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EMBRIYOLOJi VE ETIYOPATOGENEZ

Agah Koray MANSIROGLU"

DIYAFRAM GELISIMI VE KONJENITAL DIYAFRAM
HERNISININ PATOGENEZI

Insan diyaframimin gelisimi, halen tam olarak agikliga kavusturula-
mamis, son derece karmagik bir embriyolojik siiregtir. Bu yapi, farkli
embriyonik dokularin zamansal ve mekansal olarak koordine edilmis
etkilesimleri sonucunda olugur. Diyaframin morfolojik temelleri gebe-
ligin yaklasik dérdiincii haftasinda belirginlesmeye baslar. Klasik emb-
riyolojik teoriye gore diyafram, dort ana embriyonik komponentin fiiz-
yonuyla meydana gelir: septum transversum, ploroperitoneal kivrimlar,
ozofageal mezenterin krural béliimii ve dorsal viicut duvar: mezoder-
mi (Sekil 1). Bu yapilar arasinda gergeklesen koordineli fiizyon, torasik
ve abdominal bogluklarin birbirinden ayrilmasini saglar (1,2).
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Bu iki olayin birlesimi, hem alveoler hem de vaskiiler hipoplaziye ve
sonugcta pulmoner hipertansiyona yol agar (17).

Klinik 8nemi ve prognostik deger

KDH-PH, mortalite ve morbiditenin en giiglii belirleyicilerinden biri-
dir. Yenidogan doneminde pulmoner arter basincinin dogumdan son-
raki ilk haftalarda normal sinirlara inmemesi, prognoz agisindan olum-
suz bir gostergedir (45). Yapilan retrospektif bir analizde, yasamin ilk
ti¢ haftasinda pulmoner arter basinci normale dénen bebeklerde %100
hayatta kalma orani, buna karsin yiiksek basinglarin devam ettigi olgu-
larda %100 mortalite bildirilmistir (46).

Klinik olarak KDH-PH, genellikle sagdan sola sant (foramen ovale
ve duktus arteriozus diizeyinde) ile seyreder. Bu durum, oksijenizasyo-
nu ciddi sekilde bozar. Ileri olgularda sag ventrikiil yetmezligi, sistemik
hipotansiyon ve ¢oklu organ yetmezligi gelisebilir.

KDH’ye bagh pulmoner hipertansiyonun gelisiminde, akciger ve
damar sistemlerinin embriyolojik olarak paralel ilerleyen iki siirecinin
birlikte bozulmasi belirleyici rol oynar. Diyafram defekti yalnizca me-
kanik bir etken degil, ayn1 zamanda molekiiler diizeydeki bir gelisimsel
kusurun da gostergesidir. Bu nedenle gelecekteki tedavi stratejilerinin,
pulmoner vaskiiler gelisimin erken dénemde modiilasyonu ve retinoid
sinyal yollarinin diizenlenmesi tizerine yogunlagmas: beklenmektedir.
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