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Konjenital Diafragma Hernili
“Cok Yuksek Riskli” Olgularin Geriye
Donltik Degerlendirilmesi

Senol Emre®, Rahsan Ozcan®, Ali Ekber Hakalmaz®, Gonca Tekant®, Ergun Erdogan®,
Sinan Celayir

OZET
Amag: Kongenital diafragma hernili (KDH) “cok yiiksek risk olgularin tani ve tedavilerinin geriye donuk degerlendirilmesidir.

Hastalar ve Yontem: Klinigimizde 2005-2015 yillari arasinda takip ve tedavileri yapilan KDH tanili olgularin kayitlan geriye doniik
incelendi. Klinigimizde 2005 dncesi modifiye ventilasyon indeksi (MVI) 80 ve iizerinde olan olgular yiiksek riskli olgular olarak ta-
nimlanmaktaydi. Sonraki donemde prenatal tani haftasi <28 GH (Gebelik Haftas1) olmasi ve dogumdan hemen sonra entiibasyon
ihtiyaai olmasi iki risk faktorii olarak daha eklenmistir. Bu calismada bu iig risk faktoriine de sahip olan olgular “cok yiiksek riskli”
olgular olarak tanimland. Bu olgularin prenatal tani haftalan, dogum haftasi ve agirliklan, entiibasyon zamanlan, MVI degerleri,
anti pulmoner hipertansif tedavi yontemleri, operasyon zamani, operasyon yontemi ve sagkalim oranlan degerlendirildi.

Bulgular: KDH tanili toplam 67 olgunun 16's1 “cok yiiksek riskli” grup olarak degerlendirildi. Prenatal tani zamani ortalama 25,2
GH (15-28) idi. Ortalama dogum haftasi 37,4 (32-40) GH, ortalama dogum kilosu 2850 (1400-3315) gr idi. Olgularin tamami
“dogumdan hemen sonra” entiibe edildi. “Cok yuksek riskli” bu grubun ortalama MVI degeri: 111,1(80-267) idi. Tiim olgularda
konvansiyonel “gentle ventilasyon” stratejisine ek olarak son donemde 7 olguda oral Sildenafil ve inhale Nitrik Oksit (iNO) te-
davisi de uygulanmigtir. “Cok yiiksek riskli” grubun sagkalim orani %19 (3/16), cerrahi girisim yapilanlarda %50 (3/6) bulundu.

Sonug: KDH'de yiiksek risk gruplarinin belirlenmesi prognostik dngarii yapilabilmesi agisindan dnemlidir. Gestasyonel tani yas,
dogumdan hemen sonra entiibasyon ihtiyaci, MVl indeksi ile belirledigimiz “cok yiiksek riskli” grupta mortalite yiiksek olmakla
birlikte, Sildenafil ve inhale Nitrik Oksit (iNO) tedavilerinin sagkalim iizerine olumlu etkileri olabilecegi goriilmektedir.

Anahtar sozciikler : Diafragma hernisi, pulmoner hipertansiyon, prenatal tani, modifiye ventilasyon indeksi

ARETROSPECTIVE EVALUATION OF “VERY HIGH RISK” PATIENTS WITH CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA
ABSTRACT
Objective: To evaluate the diagnosis and treatment of “very high-risk” patients with Congenital Diaphragmatic Hernia (CDH).

Patients and Methods: Medical records of the CDH patientstreated in our clinic between the years 2005-2015 were reviewed,
retrospectively. Before 2005, patients with 80 and higher a modified ventilation index (MVI) equals to 80 and higher were
defined as high-risk patients. Later on, <28 weeks of prenatal diagnosis and the need for intubation were added as additional
risk factors. In this study, cases with these three risk factors were defined as “very high-risk” patients. The gestational week of
prenatal diagnosis, birth week and weight at birth, time of first intubation, MVl values, anti-pulmonary hypertensive treatment
choices, operative time (surgery time?) and surgery method and survival rates were evaluated.

Results: Sixteen of the 67 patients with CDH were in the “very high-risk” group. The mean prenatal diagnosis week was 25.2
(15-28) GW. The Mmean birth week was 37.4 (32-40) GW and the mean weight at birth was 2850 (1400-3315)g. All patients
were intubated instantly after birth. The Mmean MVI value was 111.1(80-267) for the “very high-risk” group. In addition to the
conventional “gentle ventilation” strategy, oral Sildenafil and inhaled Nitric Oxide were administered to seven patients recently.
Survival rate was 19% (3/16) in the “very high-risk” group, whereas 50% (3/6) in patients who underwent surgery.

Conclusion: Determination of high-risk groups is of crucial importance in CDH. Herein, risk factors for the “very high-risk” group were
determined as following: MVI, prenatal diagnosis week and need forimmediate intubation after birth. Despite the high mortality
rates obtained, Sildenafil and inhaled Nitric Oxide treatment may have had positive effects on survival rate in this group.
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ve morbidite ile seyreden dogumsal bir patolojidir.

KDH'de prognozu belirlemede literatlirde bircok
risk faktort tariflenmistir. Bunlardan en sik kullanilanlar
dogum Oncesi icin prenatal tani haftasi, kafa/akciger ora-
ni, karacigerin pozisyonu, midenin pozisyonu; dogum si-
rasi ve sonrasi icin dogum haftasi ve kilosu, APGAR skoru,
pulmoner hipertansiyon (PH) , pnémotoraks, ortalama ha-
vayolu basinci (MAP), ortalama ventilasyon indeksi (MVI),
eslik eden anomaliler, defektin tarafi ve capidir (1-11).

Konjenital diafrgma hernisi (KDH) ylksek mortalite

Klinigimizde 2005 yili dncesinde konjenital diafrgma her-
nisinde baslica risk faktori olarak MVI kullaniimaktaydi
(12). Ancak MVI, sadece dogum sonrasi dénemde propg-
nozu degerlendirmesinde kullanilabilmektedir. Son do-
nemlerde prenatal taninin artmasi, bu olgularda dogum
oncesi ve dogum sirasindaki risk faktorlerini de iceren iki
prognostik faktoriin daha prognoz belirteglerimiz arasina
eklenmesini gerekli kilmistir. Bu calismada bu kriterlerin
kullanildigi ve “Cok yuksek riskli” olarak adlandirdigimiz
KDH'li olgularin takip ve tedavi sonuclari sunulmustur.

Gere¢ ve yontem:

Bir Uiniversite hastanesindeki cocuk cerrahisi klinigimizde
2005-2015 yillari arasinda takip ve tedavileri yapilan KDH
tanili olgularin kayitlari geriye donik olarak incelendi.
Olgularin takip ve tedavileri cerrahi yenidogan yogun ba-
kim Gnitesinde yapilmistir. Klinigimizde ekstracorporeal
membrane oxygenation (ECMO), yiksek frekansli venti-
lasyon (HFO) ve likid ventilasyon kullanilmamaktadir. Bu
nedenle tim olgularin mekanik ventilasyon gereksinimle-
rinde “gentle ventilation”ilkesi ile takip ve tedavileri yapil-
di. Prenatal tanili tiim olgularin dogumuna ¢ocuk cerrahi-
si ekibi de katilmis olup, APGAR skoru 5 ve altinda olan
olgular barsak distansiyonunu artirmamak icin maskeyle
ventile edilmeden entiibe edildi. Olgularda sedasyon icin
Midazolam inflizyonu (0.03-0.1 mg/kg/s), asidozun diizel-
tilmesiicin NaHCO3 inflizyonu (24 mEq/L hedeflenerek) ve
inotrop ajan olarak Dopamin inflizyonu (5-10mcg/kg/dk)
yapildi. Ortalama arteryel basinci Dopamine ragmen ye-
terli duzeyde yiikselmeyen olgularda tedaviye Dobutamin
inflizyonu da eklendi (5 mcg/kg/dk).

Merkezimizde 2005 Oncesi modifiye ventilasyon indek-
si (MVI) 80 ve lizerinde olan olgular yiksek riskli olgular
olarak tanimlanmaktaydi. Sonraki dénemde prenatal tani
haftasinin <28 gebelik haftasi (GH) olmasi ve dogumdan
hemen sonra entlibasyon ihtiyaci olmasi iki risk faktori
olarak daha eklenmistir. Bu calismada bu g risk faktoriine
de sahip olan olgular “cok ytksek riskli” olgular olarak ta-
nimlanarak degerlendirilmistir (Sekil 1).

Cerrahpasa “Cok
yuksek risk” Grubu

Prenatal tani
haftasi <28

Dogar dogmaz
entlibasyon

Sekil 1: Cerrahpasa KDH ¢ok yiiksek risk grubu, her iig risk faktoriini de
iceren 16 olguyu igerir.

Bu olgularin prenatal tani haftalari, dogum haftasi ve
agirliklari, entiibasyon zamanlari, MVI degerleri, anti pul-
moner hipertansif tedavi yontemleri, operasyon zamani,
operasyon yontemi ve sagkalim oranlari degerlendirildi.

Bulgular

KDH tanili toplam 67 olgunun 16's1 “cok yiiksek riskli” grup
olarak degerlendirildi. Prenatal tani zamani ortalama 25,2
GH (15-28 GH) idi. Ortalama dogum haftasi 37,4 GH (32-
40) GH, ortalama dogum kilosu 2850 gr (1400-3315gr) idi.
Ortalama 5.dakika APGAR skoru 4,7 (0-6) olan olgularin ta-
mami “dogumdan hemen sonra” entiibe edildi. Ortalama
MVI degeri: 111,1 (80-267) idi.

Alti olguda ek anomali ve perinatal sorunlar bulunmakta
idi. iki olguda prematiirite, bir olguda eslik eden omfalo-
sel, bir olguda genis ventrikiler septal defekt, bir olguda
komplet atrioventrikiler septum defekti bulunmaktaydi.
Bir olgu ise preeklamptik anne bebedi idi.

Tum olgularda konvansiyonel “gentle ventilasyon” strate-
jisine ek olarak son dénemde 7 olguda oral Sildenafil (0,4
mg/kg/doz 3 dozda) ve inhale Nitrik Oksit (iNO) (22-28
PPM) tedavisi de uygulanmisti.

10 olgu operasyon asamasina gelemeden kaybedildi, ora-
talama hastanede yatis siiresi 2,4 glin (1-13gtin) idi. Bu ol-
gulardan 3'linde (%30) oral Sildenafil ve inhale Nitrik Oksit
tedavisi yapilmisti. Operasyon asamasina gelebilen 6 ol-
gunun 4'iinde (%66) oral Sildenafil ve inhale Nitrik Oksit
tedavisi yapilmisti. 6 olgunun ortalama ameliyat yasi post-
natal 9,2 giin (4 glin-15 guin) olup 3’ sag, 3'G sol KDH'li
idi. 5 olguda primer onarim, sol diafragma hernili 1 olguda
ise mesh ile onarim uygulandi. Primer onarim yapilan bir
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sol KDH'li olguda takipte niiks gelisti. Bu olgu operasyon
sonrasl 6.ayda mesh ile yeniden onarildi. Taburcu edilebi-
len olgularda ortalama hastanede kalis stiresi 74,3 (31-152
glin) glin idi.

“Cok yuksek riskli” 16 olguda sagkalim orani %19 (3/16)
olup cerrahi girisim yapilanlarda %50 (3/6) bulundu.
Hastalarin demografik 6zellikleri, ve operasyon taraf ve
sonuclari Tablo 1'de 6zetlenmistir (Tablo 1).

Tartisma

Konjenital diyafragma hernisi prognoz belirtecleri agisin-
dan bakildiginda ¢ok degiskenlik gosterebilir. Gerek risk
gruplarinin belirlenmesinde kullanilan parametrelerin,
gerekse olgularin secimi agisindan bakildiginda ise herkes
tarafindan kabul edilen uluslararasi bir prognoz belirteci
mevcut degildir (13). Bu nedenlerle glincel kullanimda
olan prognoz belirtecleri sikhkla uygulayicilarin elinde
olan olanaklarla ilgili olarak belirlenmektedir. Ornegin bir
klinikte ECMO kullanimi varsa, bu durumda prognoz agi-
sindan ECMO uygulamasiyla ilgili parametreleri iceren bir
prognoz belirtecinin kullaniimasi daha akilcidir.

Klinigimizde KDH olgularda kullanilabilecek tedavi olasi-
liklar agisindan cerceve belirlenirken, tam donanimh bir
3.dlizey yenidogan cerrahisi yogun bakim Unitesi olma-
sina karsin ECMO uygulamasinin hastanede olmamasi
prognoz belirteclerini klinigimiz olanaklarina goére belirle-
memizdeki ana faktorlerdir. Bu durum, yiiksek riskli olgu-
larda erken ECMO olasigini ortadan kaldirdig gibi; erken
cerrahinin de dogru bir secim olamadigi belirlendiginden,
ek ya da alternatif medikal 6nlemlerin kullanilmasini ge-
rekli kilar.

Geriye donuk olarak hastalari degerlendirirken dikkatimi-
zi ceken ve prognoz belirteci olarak kullanmaya basladigi-
miz bu 3 belirteg ile yiiksek risk grubunda 16 olgu bulun-
maktadir. Bu grupta cerrahisiz 10, cerrahi sonrasi 3 olmak
Uzere toplam 13 olgu kaybedilmistir. Sagkalim agisindan
normalde kaybedilme olasiligi olan bu grupta, 6 olgu cer-
rahi tedavi edilebilir asamaya gelebilmis ve ameliyat edi-
len 6 olgudan 3 olgu yasamistir.

“Cerrahpasa” KDH Risk Kriterleri olarak kullanilan bu pa-
rametrelerin ikisininin de (prenatal tani zamani ve erken

Tablo 1. Olgulara ait demografik 6zellikleri, operasyon taraf ve sonuglarini gésteren tablo.

Dogum  Dogum  Prenatal Ek anomali/ Hastanede

Olgu Cinsiyet Haftasi  Kilosu tani haftasi  sorun Tarafi MVl Dobutamin NO Sildenafil Operasyon Sonugc kalis siiresi

1 E 37 3030 28 Sol 145 - - - Oliim 0

2 E 38 3140 18 Annede Sol 88 - - - Oliim 0

preeklampsi

3 K 39 3030 26 Sol 140 - - - Oliim 0

4 K 40 3300 28 Sol 94 - - - Olim 1

B E 40 3230 28 Omfalosel Sol 103 - - - Oliim 0

6 E 39 2940 28 Genig VSD Sol 100 - - - Oliim 0

7 E 35 2600 24 AVSD Sag 80 - - - Oliim 2

8 E 37 2910 26 Sol 81 - - - Oliim 2

9 K 33 1870 24 Sag 141 + + + Primer Nilks- 152
onarim Yastyor

10 E 32 1400 15 Sol 100 -+ + + - Oliim 6

11 K 38 3080 28 Saj 84 - Primer Olim 28
Onarim

12 K 38 2945 26 Sol 267 + + + - Oliim 1

13 E 38 2910 28 Sol 80 - - - Primer Olim 21
onarim

14 K 36 2880 28 Sag 81 + + + Primer Yaslyor 22
onarim

15 E 40 3315 28 Sol 84 + + + Meshile  Yasiyor 72
onarim

16 K 38 3030 20 Sol 110 + + + Primer Oliim 11
Onanm
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entlibasyon gereksinimi) degisken &zellikleri yoktur ve
degerlendirmesi kolaydir. Son kriterimiz olarak kullani-
lan MVI ise hastaya ve klinik durumunun dinamiklerine
uygun veri elde etme imkani veren, erken entiibasyon
sonrasi ilk saatte alindigindan prognoz koti olarak sap-
tandiginda ek alternatifleri de erken kulanma sansi veren
belirteclerdir (12).

Prenatal tani konulmus olgularda fetal cerrahi girisim za-
manlamasi icin literatiirde belirlenen donem 26-28. haf-
talar arasidir (14,15). Merkezimizde fetal cerrahi (Fetal tra-
keal okluzyon (FETO) vb.) uygulanmamasi nedeniyle bu
olgular gebelik strecinde girisim yapilmadan takip edil-
mektedir. Bu nedenle 28.gebelik haftasi 6ncesi konulan
prenatal tani bir risk belirteci olarak distintGlmstr.

Sonucta dogum dncesi riski bilinen (1. Belirteg), dogumdan
hemen sonra entiibasyon gereksinimi olmasi ile bunu belli
eden (2. Belirteg) bir olguda elinizdeki imkanlar ECMO ya
izin vermiyorsa konvasyonel mekanik ventilasyon kriterleri-
ni esas alan MVI (3. Belirteg) dogum sonrasi ilk 6 saat icinde
kotl gitme olasihgr yuksek KDH bebekleri belirlemekte ve
Sildenafil ve inhale Nitrik Oksit (iNO) tedavilerini baslama
imkani vermektedir. Bu belirtilen ilaglar, tedavi grubumuz-
da 16 olgudan 6'sinin cerrahi girisim uygulanabilme agama-
sina gelmesini saglamis ve bunlardan 3 olgu da yasamda
kalmustir (Sekil 2). Bu bulgular bize tanimlanan 3 belirtecin
etkin bir pratik prognostik KDH risk belirteci olarak deger-
lendirilmesi gerektirdigini disindirmastir.

Cahismanin eksileri; degerlendirmenin geriye doéniik bir
calisma olmasi ve kontrol grubunun olmamasidir. Klinikte
konjenital diyafragma hernisinde yuksek riskli olarak de-
gerlendirilen bu grupta kullandigimiz alternatif Sildenafil
ve inhale Nitrik Oksit (iNO) tedavileri ile ilgili ilk bulgular
¢ok olumlu olmasada, bu calismaninileriye donuk ve pros-
pektif ek calismalarla desteklenmesini gerekli kilmaktadir.

Normal sartlarda ek medikal tedavi uygulanmamasi du-
rumunda yiksek oranda mortalite beklenen bu grup ol-
gularda bazi hastalarin yasamis olmasi, kullanilan bu yeni
“lokal degerlendirme ydnteminin ileriye yonelik olarak,
pratikte yliksek riskli olgularda ek tedavi yontemlerinin er-
ken uygulamaya konulmasini saglayarak sagkalim tizerine
olumlu etkileri olmasi beklenebilir.

Sonuc olarak; KDH'de yuksek risk gruplarinin belirlenme-
si prognostik 6ngoru yapilabilmesi agisindan dnemlidir.
Klinik uygulamamizda olgularin prognoz agisindan 6n
degerlendirmesinde “Cerrahpasa” KDH Cok Yuksek Risk
Kriterleri” olarak tanimladigimiz 3 parametre kullanilmak-
tadir. Bunlar: 28.gebelik haftasi dncesinde tani konulmus
olmasi; 5'ten diisiik APGAR skoru nedeniyle dogar dog-
maz entlibasyon ihtiyaci olmasi, ve MVI degerinin 80'in
Uzerinde olmasidir. Bu belirteglerin kullanildigi ve yuksek
mortalite beklenen KDH'li “cok yiiksek riskli” olgu grubun-
da cerrahi dncesi uygulanan Sildenafil ve inhale Nitrik
Oksit (iNO) tedavilerinin sagkalim {izerine olumlu etkileri
olabilecegi izlenimini vermistir.
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Sekil 2: KDH'de Cerrahpasa risk belirtecl
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