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Gec Basvurulu Konjenital Diyafragma Hernili Bir Olgu
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Konjenital diyafragma hernileri 6zellikle dogumdan sonra ilk saatlerde yada ilk bir ay icinde tani alir. Yenidoganda solunum giicliigii ile seyretmesi
nedeniyle acil cerrahi miidahale gerektiren bir durumdur. Bu ddnemden sonra tani alan konjenital diyafragma hernilerine ge¢ basvurulu konjenital
diyafragma hernisi olarak adlandirilir ve nadir bir durumdur. Yenidogan déneminden gok farkli klinik bulgularla seyredebilmektedir. infantlarda so-
lunum sistemi semptomlari &n planda iken daha biiyiik cocuklarda gasrointestinal sistem belirtiler daha sik gériilmektedir. 5 yasinda erkek olgu,
hastanemiz acil servisine 3-4 giindir siiren ara ara karin agrisi, halsizlik, ates, oksiiriik, son 24 saat iginde artan nefes almada zorluk, kusma ve ge-
nel durumunun kétiilesmesi nedeniyle basvurdu. 0z ve soy gegmisinde zaman zaman olan tekrarlayan karin agrisi dykiisii mevcuttu. Fizik muaye-
nede; Genel durum orta, biling acik, ajite, mukozalar hafif kuru, solunum sesleri kaba ve solda alinamiyordu ve respiratuar distres mevcuttu. Batin
muayene bulgulari; Batin sert, yaygin hassasiyet vardi ve barsak sesleri hipoaktifdi. Diger sistem muayeneleri olagandi. Laboratuvar bulgularindan
Hb:13.9 mg/dI, PIt: 898.000mm?, WBC: 25.600mm?*(%78 PNL), Sedimentasyon: 64mm/h, CRP: 13mg/dl idi. Kan gazi, biyokimya, PZ, APTZ normaldi. Ak-
ciger grafisi, ADBG bulgulari ile diyafragma hernisi, barsak perforasyonuna sekonder akut batin diisiiniilen olgu ani kardiopulmoner arrest ile kay-
bedildi. Tani amagli yapilan otopside sol posterolateral konjenital diyafragma hernisi tanisi konuldu. Geg basvurulu konjenital diyafragma hernisi
ozellikle gocuklarda ¢ok dikkat edilmediginde akciger grafisi ile pndmopldrezi, pnémotoraks ve pnémotosel tanisi alabilmekte ve artmig morbidite-
ye neden olabilmektedir. Infant ve gocuklarda ani baslayan solunum sikintisi ayirici tanisinda geg basvurulu konjenital diyafragma hernisinin diisii-
niilmesinin gerektigini vurgulamak ve nadir gériilmesi nedeni ile olgu sunuldu.
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Alfa-1 Antitripsin Eksikligine Bagli Neonatal Kolestaz: Olgu Sunumu
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Neonatal kolestaza neden olabilecek ¢ok sayida hastalik vardir. Alfa-1 antitripsin eksikligi yenidogan déneminde kolestazla baslayabilen ve prog-
resif karaciger hastaligi seklinde sirozla sonuglanabilen metabolik bir hastaliktir. Bir ay dnce baglayan sarilik ve iki haftadir devam eden karin sis-
ligi yakinmalari ile bagvuran iki aylik erkek hastanin dykiisiinden anne babasinin ikinci derece kuzen oldugu &grenildi. Fizik muayenesinde cildi ve
skleralari ikterik gériiniimdeydi, karaciger 9 cm, dalak 6 cm palpe ediliyordu. Laboratuvar tetkiklerinde total bilirubin 4.1 mg/dl, direk bilirubin 2
mg/dl, AST 103 U/L, ALT 71 U/L, GGT 480 U/L, serum alfa-1 antitripsin diizeyi 0.34 g/l (0.9-2) ve protein elektroforezinde alfa-1 globulin yiizdesi % 0.4
(2.7) bulundu. Karaciger igne biyopsisi bulgular alfa-1 antitripsin eksikligi ile uyumlu olan ve alfa-1 antitripsin fenotip incelemesi ZZ homozigot ola-
rak bulunan hastaya alfa-1 antitripsin eksikligi tanisi konuldu ve karaciger transplantasyonu yapilmasi planlandi. Bu ¢calismada erken dénemde ka-
raciger tutulumu ile baglayan alfa-1- antitripsin eksikligi tanisi alan iki aylik bir erkek olgu sunuldu ve alfa-1-antitripsin eksikliginin neonatal koles-
taz nedenleri arasindaki 6nemi vurgulandi.
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Konjenital Laringeal Stenoz Diistintilen Yabanci Aspirasyonu
Tanis1 Alan Bir Olgu
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Larengeal stenoz endolarinksin parsiyel veya komplet skatrisyel daralmasi olup konjenital veya akkiz olabilir. Glottik, subglottik, supraglottik veya
interaritenoid fiksasyon seklinde siniflandirilir. En sik subglottik stenoz gériiliir ve sagaltimi en zor olan subtipidir. Entiibasyon yada kronik enfeksi-
yon, kronik enflamasyon ve radyonekroz gibi akkiz stenoz nedenlerinin yoklugunda konjenital olarak diistiniiliir. Laringomalasi ve rekiirren laringe-
al sinir paralizisinden sonra 3. en sik goriilen konjenital larinks hastaligidir. Tani endoskopik olarak konur. Olgumuz 10 aylik kiz gocugu; 2 aydir de-
vam eden hiriltili solunum, 6ksiiriik ve nefes darligi yakinmasiyla yatirildi. Oykiisiinden benzer yakinmalar nedeniyle, defalarca doktorlar tarafindan
gériildiigii ve 2 kez hastaneye yatis hikayesi oldugu 6grenildi. Fizik bakida; inspiriyumu zorlu, wheezing (+), subkostal gekilmeleri (+) ve inspiratuar
stridoru mevcuttu. Olgu da 6n tanilar olarak; gastrodzafagalreflii hastalig, laringotrakeobronsit, yabanci cisim aspirasyonu diisiiniild{i. Uygulanan
enfeksiyon, bronkodilatér ve steroid tedavisine cevap alinamadigindan olguya bilgisayarl boyun tomografisi cekildi. Ozellik saptanmadigindan en-
doskopik goriintiileme yapildi. Direkt laringoskopik bakida glottik araligin sirkiiler tarzda ileri derecede daraldigi izlendi. Olguda konjenital anomali
olabilecegi diisiiniilerek islem sonlandirildi. Tartismada olgunun sikayetlerinin 2 aydir devam etmesi daha dncesinde asemtomatik periyodun olma-
st nedeniyle konjenital anomaliden uzaklasildi. Olguya yeniden endoskopik gdriintiileme yapildi. Yabanci cisim oldugu goriildii. Olgu ilging buluna-
rak sunulmustur.



