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OzZET

Pektus ekskavatum ve karinatum, gégis duvarinin en sik gorilen deformiteleridir. Sternum
defektleri, kosta ve yumusak doku anomalileri, diffliz iskelet bozuklukari daha nadir goriilen defor-
mitelerdir. Ozellikle gdgiis 6n duvarinda basit sternum defektinden total gégiis duvari yokluguna
kadar giden genis bir defekt spektrumu izlenebilmekte. Cerrahi tedavi daha ¢ok sternal kleft ve
poland sendromu igin 6n plana ¢ikmakla birlikte diger deformiteler igin de sinirli cerrahi teknikler
uygulanabilmektedir.

Anahtar Kelime: gégus duvari, deformite, konjenital

ABSTRACT

Pectus excavatum and carinatum are the most common deformities of the chest wall. Ster-
num defects, rib and soft tissue anomalies and diffuse skeletal disorders are rare deformities.
Especially in the anterior chest wall, a wide spectrum of defects ranging from simple sternum
defect to total absence of chest wall can be observed. Although surgical treatment is more promi-
nent for sternal cleft and poland syndrome, limited surgical techniques can be applied for other
deformities.
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1. Sternum Defektleri

Sternal defekler basit sternal yarik olarak gorilebilmekle birlikte total sternum ve
g6gls duvari yokluguna kadar giden agir deformiteler izlenebilmekte. Sternum defektleri
‘Sternal cleft, torasik ektopia kordis, torakoabdominal ektopia kordis ve servikal ektopia
kordis’ adi altinda dort alt grupta incelenmektedir. Sternal cleft disindaki deformitelerde
kalp genelde yer degistirmis olarak izlenir.

1.a. Sternal cleft ; Deformite, gestasyonun 8. haftasinda bitmesi gereken sternum
ventral flizyonunun eksik kalmasina bagli gelistigi distintilmekte (1). Sternal ayrilma di-
sinda ek patoloji nadiren goérular (1) Sternal ayrilma olmasina karsin

normal deri 6rtlisii mevcuttur. Perikard saglamdir ve diyafragma normaldir. Sternal
yarik genelde sternumun Ust kisminda izlenir ve ¢ocularda eforla sternumun Gst kismin-
da bombelesme gorilir. Cleft sternumu olan bir bebekte, sternumda tam veya kismi bir
ayrilma vardir; fakat kalp intratorasik pozisyonunda ve normal yerlesimlidir.

Sternum yariklariyla sternumda gorilen diger defektlerin baska bir farki da yarik
sternumlu ¢ocuklarda konjenital kalp hastaliklarinin nadir bulunmasidir. Yarik sternum ile
servikofasiyal hemanjiyomalar birlikte olabilir (16).

Belirgin fonksiyon kaybi genelde izlenmemekle birlikte efor sarfetmede hafif zorlan-
ma tarzinda klinik bulgu verebilir (1).

Literatlirdeki 51 serinin incelendigi bir calismada olgularin %62 sinin bayan ve %67
inde sternumun Ust kisminin etkilendigi gorilmas (2). Hastalarin %74 ‘niin asemptoma-
tik oldugu ve %72'inde ek defekler izlenmis (2). Hastalarin %73’ cerrahi prosedir olarak
primer kapatilmig, %10 ‘una kemik grefti, %7 ‘sine prostetik materyal ve %3 ‘line kas flebi
kullaniimig (2).

Bir cok cerrah sternum defektinin yenidogan doneminde kapatiimasini, gégis duva-
rinin esnekliginin fazla olmasi ve sternumu yaklastirdiktan sonra kardiak basi semptom-
larinin da az olmasindan dolayi Onerir.
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Sekil 1: Sternal Kleft

1.b. Torasik Ektopia kordis; Torasik ektopia kordis yiiksek mortalite oranina sahiptir.
Ciplak, atan bir kalp toraksin disinda bulunmaktadir. Fallot tetralojisi basta olmak tzere
kardiak anomali genelde gorilir. Torasik ektopia kordisi olan bebeklerin, normalde kalbi
cevreleyen orta hat dokularinda siddetli agiklik vardir. Bu hastalarin intratorasik voliim-
lerinde azalma vardir. Primer kapatma igin yapilan ¢ogu girisim basarisizlikla sonuglanir.
Glinka kalbi 6rtmek tizere uygun dokularin mobilize edilmesi ¢ok zordur. Ektopia kordiste
abdominal duvar defektleri de sik gérilmektedir. Daha ¢ok ist abdomen omfaloseli veya
diastasis rekti ve nadiren de abdominal organlarin evantrasyonu gorileblir.

Etyoloji net olarak bilinmemekle birlikte amnion kesesindeki bozukluktan kaynak-
landigi ve olasilikla koryon tabakasinin veya yok sac’in gelisim bozukluguna bagh oldugu
distnalmektedir.

1.c. Torakoabdominal Ektopia Kordis (Cantrell Pentalojisi) ; Kalp omfalosel benzeri
membranla veya ince bir pigmente deriyle ortiilidir. Kalpteki anterior rotasyon torasik
ektopia kordisteki kadar siddetli degildir. Cantrell pentalojsi denmesinin nedeni beg ana
ozelliginin olmasidir;

1. Sternum alt kisminda bir yarik
Diyaframin on yuz eksikligi
Perikardin diyafragma yuziniin olmayisi
Omfalosel

LA ol N

intrinsik kalp anomalisi
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Basarili onarim ve uzun dénemli slrvi torakoabdominal ektopia kordis olgularinda
torasik ektopia kordisten daha siktir. Cantrell pentalojisinde bebeklik déneminde basa-
ril onarim mimkindir. Pulmoner ve kardiyovaskiler yetmezlige yol agmaksizin gogls
duvarinin rekonstriiksiyonu basarilabilir. Prognozun intrakardiyak defektlerle degil fakat
pentalojiyi olusturan defektlerle ilgili oldugu bildirilmistir (17).

2. Kosta Anomalileri

Kosta anomalileri klinikte nadir gériiliir. izole kosta anomalileri gériilmekle birlikte
siatemik hastalik yada sendromlarla birlikte gorilebilmekte. Akciger grafisinde

2.a. Servikal kosta: 7. servikal vertebradan kaynaklanan aksesuar ya da fazla kosta-
dir. Servikal kosta genelde 1. Kosta ile anterior kisimda birlesir. Tek tarafli yada bilateral
izlenebilen servikal kostanin uzamis 7. servikal vertebranin transvers progesinden ayirimi
iyi yapilmali. Toplumda yaklasik %0, 2-8 oraninda rastlaniimakta. Genelde asemptomatik
olmakla birlikte basiya bagh torasik outlet sendromuna neden olabilir. Semptomatik ol-
dugunda cerrahi, tedavi segenegi olarak kullanilabilir (3)

Resim 1: Servikal kosta

2.b. Bifid kosta: Bifid kosta erkeklerde ve en sik 3 ila 4. kostalarda gorilmektedir
(4). Bifid kosta cogu zaman izole ve tesadifen saptanan bir anomali olarak gorilir. Nadir
gorilen golin sendromun da erken yasta ciltte malignite ( bazal hiicreli karsinom).ve ayni
tarafli cok sayida bifid kosta gorilebilir (5).
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.

Resim 2: Bifid Kosta

2.c. Kosta Fiizyonu: Siklikla 1. ve 2. kosta nin anterior ya da posteriorunda izlen-
mekle birlikte diger kotsalar arasinda fuizyon gelistigi bildirilmistir. Nadir rastlanan (%0.3)
kosta fuzyonlari, vertebra anomalilerine eslik edebilir (6).

2.d. Kosta kopriilesmesi: Birbirine paralel kostalarin kemik dokusunda biiylime so-
nucu birlesmesi ile olusur. Gortlme sikligl %0.3 olan kosta kdprilesmesi posttravmatik
ya da konjenital olarak ortaya ¢ikabilmektedir. Birlesme tam yada psddoartikilasyon sek-
linde olabilmekte.

2.e. Kisa kosta: Cerrahi yada travma 6ykisii olmamasina ragmen akciger grafisinde
kostalarin orta hatta sonlanmasi olarak tanimlanir. Genelde sagda 6 ve 7. Kostada goralir

(7)

2.f. Birinci kostanin konjenital psédoaartrozu: 1. Kostanin orta kismi genelde ke-
miklesmez ve iyilesmekte olan kirik gorlntisl imaji verir. Agri olmamasi kirik ile ayiri-
minda tipiktir (8)

2.g. intratorasik kosta: toraks kavitesinin igine dogru protriizyon gésteren kosta na-
dir gorilir. Genelde sagda goralir.

2.h. Kosta forameni: kostalarda foramen nadiren gorlir ve klinik olarak 6nem tasi-
maz. Grafide kosta iginde radyoliisen gériinim izlenir (8).

2.i. Kosta sayisi anomalileri: kosta sayisinin fazlaligi genelde patolojik bir olay1 gos-
termese de bazi sendromlara (trizomi21) eslik edebilir. Toplumda 11 ¢if kosta goriilme
orani %5-8 civaridir. Trizomi 21 li olgularin Ggte birinde 11 ¢if kosta goriebilmekte (8, 9)
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3. Poland Sendromu

Alfred poland’ in 18421 de kadavradaki anatomik deformiteyi fark edip yayinlamasi
ile literattire girmistir (10). Poland sendromu, pektoralis major ve minér kaslarinin kon-
jenital yoklugu ve Ust ekstremite deformiteleri ile birliktelik gosterebilen anomali olarak
tanimlanir. Sendromun tek sabit bulgusu “pektoralis major kasinin sternokostal pargasi-
nin yoklugu”dur. Bu sabit bulguya ayni tarafta pektoralis min6r kasinin yoklugu, meme
dokusunun gelismemesi, aksillada alopesi, 2 ve 5 arasindaki kaburgalarin olmamasi, la-
tissimus dorsi, serratus anterior ve eksternal oblik kaslarinin gelismemis olmasi gibi ilave
bulgular eslik edebilir (11).

Poland sendromunun insidansi 1/7000 ile 1/100000 arasinda bildirilmektedir (11).
Erkeklerde kadinlara kiyasla 2-3 kat daha fazladir. Erkeklerdeki tek tarafli deformite gégus
sag tarafinda sola oranla 2 kat daha sik goriilmektedir.

Ust ekstremitede anomali gériilmesi sikhigi yiksektir ve olgularin %13-56’sinda
degisik agirliklarda Ust ekstremite anomalileri kas yokluguna eslik eder. Ust ekstremite
anomalileri brakisindaktili formunda kisa ve vyapisik parmaklara ek olarak st
ekstremitenin kisalig ile de ortaya cikabilir. Bunlara ek olarak bdbrek, ve omurga
anomalileri olabilecegi kaydedilmektedir (12). ilging olarak, yalnizca sindaktili yakinmasi
ile bagvuran hastalarinin genel muayeneleri sirasinda yaklasik %10 oraninda Poland
sendromu yakalanabilmektedir (12, 13). %11-25 olguda ayni tarafli toraks ¢okukligi ve/
veya toraksta paradoksal hareket ve %8 oraninda akciger herniasyonu gorlebilir.

Etyoloji net olarak bilinmemekle birlikte iki temel hipotez dne siirlilmekte. Bunlar-
dan ilki hamileligin 3-4. haftalarinda ortaya ¢iktigi diisiiniilen mezodermal plato hasari
veya gelisim yetersizligi (14) digeri ise hamileligin 6-7. haftalarinda subklavyen ve verteb-
ral sistemlerdeki kan akiminin kesintiye ugramasidir (15).

Torakstaki deformitelerin yarathgi islevsel sorunlar eger agirsa oncelikli olarak ve
zaman gecirmeden ¢6ziilmelidir. Islevsel sorun yaratmayan estetik sorunlar, hastanin be-
densel algisi, mesleki ve sosyal etkinliklerinin yonlendirmesi ile belirginlesir. Bu nedenle
hastaya gore ¢6zUm Uretilmeli, hastanin estetik ve islevsel kaygilarina gore cerrahi teknik
secimi yapilmalidir.

4. Diffiiz iskelet Bozukluklariyla Seyreden Gogiis Duvari Deformiteleri

4.a. Jeune Sendromu (Asfiksi Yapan Torasik Distrofi) ; Can seklinde dar toraks ve
tipik pelvik kemik anomalileri ile karakterize, otozomal resesif kaliim gosteren bir iske-
let displazisidir. Cinsiyet ayrimi géstermeyen bu sendromun ortalama insidansi 1/100-
130000’dir.

4.b. Jarcho-Levin Sendromu (Spondilotorasik Displazi) ; Sayisal ve yapisal kos-
ta-vertebra anomalilerinin yer aldigi konjenital bir sendromdur. Otozomal resesif kalitim
oldugu bildirilmektedir. Prevalansi 0.25/10000'dir. Kosta deformiteleri nedeniyle gogis
duvari yengeg benzeri bir gérinim almistir.
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4.c. Kisa Kosta Polidaktili Sendromu; iskelet displazilerinin nadir gériilen 8limciil

bir formudur. Otozomal resesif gegislidir. Antenatal tani fetal ultrasonografi ile ikinci tri-
mestir iginde konulabilmektedir. Dar toraks, polidaktili, kisa kostalarin varhig tani igin
yardimcidir. Bu durumda gebeligin sonlandiriimasi gerekmektedir.

4.d. Tanatoforik Displazi; Nadir gérilen, 6limcul bir osteokondrodisplazidir. Spo-

radik gecis gosterir. Sikligr 1/10000’ dir. Kemik ve kartilaj dokudaki anormal bliyime ve
gelisme ile karekterizedir.
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