 3. gelisim haftasina kadar trakea ile birlik-
te olan ve ilk olarak 4. haftada goriilebilir hale gecen
primitif 6zofagus, 6zellikle 6. ve 7. haftalarda gozlenen
akciger ve plevra gelisimine bagh gelisen basiya bagh
olarak midenin posterodorsale itilmesi sonucu elon-
gasyon gosterip normal sekil ve pozisyonunu alir."

Ozofagusun konjenital anomalilerinin ortaya c¢ikma
mekanizmalari hakkinda bir¢ok teori vardir. Ancak gu-
niimizde kabul goéren patogenez mekanizmasi, 6zo-
fagusun bu 6. ve 7. gelisim haftalarinda, mezodermal
bir tabakanin ilerleyip sindirim ve solunum sistemleri-
ni diizglin olarak birbirinden ayirmasi sirasinda ortaya
¢ikan bir gelisim sorunu oldugudur.>*

Anomalilerin gorilme sikhgr ortalama 3000 ila 5000
dogumda birdir. Erkek ¢ocuklarda daha sik gorilme
egilimi mevcuttur. Bu hastalarin %50 ila %75’inde,
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0zofagus anomalisine eslik eden baska sistemlerde
bir veya birka¢ anomali daha gozlenebilir. Bu ek ano-
maliler arasinda imperfore ands, safra yolu ve ince ba-
girsak atrezisi veya stenozu, hipertrofik pilor stenozu
gibi gastrointestinal sistem bozukluklar olabilecegi
gibi uzak organ anomalileri de olabilir. Kardiyovasku-
ler anomaliler arasinda atrial veya ventrikiler septal
defekt, patent duktus arteriosus, aort koarktasyo-
nu, dekstrokardi, Fallot tetralojisi, pulmoner stenoz,
trikUspit atrezisi veya buylk damar transpozisyonu
sayllabilir. Ayrica at nali bébrek veya ureter agenezi-
si gibi genitolriner, spina bifida veya hidrosefali gibi
santral sinir sistemi, vertebra veya gogus duvari ano-
malileri gibi iskelet sistemini de etkileyebilir. Tek basi-
na bulunabilecekleri gibi VATER/VACTERL association
(vertebra defekti, anal atrezi, trakeo6zofajiyal atrezi,
renal disgenezi/ekstremite ve kardiyak anomaliler)
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veya CHARGE sendromlarinin (koanal atrezi, kalp ano-
malileri, 6zofagus atrezisi ve gastrointestinal sistem
anomalileri birlikteligi) bir parcasi olarak da karsimiza
cikabilir.24

1. Ozofagus Atrezisi (OA)

Ozofagusun gelisimini tam olarak tamamlayamamasi
durumudur. izole sekli ~15000-20000 dogumda bir
gozlenir.

2. Trakeodzofajiyal Fistiil (TOF) ile Birlikte Olan
Ozofagus Atrezisi

En sik gorilen konjenital 6zofagus anomalisidir.
~1000-3500 dogumda bir gozlenir. 1929'da Vogt, 1957
yilinda Gross tarafindan olusturulmus, daha sonra Hol-
der ve arkadaslar tarafindan da revize edilmis siniflan-
dirmaya gore 5 anatomik tipi bulunur (Sekil 1).

Klinik belirtileri daha prenatal donemde baslar, 6zel-
likle izole atrezilerde, yutamamaya bagli polihidram-
nios gozlenebilir. Dogumdan itibaren oral sekresyon
fazlaligi ve emzirme sonrasi oksirlk, siyanoz, asfiksi;
uzun dénemde ise -kronik apsirasyona bagli olarak
gelisen- direncli pnémoni, biyliime geriligi ve trakeo-
malazi ortaya cikabilir. Fistiil varligina bagh batin dis-
tansiyonu da eslik edebilir. Tani, klinik stiphe Uzerine
takilamayan nazogastrik kateter, iki yonli servikoto-
rakal grafiler, bilgisayarli tomografi (BT) incelemesi,
suda eriyen kontrast madde ile yutma testi ve son
olarak da endoskopik goriintiileme yontemleri ile ko-
nulabilir.

Tedavisinde cerrahi esastir. Hastalarin ¢ogu erken

Evman ve Demirhan. Konjenital Ozofagus Malformasyonlari

donemde opere edilmektedir. Fistilin primer tamiri
hemen yapilmaldir. Ozofagomiyotomi kullanilarak
yapilan 6zofagus uzatma islemleri ve anastomoz isle-
mi ise hastanin ek anomali durumu, anatomik geligsimi
veya Waterson risk siniflamasina gore degerlendirme
sonucunda ertelenerek gergeklestirilebilir. Aksi halde
birden fazla seansta operasyon yapilmasi onerilme-
mektedir. Anatomik olarak rudimenter distal 6zofagus
segmenti olan ve uzatma imkani olmayan hastalarda
mide veya kolon interpozisyonu kullanilabilecek cer-
rahi yontemler arasindadir.?>7

Ameliyat sonrasi komplikasyonlar arasinda aspiras-
yon, fistll niksd, anastomoz hatti striktiirl veya kaca-
g1 ile trakeomalazi sayilabilir.*#

3. Konjenital Laringotrakeoozofajiyal Kleft

Krikoid kikirdak gelisim bozuklugu sonucunda larinks
ve 0zofagus arasinda septal aciklik kalmasi olan has-
talik ilk olarak 1792'de tanimlanmig, 1955 yilinda ise
ilk basarili cerrahi diizeltme bildirilmistir. Ozéfagus
atrezisi hastalarinin yaklasik yarisinda mevcuttur. Dort
anatomik tipi vardir. Tip I: Sadece larinkste, vokal kord
seviyesi tizerinde olan, Tip Il: Ust krikoide kadar uza-
nan ancak trakeal kartilajlarin intakt oldugu, Tip Ill:
Servikal trakeanin da etkilendigi ve Tip IV: Torasik inlet
icine uzanip trakeanin tamaminin, bazen ana bronsa
kadar ilerlemis klefti temsil eder (Sekil 2).

Semptomlar, OA hastalarindakine benzer. Tani icin
suda eriyen kontrast madde ile yutma testi kullanilabi-
lir, ancak TOF ile kesin ayirici tani icin endoskopik ince-
leme sarttir. Tedavisi cerrahidir: Tip | ve tip Il icin daha
basit sayilabilecek lateral faringo6zofagotomi yaklasi-

Sekil 1. Ozofagus atrezisi tipleri ve dagilimi.
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Sekil 2. Laringotrakeodzofajiyal kleft tipleri.

mi ile tamir planlanabilir, ancak tip lll ve IV'de ise late-
ral servikal ve sag torakotomi veya parsiyel sternotomi
yontemleri 6nerilmektedir.2¢

4. Konjenital Ozofajiyal Web (Perde) ve Stenoz

Ozofagus webleri, en sik krikoid alti seviyelerde géz-
lenen, mukoza ve submukoza katmanlarindan olu-
san, embriyonel dénemde gastrointestinal traktusun
gelisimi sirasinda ortaya ¢ikabilen 6zofagusun reka-
nalizasyon eksikligidir. Komplet (360 derece) veya in-
komplet olarak bulunabilir. Plummer-Vinson sendro-
munun da bir komponentidir. Stenoz ise 6zofagusun
duvar yapisinin lokal olarak bozulmasi ve kontraktur
gelisimi ile karakterize bir anomalidir. Ozofagus-tra-
kea arasi septumda embriyonal dénem gelisiminde
bozukluk sonucu olustugu dustinilmektedir. Ug ¢esit
konjenital stenoz tarif edilmistir: a) Muskularis mukoza
veya submukoza tabakalari segmenter hipertrofisi, b)
Membranéz perde veya diyafram varlig, ¢) Ozofagus
duvari icinde kartilaj yapili trakeobronsiyal doku artik-
larinin birikmesi sonucu ortaya ¢ikan darliklar.

Darlik capina gore klinik tamamen asemptomatik ola-
bilecegi gibi, atrezide gorilen ciddi tablo da ortaya
¢ikabilir. Kesin tanisi, baryumlu pasaj grafisi ve endos-
kopik inceleme ile konulabilir (Sekil 3).

Parsiyel weblerde bir dilatatorle perforasyon sagla-
nabilirken kompletlerde ise rijid 6zofagoskop ucu, o
da yetersiz kalirsa elektrokoter ile webin insize edilip
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Torasik inlet

genisletebilecegi bilinmektedir. Ozofagus stenozunda
ise tedavi prensibi ardisik dilatasyonlardir. Buji ve ba-
lon dilatasyonlarina cevap vermeyen ¢ok direncli fib-
roz bantlar bulunduran vakalarda ise perforasyon riski
de g6z 6niunde tutulmal ve rezeksiyon-anastomoz
planlanmalidir.57#

5. Konjenital Ozofagus Divertikiilii

Etyolojisi hakkinda fazla bilgi olmayan ve ilk olarak
1926'da tanimlanmis 6zofagus anomalisidir. Klinik,
divertikil hacmine gore asemptomatik vakalardan
kronik aspirasyon, basiya bagli disfaji, emezis ve tek-
rarlayan solunum yollari enfeksiyonlar gorilmesine
kadar genistir. Tedavinin temelinde cerrahi rezeksiyon
bulunur. Eslik eden diger 6zofagus ve bagka sistem
anomalileri de arastirimahdir.4

6. Ozofagus Duplikasyon Kistleri

On bagirsak anomalileri icinde yer alirlar. Ozofagus
duvariyla ortak veya ayri duvara sahip olabilirler. int-
raspinal veya intestinal kistler ve vertebra anomalileri
ile birliktelik gosterebilir. Genis duplikasyon kistleri
basi ile kardiyak veya solunumsal sikayetlere yol aca-
bilir. Spinal kord tutulumu olanlarda norolojik semp-
tomlar da gozlenebilir. Baryum floroskopisi ve BT in-
celemesi tani koymada yardimcidir (Sekil 4). Tedavisi
ise acik veya endoskopik yontemlerle cerrahi rezeksi-
yondur.®!
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Sekil 3. Ozofajiyal web (ag).

7. Konjenital Kisa Ozofagus

Cok nadir goriilmektedir. Genellikle toraks icinde mide
gorulmesi ile karakterize, yasamin ilk aylarinda tanisi
konulan anomalidir. Tedavisinin temelinde, 6zofagus
uzatma ve anti-refli ameliyatlari (6rn. Collis-Nissen
Fundoplikasyonu)® yer alir.

Konjenital 6zofagus anomalileri, dogumla baslayan

3 - ;

siddetli semptomlarla tespit edilebilecedi gibi, 40-50’li
yaslara kadar semptomsuz olup tesadiifen de tani
konulabilecek kadar genis bir klinik yelpazede goz-
lenebilir. Tani icin oncelikle detayh bir fizik muayene,
ardindan akciger grafisi ve baryumlu pasaj grafisi kul-
lanilabilir. Bazi durumlarda endoskopik gorlintiileme
de kesin tani konulmasi icin gerekli olmaktadir. Sade-
ce takip 6nerilebilen asemptomatik nadir hasta grubu

Sekil 4. Ozofagus duplikasyon kisti MR gériintisi.
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disindaki vakalarda ise tedavinin temelinde cerrahi
rezeksiyon ve/veya 6zofagus rekonstriiksiyonu yer al-
maktadir.

Cikar Catismasi

Yazar(lar) ¢ikar ¢atismasi olmadigini bildirmislerdir.
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