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On Go6glis Duvari Anomalileri

Giris

Goglis kafesinin dogal sekli; yasa, cinsiyete,
irka ve bireylerin genetik yapilarina gore ge-
sitlilik gosterir ve ¢esitli varyasyonlar gozle-
nir. Bu varyasyonlar disinda kalan, patoloji
olarak siniflayabilecegimiz defektler 6n go-
giis duvar: deformiteleri’ olarak adlandiri-
lirlar. On gogiis duvari deformitesi bulunan
hastalarda efor dispnesi ve kardiak patolojiler
gozlenebilirken ek olarak; iskelet sisteminin
malformasyonlari, kardiyovaskiiler, gastro-
intestinal ve genitotiriner patolojiler de eslik
edebilir. On gogiis duvar1 deformiteleri; pek-
tus ekskavatum, pektus karinatum, Poland
sendromu, sternum defektleri ve gogiis du-
varinin nadir goriilen deformiteleri basliklar:
altinda incelenir.

Yunus SEYREK!
Levent CANSEVER?

1. Pektus Ekskavatum

Pektus ekskavatum (PE) en sik goriilen 6n
gogiis duvari deformitesidir ve tim dogum-
sal goglis duvar:t deformitelerinin yaklagik
%90’in1 olusturur [1]. Genellikle birinci ve
ikinci kosta korunmustur. Ikinci kostadan
sonra sternuma yapisan kostal kartilajlar ve
sternumun alt kisminda ice dogru ¢okiikliik
olarak gozlenir. Skolyoz ve siklikla 6ne ¢ikik
alt kosta deformiteleri pektus ekskavatuma
eslik edebilir. Gortilme sikligi, 1/300-400 iken
erkeklerde 4-5 kat daha sik gorilir [2]. Has-
talarin yaklasik yarisinda aile hikayesi bulu-
nur. Semptomlar deformitenin derecesi ile
ilgilidir.

Genellikle bitytimenin hizli oldugu puber-
te doneminde semptomlar ortaya ¢ikmaya
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uzanabilmektedir. Hastalarda genellikle rasi-
tik digmeler seklinde genis ve sekilsiz kikir-
dak kostalar gozlenir. Ek olarak; hipoplazik
pelvis, kare seklinde iliak kemikler, eleve po-
zisyonda klavikulalar saptanabilir.

Cerrahi tedavinin amaci, toraks boslugunu
akciger gelisimi i¢in genisletmektir. Cerrahi
yaklasim, medyan sternotomi ve iki sternal
yarimi birbirinden ayr1 tutmak i¢in metil me-
takrilat, kemik greft bankasindan erigkin ke-
migi, sentetik veya otolog greft interpozisyo-
nu icerir. Toraks hacimi artig1 sonrasi akciger
ekspansiyonu saglanir [50].

5.2. Jarcho-Levin Sendromu

Spondilotorasik displazi olarak da adlandi-
rilir. Otozomal resesif kalitim oldugu bildi-
rilmektedir. Hem sayisal hem yapisal olarak
kaburga ve vertebra defektlerinin yer aldigy,
tipik olarak birlesmis kaburgalar goriintiisii
saptanan dogumsal bir sendromdur. Preva-
lans1 1/40000°dir. Kot deformiteleri nedeniyle
gogiis duvarinda yengeg benzeri bir goriintim
saptanir. Kostalarin flizyonu, aplazisi ve ver-
tebra deformiteleri, gelismekte olan akcigerin
biiyiimesini ve fonksiyonunu negatif yonde
etkiler. Sonug olarak torasik yetmezlik send-
romu ortaya ¢ikar. Cerrahi tedavide temel
amag, Jeune sendromunda oldugu gibi akci-
ger gelisimini saglamak i¢in toraks voliimiini
arttirmaktir. Cerrahi genellikle iki yasindan
once planlanir [51].

Toraks volim genisletme cerrahi tedavi-
sinde; vertikal ekspandable prostetik titan-
yum ribler (VEPTR) kullanilabilmektedir. Bu
yontemde, bir veya daha fazla VEPTR cihazi
siiperior olarak kostalara ve inferior olarak
kostalara vertebraya veya pelvise tutturulur.
Cihaz daha sonra seanslar halinde toraks bii-
yimesini saglamak i¢in uzatilir. Bu metod,
varsa skolyozun diizelmesini ve solunum
fonksiyonunun diizelmesini saglar. VEPTR

ekspansiyon torakoplastidir ve giiniimiize to-
rasik yetmezlik sendromuna neden olan spi-
nal veya kosta deformiteleri saptanan kompli-
ke hastalarda kullanilmaktadir [52].

5.3. izole Kosta Deformiteleri

[zole kosta deformiteleri; bir kostanin veya
¢oklu kostalarin birleserek asir1 biiytimesi ile
karakterizedir. Tek tarafli veya simetrik sekil-
de saptanirlar. Ust taraf deformitelerin aksine,
alt toraks agikligindaki simetrik kosta defor-
miteleri genellikle estetik kaygi yaratmamak-
tadir. Izole kosta deformiteleri fonksiyonel
bozukluk olusturmazlar [53].
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