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OzZET

Dogumsal gogus duvari deformiteleri tarihgesi ilk olarak Bauhinus tarafindan gogus deformi-
tesinin tanimlandigi 1594 yilina kadar uzanmaktadir. Bu yazida literatir bilgileri 1s1§inda dogumsal
gbgus duvari deformitelerinin tarihge ve siniflandirmasindan bahsedilecektir.

Dogumsal gogus duvari deformiteleri icerisinde en sik goriileni pektus ekskavatum olmakla
birlikte pektus karinatum, Poland sendromu, sternal defektler ve izole kosta kartilaj anomalileri
gibi farkli sekillerde gorilebilmektedir.

Gecmiste uygulanan agik cerrahi tekniklerin yerini ginUmizde minimal invaziv yontemler
almakta olup dogumsal gogilis duvari deformitelerinde uygulanacak cerrahi yontemin seciminde
hastanin deformitesinin sekli ve derecesinden, hastanin yasi, performansi, deformiteye eslik eden
anomalilere kadar gesitli faktorler rol almaktadir.

Anahtar Kelimeler: gogis duvari, deformite, tarihce

ABSTRACT

Congenital chest wall deformities were first described by Bauhinus in 1594. History and clas-
sification of congenital chest wall deformities will be discussed in this article.

Pectus excavatum is the most common congenital chest wall deformity. Other deformities
are pectus carinatum, poland syndrome, sternal defects and isolated rib abnormalities.

In recent years, minimally invasive surgical procedures are used more frequently than open
surgical procedures. The type and degree of deformity, age and performance status of the patients
and other concomitant abnormalities determine the type of surgical procedures in patients with
congenital chest wall deformity.
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GIRIS
Dogumsal gogus duvari deformiteleri; bir veya birkag kostanin ya da kartilajin yoklu-
gu, kisaligl, bifurkasyonu, flzyonlariile ortaya ¢ikan anomaliler olup, pektus ekskavatum,
pektus karinatum, Poland sendromu, sternal defektler ve izole kosta kartilaj anomalileri
gibi farkh sekillerde gorilebilir (1). Bu deformiteler igerisinde en sik gérileni pektus eks-

kavatum olup toraks deformitelerine diger iskelet sistemi deformiteleri, kardiyovaskiler,
gastrointestinal ve genitolriner anomalilerin eslik edebilecegi unutulmamalidir (2).

SINIFLANDIRMA

Pektus Ekskavatum
Pektus Karinatum
Poland Sendromu
Sternal Defektler

i W

Kosta ve Kartilaj Anomalileri

PEKTUS EKSKAVATUM

Bauhinus 1594 yilinda pulmoner kompresyon, dispne, paroksismal ¢ksirik yakin-
malari olan gogilis deformiteli bir hastanin klinik bulgularini degerlendirerek bu deformi-
teyi tanimlamustir (3).

1800 IG yillarin ortalarinda Woillez tarafindan yapilan torasik anomalilerin degerlen-
dirmesini von Luschka ve Eggel’in huni seklinde toraks depresyonun oldugu ve “Doganin
Mucizesi” ismini verdikleri vaka bildirimi takip etmistir. Eggel ve diger otorler durumun
malnutrisyon veya gelisimsel defektlerine bagl sternumun esneyememesine dayandir-
makta iken Hagmann'in alternatif hipotezinde pektus ekskavatumun nedeni olarak ster-
numun gelisiminin kotlara oranla daha yavas veya gecikmis gelisimine bagh olabilecegi
seklinde agiklamistir (4, 5).

1882 yilinda Epstein tarafindan “trichterbrust” adi verilmis olan bu deformite Turk
tip dilinde “kunduraci gogsii”’, Anglo-sakson literaturiinde “funnel chest”, uluslararasi
literatlirde ise “pektus excavatum’ olarak adlandiriimaktadir (6, 7).

Pektus ekskavatum deformitesine yonelik ilk dizeltici cerrahi girisim ise Ludwig Me-
yer tarafindan 1911 yilinda yapilmistir. Uygulanan cerrahi girisimde sag 2. ve 3. kostal
kartilaji rezeke etmis ancak yapilan islem basarili olmamistir (8).

Sauerbruch 1913 yilinda yapmis oldugu cerrahide sol 5. kottan 9. kota kadar ki-
kirdak kotlari bitisigindeki sternum ile birlikte rezeke etmistir. Bu yontem ile hastanin
dispne semptomunu azalttigini ve normal yasamina rolatif olarak daha hizli dénis yap-
tigini géstermistir (9). Birkag yil sonra pektus deformitelerinin diizeltmesinde deformas-
yona neden olan tiim kostal kartilajlari subperikondrial rezeke ederek sternum bar imp-
lantasyonu ile stabilizasyonunu saglayarak ilk eksiksiz pektus dizeltilmesini yapmistir (4).
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A. Lincoln Brown 1939 yilinda pektus ekskavatum deformitesi etiyolojisine yonelik
yapmis oldugu calismalarda deformiteye diyafragma bandinin neden oldugunu ve di-
yafragma ile sternum arasinda bandin serbestlestirilmesi gerektigini belirtmis olup bu
proseddrleri iki gocuk hastaya uyguladigini rapor etmistir (10).

Yine 1939 yilinda Ochsner ve De Bakey degisik teknik ile pektus ekskavatum de-
formiteli dispne sikayeti olan 21 yasindaki hastaya bilateral kostakondral rezeksiyon ve
transvers sternotomi uygulamis ve ameliyat sonrasi hastanin sikayetlerinde diizelme ol-
dugunu bildirmislerdir (11).

Ravitch 1947 yilinda Sauerbruch tekniginin daha radikal modifikasyonu “Bilateral
Kartilaj Rezeksiyonu ve Sternal Osteotomi’” yaptiktan sonra ¢okiklugin gogus icine ¢ok
fazla derin olmadigini disiinerek eksternal traksiyona gerek duymamis ancak bu operas-
yon sonrasinda niiks izlenmistir. Ravitch daha sonra, Lincoln Brown’un gérisiinden yola
¢ikarak sternal baglanti, diyafragmatik baglanti, interkostal kaslar, rektus kaslarindan
serbestlestirmek ve ksifoid kismin serbestlestirilmesi ile sternumun daha radikal olarak
mobilize edilebilecegini rapor etmistir. Bu ¢calismalarda deforme kostal kartilajlarin eksiz-
yonu ve Kirschner teli ile sternal fiksasyon uygulamistir (12, 13). Bundan sonra uygulanan
bircok cerrahi metod Ravitch’in ana hatlarini takip etmistir.

Ravitch teknigine benzer sekilde 1952 yilinda Dailey tarafindan uygulanan teknikte
sternum rezeksiyonu uygulamadan hastadan alinan 9. kotu sternum altindan gegirdikten
sonra bir tarafta 2. kota diger taraftan 3. kota tel sitirler ile tespit ederek sternumu
eleve etmistir (14, 15).

Sternum elevasyonu ve destegi icin metalik fiksatorlerin kullanimini takiben 1950
yilinda Dorner homogreft kemigi (16), Wahren tibia greftini (17), 1952 yilinda Woods kot
destegini kullanmistir (18). Metal ve kemik desteklerden sonra sternum altina mesh des-
tekler uygulanmaya baslanmis; sternumu alttan desteklemek amaci ile May 1961 yilinda
sternum altina gelik mesh (19), Ravitch 1964 yilinda teflon kege (20), Hoffman 1966 yi-
linda Marleks mesh kullanmis (21) ancak mesh kullanimi ile yeterli destek saglanamadigi
gorulmis ve daha rijit destek gerektigi 6ne strtlmustir (14).

Adkins ve Blade 1961 yilinda pektus deformitelerinde sternum arkasina celik bar
uygulamasini tarif etmislerdir (22). Sanger-Taylor-Robiscek 1963 yilinda sternum altina
destek amach yerlestirilecek celik teli subperikondrial kartilaj rezeksiyonu, interkostal
bantlarin kesilmesi, sternum wedge osteotomisini takiben ksifoide yakin olacak sekilde
sternum iginden gegcirerek iki tarafli 3. kotlara sabitleyerek sternumu eleve etmeye ¢a-
lismiglardir (23). Wada ve arkadaslari 1970 yilinda kikirdak kostalari, kostal bantlari ve
ksifoidi tam kat keserek sternumu ters ¢evirme teknigi ile kendi vakalarinda bu teknige
bagh gelisebilecek sternum beslenme bozuklugu veya her iki internal mammarian arterin
kesilmesi gibi komplikasyonlarin cok az goriildGglini bildirmislerdir (24). Ancak kas ve ke-
mik dokusunun avaskdler sekilde cevirilmesi bu teknik ile ilgili tartismalari beraberinde
getirmistir.

Deformitelerin genetik yatkinhgi ilk olarak 1820 yilinda Coulson tarafindan gogus
deformitesi olan Ug¢ kardesi iceren g¢alismasi ile bildirilmistir (25). 1981 yilinda Hacker ve
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arkadaslari kostal kartilajlarin histopatolojik degisiklikleri Gizerine ¢alismalar yapmis ve
pektus deformitelerinde ailesel yatkinlik oldugunu ortaya koymuslardir (26).

Nuss 1986 yilindan sonra kostal kartilajlarin fleksibl ve yumusak olmasi nedeni ile
pektus ekskavatum deformitelerinin diizeltiimesinde kostal kartilaj rezeksiyonu ve ster-
nal wedge rezeksiyonu gerektirmeyen ve kan kaybinin minimal oldugu kendi adi ile ani-
lan Nuss teknigini gelistirmistir (27). Bu teknikte deformitenin en derin yeri ve barin yer-
lestirilecegi interkostal alanlar tespit edildikten sonra bar géglise yerlesim yerine gore
sekillendirilerek hazirlanir. Barin gégus duvarina yerlestirilmesi sagda ve solda anterior
aksiller hat Gizerinde yaklasik 2-3 cm lik insizyonun ardindan sag interkostal araliktan giri-
lip kilavuz araciligiile retrosternal karsi taraftan gikarildiktan sonra barin konveks yuzii ro-
tasyon ile 6ne gelecek sekilde gevrilir ve gelik stabilizér yardimi ile stabilize edilir. Yaklasik
olarak bar 2-3 yil viicutta kaldiktan sonra ikinci operasyon ile 6nceki insizyon agilarak ba-
rin serbestlestirilmesi saglandiktan sonra biikiicl yardimi ile bar dizlestirilerek gikarilir.

Resim 1, 2: Pektus ekskavatum deformitesi nedeni ile Ravitch prosedirii uygulanan hastanin
preoperatif ve postoperatif gériintileri (AUTF Gogiis Cerrahisi AD Arsivinden)

1987 yilindan itibaren bu teknik ile opere ettigi hastalarin sonuglarini 1998 yilinda
yayimlamis ve Ravitch teknigine gére daha kisa operasyon siiresi, kanamanin daha az ol-
masi ve daha iyi kozmetik sonuglarinda vurgu yapmistir (12, 27). Saxena pektus ekskava-
tum dizeltilmesinde 1998 yilinda titanyum plak kullanimi ve sonuglarini bildirmistir (28).
GUnUmuzde bu yontemler igcinde en yaygin olani Nuss Prosedirii olarak da isimlendirilen
Minimal invaziv Pektus Ekskavatum Onarimi (MIRPE) dir (29).
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BT L 4 B ]
Resim 3, 4: Pektus ekskavatum deformitesi nedeni ile Nuss prosedtirli uygulanan hastanin
preoperatif ve postoperatif gériintiileri (AUTF Goégiis Cerrahisi AD Arsivinden)

PEKTUS KARINATUM

Pektus ekskavatumdan sonra en sik gorilen ikinci gogus duvari deformitesi olup
toraks duvarinin 6ne dogru protrizyonu seklindedir. “Kondro-gladiolar”, “Kondro-ma-
nubrial” ve “Mikst (pektus karinatum + pektus ekskavatum) tip "’ olmak lizere Ui¢ gruba
ayrilir (1). Bu deformite Brodkin tarafindan 1949 yilinda ilk defa tanimlanmis olup (30)
ilk cerrahi girisim yine Ravitch tarafindan 1952 yilinda kondro-manubrial protriizyona
yonelik uygulanmistir (31). Ravitch uyguladigi cerrahi teknikte multipl deforme kostal
kartilaj rezeksiyonu ile beraber sternuma ¢ift osteotomi uygulamistir. 1960 yilinda yine
Ravitch tarafindan kondro-gladiolar deformite onarimi bildirilmistir (32). Ramsay tarafin-
dan 1963 yilinda uygulanan teknikte ise sternum pozisyonunda degisiklik yapmadan rek-
tus kasi ile lateral defektler doldurulmus ve deforme kostal kikirdak kartilaj rezeksiyonu
uygulanmistir (33).
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Resim 5, 6: Pektus karinatum deformiteli hastanin preoperatif ve postoperatif gériintiileri (AUTF
Gogus Cerrahisi AD Arsivinden)

Robiscek 1963 yilinda pektus karinatum cerrahisinde ilk modern teknigi uygulamis
olup deforme asimetrik kostal kartilajlarin subperikondrial rezeksiyonu, transvers sternal
osteotomi ve sternumun protriize alt kisminin rezeksiyonu uygulayarak sternuma yeni
alt sinir olusturmustur (34). Abramson ise 2015 yilinda pektus ekskavatumdaki Nuss tek-
nigini pektus karinatum deformitesinde ilk uygulayan cerrahtir (35).

POLAND SENDROMU

Poland sendromu major ve minor komponentlerin eslik ettigi, etyolojisinin tam ola-
rak bilinmedigi nadir gorilen bir sendrom olup major komponentleri arasinda pektora-
lis major kasi agenezisi, pektoralis mindr kasinin agenezisi veya hipogenezisi, sindaktili,
brakidaktili, brakisindaktili, akromeli gibi el anomalileri yani sira deri alti doku hipoplazi-
si, 2-5. kostal kartilajlarin agenezisi, gogus ve aksiller bolgede killanmada azlik, skapula
deformitesi gibi mindr komponentlerin eslik ettigi gliniimiizde ¢ok sayida varyantlarinin
bildirildigi bir sendromdur (1). Poland sendromunun insidansi 1/7000 ile 1/100000 ara-
sinda bildirilmekte olup erkeklerde kadinlara oranla 2-3 kat daha fazla gorilmektedir.
Erkeklerde gorilen tek tarafli Poland sendromunda gogis sag taraf sol tarafa oranla 2 kat
daha sik gorilmektedir (36).
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Resim 7, 8: Poland sendromlu hastanin gériintiileri (AUTF Gogiis Cerrahisi AD Arsivinden)

ingiliz Tip fakiiltesi 6grencisi olan Alfred Poland Guy’s Hastanesinde 27 yasinda
eski bir mahkumun kadavrasi Uzerindeki diseksiyon ¢alismasinda sol pektoralis mindr ve
major kaslari ile serratus anterior kasinin kismen olmadigini fark etmis ve 1841 yilinda
ilk tanimlamayi kendi anatomik gézlemlerine dayanarak yapmistir (37, 38). Ancak Po-
land sendromuna yonelik ilk bildirimlerin 1826 yilinda Fransiz literatliriinde Lallemand
ve 1839 yilinda Alman literatlriinde Froriep tarafindan yapildigi gériilmektedir (39, 40).

Poland sendromuna ait meme veya meme basi hipoplazisi, aksiller alopesi, deri alt
doku hipoplazisi gibi komponentler zamanla tanimlanmis olup tam olarak 1895 yilinda ilk
defa Thomson tarafindan rapor edilmistir (41).

Poland sendromunun cerrahi yaklasimina yénelik 1952 yilinda Ravitch ve Hansdels-
man tarafindan ilk yayin yapilmistir (42). Poland sendromunda ilk cerrahi tedavi 1966 yi-
linda Ravitch tarafindan deformitenin dizeltilmesine yonelik kosta grefti ile teflon yama
kullanilarak uygulanmistir (43). Etiyolojiye yonelik vaskiler anomalilerin Poland send-
romuna eslik edebilecegine yonelik gcalismalarda Bouvet ve arkadaslarinin 1978 yilinda
yapmis olduklari bir ¢alismada sol tarafli Poland sendromlu bir olguda sol subklaviyen
arterde darlik oldugunu bildirmis (44) yine buna benzer sekilde Beer ve arkadaslarinin
1996 yilinda sol tarafli Poland sendromlu bir hastanin anjiografisinde sol subklaviyen ar-
terin hipoplazik oldugunu goésteren galismalari damarsal malformasyonlarin sendroma
eslik edebilecegini desteklemektedir (45). Shamberger ve arkadaslarinin 1989 yilinda 75
olguyu iceren galismalarinda géglis deformitesi ile el deformitesi arasindaki iliskiyi gos-
termeye calismistir (46).

STERNAL DEFEKTLER

Sternal defektler sternumun basit defektinden gégiis duvarinin total yokluguna ka-
dar potansiyel olarak fatal seyirli olabilen, pektus ekskavatum ve karinatum deformite-
lerine gore daha nadir gorilen deformitelerdir. Embriyolojik hayatta sternum 5. haftaya
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kadar orta hattin her iki tarafinda kartilaj iceren mezodermal band halinde iken 2. ayda
bu bantlar 6ne dogru ilerleyerek birlesmeye baslar ve 5-6. aylarda kemikleserek ster-
numu olusturur. Altinci haftadan itibaren ortaya gikan gelisim bozukluguna bagli olarak
sternal defektlere neden olur (1).

Sternal Defektler;

1. Sternal Kleft (Yarik sternum)

a- Parsiyel

b. Total

c.  Vaskdler Displazi ile birlikte
2. Ektopia Kordis

a. Servikal

b. Torasik

3. Cantrell Pentalojisi (Torako-abdominal ektopia kordis) seklinde siniflandirilir.

Resim 9, 10: Sternal defekti olan hastanin preoperatif ve postoperatif gériintiileri (AUTF Gogiis
Cerrahisi AD Arsivinden)

Sternal kleft ilk kez Weese tarafindan 1819 yilinda anatomik siniflamasi tanimlan-
mig, 1939 yilinda Roth ve 1957 yilinda Cantrell tarafindan sternum defekt siniflamasi
yeniden yapilmistir (47). Maier ve Borton tarafindan 1949 yilinda 6 aylk bebekte primer
yarik sternum onarimina yonelik ilk cerrahi girisim uygulanmistir (48). Torasik ektopia
kordis olgusu ilk defa 1671 yilinda Stenson tarafindan bildirilmistir (49). Ektopia kordis
etiyolojisine yonelik yapilan embriyolojik calismalarda 1939 yilinda Bremer ve 1946 yi-
linda Patten embriyonun kranioservikal segmentinin akut hiperfleksiyonuna bagli kalbin
submental kardiyak apeksi ile ekstratorasik pozisyona inmesi seklinde tanimlamislardir
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(50). Ektopia kordiste ilk basarili cerrahi 1975 yilinda Kopp ve 1976 yilinda Saxena tara-
findan bildirilmistir (51).

Cantrell pentalojisinde gorulen defektler; distal sternal yarik, ventral diafragmatik
herni, omfalosel veya omfalosel benzeri ventral abdominal duvar defektleri, eventras-
yon, perikard defekti ve perikardio-peritoneal iliski ile ventrikuler divertikil, VSD, Fallot
gibi kardiyak anomalileri eslik ettigi defektler olup ilk defa 1958 yilinda Cantrell ve arka-
daslari tarafindan tanimlanmistir (52). Wieting tarafindan 1912 yilinda ilk basarili cerrahi
onarim yapilmistir (53).

KOSTA VE KARTILAJ ANOMALILERI

Kosta ve kartilaj anomalileri genellikle fonksiyon bozukluguna yol agmayan kosta
ve kartilajlarin sinostozlari, kdprilenmeleri ve agenezileri seklinde gorilen deformiteler-
dir. Kosta agenezisinin birden fazla oldugu olgularda ilerleyen yaslarda agir deformiteler
ortaya ¢ikabilmektedir. Bu olgularda deformitenin dizeltilmedigi durumlarda beklenen
yasam siresi kisa oldugundan 2-3 yas gibi erken yaslarda duizeltme yapiimalidir (1).
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