TORAKS DEFORMITELERI

Konjenital toraks deformiteleri 16. Yiizyildan bu yana ¢ok ¢esitli tipleriyle yayinlara
konu olmustur. Yirminci ylizyilin basmna kadar, hemen daima estetik agidan
degerlendirilmistir. Yirminci ylizyilin baglarinda yapilan goézlemler ve incelemeler bu
olgularin bir kisminda fizik aktivitelerin kisitli oldugu, solunum sistemi hastaliklarina sik
rastlandig1, erken yas gruplarinda kardiak bozukluk ve belirtilerin saptandigi, dmiirlerinin
normalden kisa oldugu goézlenmistir. Bu gézlemler deformitelerin cerrahi olarak diizeltilmesi
girigsimlerini de beraberinde getirmistir.

Konjenital toraks deformitelerine ¢cok degisik sekillerde rastlanmaktadir. Bunlarin bir
kismi, bir veya birka¢ kostanin yoklugu, kisa olusu, bifurkasyon ve kopriilenmeleri,
kifoskolyoza neden olabilen posterior fiizyonlar1 seklindedir ( Sekil 20 ). Bir kism1 da pektus
ekskavatum, karinatum, sternum yarigi, ektopia kordis ve Poland sendromu seklindedir.
Toraks deformitelerine iskelet sisteminin diger kisimlarinin  malformasyonlari,
kardiyovaskiiler, gastrointestinal ve genitoiiriner anomaliler eslik edebilir ( Sekil 21 ).

PEKTUS EKSKAVATUM :

Gogiis duvarinin en sik rastlanan bu anomalisi, sternum ve kostal kartilajlarda degisik
derecelerde ¢okiintii ile karakterizedir. Deformite dogumda yada birkag¢ yil igerisinde ortaya
cikar ve ilerleme egilimi gosterir. Genellikle 5-9 yaslarinda stabil hale gelir. Olgularin biiytik
cogunlugunda ¢okiintii manibriumdan baslar, ksifoid seviyesinde maksimum derinlige ulasir.
Santralize veya asimetrik olabilir. Asimetrik olanlarda ¢okiintii daha ¢ok sag hemitoraksta
belirgindir ve sternumun saga rotasyonu da olaya eklenir. Bu tip deformitesi olan kizlarda sag
memenin digerinden daha kii¢iik olusuna oldukca sik rastlanir ( Sekil 22-23 ). Siddetli pektus
ekskavatum olgularinda gukur ¢ok derindir ve sternum hemen hemen kolumna vertebralise
deger ( Sekil 24-25).

Pektus ekskavatum patogenezisi heniiz bilinmemektedir. Rasitizim ile iliskisi olmadig1
kanitlanmistir. Diafragmatik baglarin kisa olusu veya fibroz bantlarin substernal retraksiyona
neden oldugu goriisii de gecerli degildir. Ciinkii bu goriis ameliyat bulgularn ile
desteklenmedigi gibi, aynt zamanda pektus karinatumu da agiklamaktan uzaktir. Toraks
deformiteleri, giinlimiizde kostakondral bolgelerin  gelisim  dengesizligi  seklinde
yorumlanmaktadir. Ancak bu dengesizligin nedeni bilinmemektedir. Sadece ailevi dominansi
belirlenmistir. Olgularin yaklagik iicte birinde ailenin diger bireylerinde de degisik
deformitelere rastlanir.

Pektus ekskavatum daha c¢ok izole anomali seklinde goriiliir. Baz1 olgularda konjenital
kalp hastaliklari, Marfan sendromu veya iskelet kas sistemine ait ek anomalilerle birlikte
bulunabilir.

Fizik muayene ile deformitenin sekli, derinligi ve sternumun rotasyon durumu kolayca
saptanabilir. Bu hastalarin genellikle astenik yapida ve gevsek-hafif kabarik karinlari, 6ne
cikintili omuzlar ile kotii postiirlii olduklar1 fark edilir. Anomalinin verdigi ¢ekingenlik ve
utangaclik duygusu cocuklarda belirgindir. Semptomlar ¢okiintiiniin derecesi ile ilgilidir. Baz1
hastalarda ¢abuk yorulma gozlenir. Defeormite kalbe baski yapacak veya rotasyona rotasyona
neden olacak derecede ise, kardiyak semptomlar ortaya ¢ikar. Bunlar aks derivasyonlari,
aritmi, tasikardi, sternumun solunda sistolik {ifiirim, bazen kalp yetmezligi bulgular
seklindedir. Orta yas civarindaki hastalarda bronsektazi ve kronik bronsit ensidansi oldukca



yiiksektir. Bu fonksiyonel bozukluklar radyolojik incelemeler, laboratuvar ¢aligmalar1 ve efor
testleri ile ortaya konulabilir. Yapilan aragtirmalarda hastalarin yatar, oturur pozisyonda ve
egzersiz halindeki kalp atim voliimlerinde normale gore % 15 ile % 40 arasinda degisen bir
azalma saptanmistir. Buna karsilik olgularin biliylik ¢ogunlugunda semptomlarin beirgin
olmamasi hastalarin dogumdan itibaren olaya uyum gostermeleri, efor gerektiren
aktivitelerden spontan olarak kaginmalar1 seklinde yorumlanmaktadir.

Ameliyat endikasyonlar1 fonksiyonel, estetik-psikolojik acilardan degerlendirilerek
konulur. Postural egzersizlerin ve korse kullaniminin deformite iizerine herhangi bir etkisi
yoktur. Yine ayni sekilde deformitenin igine deri altindan silikon doldurulmasi veya silastik
protez konulmasinin, kotii postiiriin 6nlenmesine ve toraksin ¢okiintiisii nedeniyle solunum ve
kalp lizerine yaptig1 baskiya etkisi yoktur. Aynm1 zamanda, genis bir alandaki yabanci cisim
hayatin herhangi bir devrinde, 6rnegin basit bir travma sonucu yirtilma, infeksiyon yada
migrasyona neden olabilir.

Gilinlimiizde mortalite ve morbiditesinin yok denilecek derecede az buna karsilik
sonuclarin ¢ok iyi olusu nedeniyle, fonksiyonel ve estetik agidan ameliyat endikasyonu genis
tutulmalidir. Pektus ekskavatumun basarili diizeltilmesinden sonra ¢ocuklarin goriiniimiinde,
fiziki aktivitelerinde ve gelisimlerinde belirgin bir diizelme olusur. Bu diizelme fonksiyonel
oldugu kadar psikolojik yonden de 6nemli boyutlardadir ( Sekil 26-27 ).

Cerrahi diizeltmede girisim, vertikal veya transvers kesilerle yapilir. Vertikal kesi,
erkek hastalarda ve derin- genis ¢okiintiilerde, genis bir ¢alisma alani sagladigi igin tercih
edilir. Transvers meme alt1 kesisi, gen¢ kizlarda estetik yonden uygulanabilir. Ancak iyi bir
caligma alan1 saglamamasi, genis deri ve kas disseksiyonu gerektirmesi, ikinci kostalara
ulagmanin gii¢ olusu nedeniyle bu kesi derin ve genis ¢okiintiilerde tercih edilmemelidir.
Cerrahi agidan; a) c¢okiintii kartilaj ve kostalarin subperiostal olarak tam rezeksiyonu, b)
Sternumun ksifoid altindan serbestlestirilmesi, c) Sterno-kartilaj bantlarin kesilmesi, d)
Sternuma iist-arkadan ve alt-onden osteotomi ve greft ugulanmasi teknik noktalarin temelini
olusturmaktadir.

PEKTUS KARINATUM :

Bu deformite pektus ekskavatumdan daha az goriliir. Genellikle iki belirgin tipi
vardir; birinci tipte sternum 6ne dogru ¢ikintilidir, yan tarafta kartilajlarda ise ¢okiintii vardir.
Adeta toraks iki taraftan lateral olarak baskilanmig ve sternum 6ne ¢ikinti yapmis gibidir (
Sekil 28-29 ). Lateral bolgelerdeki ¢okiintii genellikle simetriktir, nadiren asimetrik ¢okme ve
acilanmalara rastlanir. Ikinci tipte ise sternumda ¢okiintii, kenarlarda keskin agili ¢ikint:
vardir. Onden bakildiginda adeta M harfine benzer gériiniim olusur ( Sekil 30-31 ). Bu tipte
ksifoid anomalileri fazladir. Her iki tipte de fonksiyonel bozukluklar pektus ekskavatum kadar
belirgin olmamakla birlikte kalpte aritmi, egzersizle ortaya ¢ikan dispne, eforlu islere karsi
toleranssizlik olusabilir. Cerrahi girisim semptomlar1 ve goriintii bozuklugunu ortadan
kaldirdig1 i¢in uygulanir.

Cerrahi girisim, genellikle meme alt1 transvers kesi ile yapilir. Cokiintiilii kosta-
kartilajlar subperiostal olarak c¢ikartilir. Periost yeni konuma uygun bir sekilde dikilir.

Sternum ise anterior ve posteriordan osteotomi ile kama rezeksiyonlari ile diizeltilir.

KOSTA VE KARTILAJ ANOMALILERI:




Bu anomaliler kosta-kartilajlarda birlesme, koprillenme veya cikintilar seklinde
olabildigi gibi kosta-kartilajlar meme dokusu i¢ine uzanabilir yada tiimoral ¢ikintilar seklinde
goriilebilirler. Bunlarin bir kisitminda goriintii anomalisi disinda fonksiyonel bozukluk yoktur.
Bir kisiminda ise anomaliyi kompanse etmek veya goriintliyli maskelemek i¢in degisik postiir
bozukluklarina rastlanir.

Kostalarin posterior bolgede olusturdugu anomaliler ise birlesik kostalar veya
flizyonlar seklinde goriilmektedir. Bunlarin bir kismi1 kolumna vertebraliste egriliklere veya
postiir bozukluklarina neden olmaktadir ( Sekil 20 ). Tedavide cerrahi olarak bu ¢ikintilarin
diizeltilmesi ve rezeksiyonlar1 uygulanir.

POLAND SENDROMU: (Pektoralis major yoklugu, pektoralis mindér yoklugu veya
hipoplazisi, kartilaj yoklugu, meme hipoplazisi, aksiller hipotrikozis, braki-syndaktili)

Bu deformite dogustan itibaren, toraks anterolateral duvarinda hareketli veya konkav
bir boélgenin varlig: ile karakterizedir. Bu bolgede pektoralis majoriin kostosternal boliimii
yoktur ( Sekil 32 ). O tarafta meme belirgin olarak kiiciiktlir veya yoktur ( Sekil 33 ). Aksiller
killar az veya hi¢ yoktur. Kartiklaj yoklugunda respiratuar paradoks haraket gozlenir.

Bir tarafta pektoralis majoriin yoklugu izole bir kas anomalisi seklinde de goriilebilir.
Bunlarda toraks deformitesi yaninda radyolojik olarak saydamlik artmasi vardir ve dikkat
edilmedigi zaman bir pulmoner hastalik yanlis izlenimini verebilir. Yine bir tarafli meme
hipoplazileri nadir degildir. Bunlar, siklikla syndaktili, ekromeli gibi parmak anomalileri ile
birliktedir ( Sekil 34 ). Tek tarafli toraks deformitesi ile birlikte parmak anomalileri yaklasik
% 2-14 oraninda beraber olabilir. Pektoralis majoriin sternokostal parcasinin yoklugu en sik
rastlanan anomalidir. Bu defektler solunum bozukluklarina neden olabilir.

Gogiis duvarinda paradoks hareket varsa cerrahi diizeltilme zorunludur. Bunun disinda
sendromun tedavisinin temeli estetik amaglidir. Hafif bir konkavite 6nemli olmayabilir.
Meme anomalisi varsa mamoplasti tavsiye edilebilir ( Sekil 35-36 ).

STERNUM YARIGI ( Kleft Sternum ) ve Ektopia Kordis

Sternum, embriyolojik gelisim sirasinda orta ¢izginin iki tarafindaki kartilajlardan
olusur. Bu Kkartilajlar gebeligin yaklasik 2. ayinda orta ¢izgiye yaklasarak birlesir ve 5. ay
civarinda kemiklesmeye baglar. Primitif sternal uzantilarin, orta c¢izgiye yaklasma ve
birlesmesindeki zayiflik degisik derecelerde sternum yarigina neden olur. Bu yarik iistte deri
ile ortilli, V veya U seklindeki 6nemsiz bir defekt tipinde olabilir. Yarik orta veya siddetli
oldugu zaman siiperior sternum yarigl inspirasyon sirasinda, lizerindeki yumusak doku ige
dogru ¢oker, ekspirasyonda yerine doner ( Sekil 37-38 ). Bu paradoksal solunum hareketi,
solunum sisteminde ve kardiyak hemodinamide bozukluklara neden olabilir. Ozellikle
solunum sistemi infeksiyon ve obstriiksiyonlarinda ciddi boyutlara ulasir.

Sternum {ist kisim yariklarinda, kalp bu bolgede, iizeri yumusak doku ile ortiili,
cikintili ve pulsatil olarak goriindiigli zaman servikal ektopia kordis olarak tanimlanir. Distal
sternumun yarik oldugu, kalbin sternumun altinda ve kismen karin duvarinda, iizeri yumusak
doku ile ortiilii olarak , pulsatil ve palpabl goriindiigii duruma ise torakoabdominal ektopia
kordis denilir. Kalbin gergek ektopiasi bir sternum yarigi ile birliktedir ve kalp, perikardiumla
ortiilii veya ciplak olarak gogiis 6n duvarindan disari ¢ikar.



Distal sternum yariginin, 6zellik gosteren bir sekli Cantrell pentoloji deformitesi
olarak tanimlanir. Bu sendromda; 1) distal sternum yarigr 2) Karin duvarinda omfolosele
benzer veya ger¢ek bir omfolosel defekti 3) Anterior diafragma defekti 4) Perikardiumun
diafragmatik kismimin yoklugu ve bu defekt nedeniyle ploro-perikardial iliski 5) Genellikle
ventrikiiler septal defekt veya nadiren ventrikiiler divertikiil seklinde konjenital kardiak bir
anomali vardir ( Sekil 39-40).

Genel olarak bu anomaliler, defektin derecesine gore primer olarak veya kemik, fasia
lata ve yapay greftlerle kapatilir. Sternum yariklarinda, defekt kiigiik ve deri ile ortiilii oldugu
zaman ameliyat elektif olarak yapilir. Hayatin ilk birka¢ yili igerisinde ameliyat edilen
sternum yariklarinda greftsiz kapatma uygulanabilir. Daha ileri yaglarda veya kalp iizerine
baski olusabilecek durumlarda, kartilajlara bilateral oblik gevsetici kesiler veya greft
uygulanir. Sternum yarig1 perikardium, anterior diafragma ve abdominal duvar defektleri ile
birlikte oldugu zaman erken evrede ameliyat edilmelidir. Ameliyatta, orta c¢izgide
torakoabdominal bir kesi ile perikardium tamir edilir, diafragma anterio olarak kapatilri,
sternal parcalar orta hatta birlestirilir ve rektus abdominis fasiasi primer olarak veya fasia lata
uygulanmasi ile diastazis rekti diizeltilir. Kardiak anomali ise genellikle ayni seansta tamir
edilir.

Servikal ektopia kordis genellikle hayatla bagdagmaz, torakoabdominal ektopia kordis
ise daha iyi bir prognoza sahiptir.



