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OZET

Gérdii, B., izole Ozofagus Atrezisi Olan Gocuklarda Proksimal ve Distal
Ozofagus Arasi Mesafenin Geciktirilmis Onarim igin Belirleyiciliginin
incelenmesi. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dali Tezi, Ankara, 2020. Hacettepe Universitesi Tip Fakdiltesi
Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dalinda 2000-2018 yillarinda izole 6zofagus atrezisi
(OA) nedeni ile takip edilen olgular, proksimal ve distal 6zofagus arasi
mesafenin ameliyat yontemi ve postoperatif komplikasyonlara etkisini
degerlendirmek Uzere geriye donuk olarak incelenmistir. Olgulara ait yas,
cinsiyet, dogum haftasi, dogum agirligi, ek anomali varlig1 gibi demografik
veriler hastane kayit sisteminden elde edilmistir. Gelistirilen 6lgim yéntemi ile
ust ve alt pos uzunluklar ve poslar arasi mesafeler dlgulmustar. Olgular
cerrahi onarim yontemine gore geciktirilmis primer onarim (GPO) ve 6zofagus
replasmani (OR) olmak Uzere iki gruba ayriimig, elde edilen dlglimler her iki
grup arasinda kargilagtiriimistir. Bilgilerine ulasilan 14 olgunun yas ortalamasi
4,1£1,9 (1-9 yil) yil olup, 6'si (%42,9) kiz, 8'i (%57,1) erkektir. GPO ve OR
gruplari arasinda yas, anne yasi, dogum haftasi ve dogum kilosu agisindan
anlamh fark gértlmemistir (p>0,05). GPO ile OR yapilan hastalarin élgtimleri
karsilastirildiginda her iki grup arasinda, alt ve Ust pos uzunluklari arasinda
anlamli fark bulunmazken, poslar arasi mesafenin OR grubunda (ortanca; 50
mm, min:29,4- maks: 83,6 ) GPQO’ya (ortanca; 18.8 mm, min:3,4 maks: 34,5)
g6re anlamli olarak arttig1 gézlenmistir (p<0.05). Anastomoz darlidi olan ve
olmayan olgular arasinda dl¢gimler acisindan anlamli bir fark saptanmamistir
(p>0,05). Sonug olarak, OR yapilan olgularda hem tist hem de alt pos dlglimleri
GPO yapilan olgulara gére daha kisa olsa da, her iki pos uzunlugunun cerrahi
yontem secgiminde belirleyici olmadidi gosterilmigstir. Cerrahi yontem segiminde
poslar arasi mesafe dnemli olmakla birlikte hangi mesafe uzunlugunun cerrahi
yontem segiminde yol gosterici oldugu ortaya koymak Uzere daha genis hasta
serilerine gereksinim vardir.

Anahtar kelimeler: 6zofagus atrezisi, uzun aralik, trakeodzofagial fistul,
6zofagus replasmani



ABSTRACT

Gordu, B., The investigation of the determination of proximal and distal
esophageal distance for delayed repair in children with isolated
esophageal atresia. Hacettepe University Faculty of Medicine, Thesis of
Department of Pediatric Surgery, Ankara, 2020. Patients with isolated
esophageal atresia (EA) that have been following in Hacettepe University,
Faculty of Medicine, Department of Pediatric Surgery, between 2000-2018,
have been evaluated to define the role of distance between proximal and distal
esophagus on surgical technigue and postoperative complications
retrospectively. The demographic features of patients including age, sex,
gestational week, birth weight and associated anomalies were obtained from
hospital records. Upper and lower pouch length and distance between
pouches was measured with a proposed measurement method. Patients were
divided into delayed primary repair (DPR) and esophageal replacement (ER)
groups according to surgical technique. Fourteen cases with a mean age of
4,1+1,9 years (1-9 years) were included. Six of the cases were female (42,9%)
and 8 of them were male (57,1%). There was no difference between DPR and
ER groups in terms of age, sex, age of mother, birth weight and gestational
week (p>0,05). Although, there was no significant difference between DPR and
ER groups for upper and lower pouch measurements, distance between
pouches were significantly higher in ER group (median; 50 mm, min:29,4-max:
83,6 ) when compared to DPR (median; 18.8 mm, min:3,4-max: 34,5) (p<0.05).
There was no difference in patients with and without anastomotic strictures
(p>0,05). In conclusion, although both upper and lower pouch lengths were
shorter in ER group with respect to DPR group, pouch lengths were not
determinative for surgical technique. However, the distance between two
pouches is a significant parameter to define the surgical option, large cohort of
patients needed to define which length is decisive for choosing an appropriate
surgical technique.

Key words: esophageal atresia, long gap, tracheoesophageal fistula,
esophageal replacement
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1. GIRIS

Ozofagus atrezisi (OA) 3500 canli dogumda bir gériilen 6zofagusun en
sik dogumsal anomalisidir (1).

Izole olgularda, fistiilli olgulara kiyasla, proksimal ve distal 6zofagus
segmentleri arasi mesafe primer onarima izin vermeyecek sekilde uzun
olabilir. Primer onarim yapilamadidi durumlarda, gastrostomi yapilarak evreli
tedavi yontemine gegilir ve 6zofagus onarimi poslarin yeterli uzunluga gelene
kadar ertelenir. Her iki 6zofagus posu arasindaki mesafe belli araliklarla
anestezi altinda veya radyolojik inceleme ile olgular. Elde edilen grafilerde
0zofagus segmentleri arasi mesafe vertebra govdesi sayilarak veya milimetre
(mm) olarak olgulebilir. Bu mesafeye gore hastalara primer onarim mi yoksa
O0zofagus replasmani mi yapilacagina karar verilir. Yapilan c¢alismalar
0zofagusun somatik biyumenin en hizli organ oldugunu ve beklendigi takdirde
O0zofagus segmentlerinin uzayarak poslar arasi mesafenin kisalabildigini
gOstermektedir. Aralikli yapilan olgcimlerde mesafe azalirsa, geciktirilmis
0zofagus anastomozu yapilabilir. Mesafe 6lgcimunun teknigi hakkinda standart
bir ydontem olmamakla birlikte, dlgumler sirasinda distal 6zofagus segmentinin
boyutunun anastomoz yapilabilmesi igin belirleyici oldugu disunilmektedir.
Ayrica primer onarim yapilmasina olanak verecek en uzun poslar arasi
mesafenin ka¢ mm oldugu bilinmemektedir.

Bu calismanin amaci izole OA’li olgularda anestezi altinda yapilan
Olcumlerde proksimal ve distal segment uzunlugu ile segmentler arasi
mesafenin cerrahi teknik seg¢imi ve postoperatif komplikasyonlar Uzerinde

etkisini arastirmaktir.



2. GENEL BILGILER

Ozofagus atrezisi (OA) 6zofagusun en sik gorilen dogumsal
anomalisidir (2). Olgularin gcogunda trakeodzofagial fistiil (TOF) olup, yalnizca
%7.8'inde izole OA goérilir. Ozofagus atrezili yenidoganlar yasamin ilk
saatlerinden itibaren bulgu verir (3).

Gecgmis yillarda mortalitesi yiksek olan bu anomalide, yenidogan yogun
bakimindaki ve cerrahi teknikteki glncel gelismelerle ciddi postoperatif
komplikasyonlara ragmen sagkaliminda artis mevcuttur (4). Kardiyovaskduler,
gastrointestinal, genitouriner, iskelet ve sinir sistemi anomalileri goralme sikligi
normalden daha fazladir ve mortalite cogu zaman bu anomalilerle iligkilidir (5).

Prenatal tani ydntemlerinin gelismesi OA’nin taninmasina ve postnatal
erken mudahale edilmesine olanak saglamistir. Ultrasonografide (USG)
polihidramnioz, fetal ensenin ortasinda anekoik alan bulunmasi ve midenin
kiiclik olmasi OA’nin varligini distindiren prenatal bulgulardir (6).

Olgularin %10’nu kromozomal hastaliklarla iligkili olup geri kalan
yarisinda da eslik eden anomaliler mevcuttur. 20 yasindan kuguk ve 35 yas
ustl annelerin bebeklerinde risk daha fazladir (3). 35 yas Ustu annelerdeki risk

artisi daha ziyade eslik eden kromozomal anomalilere baglanir (3).

2.1. Tarihge

OA ilk olarak 1670 yilinda William Durston tarafindan bir ikiz esinde
tanimlanmistir (7).

OA'nin tipik trakeo6zofagial fistillii formunun ilk tarifi 1697’de Thomas
Gibson’in Epitomize insan Viicutlarinin Anatomisi kitabinin 5. baskisinda yer
almaktadir (8). 1880°de 19. yuzyilin bir baska énemli tip adami olan Morell
McKenzie 57 adet dogumsal 6zofagus malformasyon olgusu bildirmis olup
37’sinde trakea veya brons ile 6zofagus arasinda fistll oldugunu géstermistir.
Ayrica bu anomalilerin embriyoloji, patoloji ve klinik tanilari ile, bu anomalilerle
iligkili spina bifida, at nali bobrek ve imperfore anus gibi diger anomalilerin tarifi

de yine ilk kez bu dénemde yapilmigtir (9).



Ozofagus atrezisi- trakeo6zofagial fistlil (OA-TOF)’Gn tanimlanmasi ile
ilk bagarili onarimin yapilmasi arasinda 270 yil vardir. TOF’Ii OA olgularinda
0zofagial anastomoz olasiligini ilk olarak 1869 yilinda Timothy Holmes ileri
surmusg; simdiye kadar bir girisim yapilmadigi ancak yapilmasi gerektigini
belirtmistir (10). TOF’U olmayan bir olguda OA’sini diizeltmek igin ilk cerrahi
girisim 1888'de Londra’da Charles Steele tarafindan yapiimistir (11). Steele
kloroform anestezisi kullanarak gastrostomi uygulamis ve gastrostomiden
yukariya Ust posa dogru uzun, ince, gelik bir probu iterken yukaridan bir buiji
ile Ust posu asagiya iterek 6zofagial membran olarak distindugu kismi perfore
etmeye calismistir (11). 1899'da Hoffman OA’li bir infantta ilk gastrostomiyi
uygulamis ve bebedi beslemeye calismistir. Ancak bebek aspirasyon
pnémonisi nedenli kaybedilmistir (12). 1936'da Gage ve Oschner 6zofagusu
kardiya hizasindan baglayip gastrostomi ve servikal 6zofagostomi yapmislar
(13). Bundan ug¢ yil sonra Leven ve Ladd 6zofagus atrezili bir yenidogani evreli
cerrahi girisimle yasatmayi basarmistir (14). Once fistlil onarimi, gastrostomi
ve Ozofagostomi yapmiglar, daha sonra mide ile proksimal 6zofagus
arasindaki baglantiy1 antetorasik bir cilt tineli ile saglamiglardir.

Sweet ve Gross transplevral yaklagsimla mideyi, Harrison jejunumu,
Sandbloom da kolon segmentini toraks bosluguna tasiyip her iki 6zofagus
arasinda devamlihgi saglamislardir (15).

OA onarimi sonrasi sag kalan ilk olgular 26 Kasim 1939'da
Minnesota’da dogan bir erkek ile bir giin sonra Massachusetts’de dogan bir kiz
gocugudur.

ik bagarili OA onarimi 15 Mart 1941°de yapilmistir. TOF’ olan OA’l bir
olguda ilk basarili primer onarim, sol ekstra plevral yaklagimla fistil ligasyonu
ve tek tabakali 6zofagial anastomoz ile saglanmistir (16). Operasyondan
sonraki 6. giinde gelisen anostomoz kagagi cerrahi mudahale yapilmaksizin
yonetilmistir. Anastomozda daha sonra striktur gelismis ve tek bir dilatasyonla
darlik giderilmistir. Haight ve Towsley bu olguyu Subat 1942°de Chicago
Merkezi Cerrahi Birligi'nde sunmus ve 1943’de yayinlamistir. 1943’de Haight,
distal segmentin daha iyi ortaya konduguna inandigi igin sag ekstraplevral

yaklasimla primer onarim yaparak cerrahi yontemi revize etmistir (17).



2.2. Ozofagus Embriyolojisi

Ozofagus ve trakeanin embriyolojik gelisiminin detaylari tam olarak
aydinlatilamadigindan OA-TOF’Uin patogenezi agik degildir. Solunum sistemin
gelisimini ilk tarif eden kisi, insan embriyolojisinin kurucusu olan Sinyor
Wilhelm His olmustur (18).

Onceleri invajine lateral longitudinal katlantilarin flizyonunun sonucu
olusan septumun 6n bagirsagi dorsalde sindirim sistemi, ventralde solunum
sistemi olarak ikiye ayirdigina inanilirken, yapilan calismalarda farkli teoriler
ortaya koyulmustur.

Ozofagus farinksi olusturan embriyonik yapinin hemen kaudalindeki 6n
bagirsaktan geligir. 20. gunde embriyolarin gogu on bagirsaga sahiptir. 22.
glinde 6n bagirsadin ventral ylzinde longitudinal mediyan faringeal oluk
gelisir ve bu sulkustan 26. glinde akciger tomurcugu olusur. 28. ginde akciger
tomurcugu sindirim sisteminden belirgin sekilde ayri olup hizla gift sayiya ulagir
ve On bagirsagin ventralinde mezensimin igine dogru kaudale uzanir.
Mezensimin solunum ve sindirim tlpleri arasinda yer alan kismi, iki tabdn
normal sekilde ayrilmasi icin gerekli olduguna inanilan trakeodzofagial
septumu olusturur. 4. haftada 6n bagirsagin kraniyal bolimd solunum ve
O0zofagial kismi olugsturacak sekilde tam olarak bolunur. Bolinemedigi
durumlarda trakedzofagial katlantilar tam olarak birlesemez ve trakea ile
dzofagus arasinda septum yetersiz kalir. Bunun TOF olusmasina neden
oldugu dusindlar. TOF alt solunum yollarinda gérilen en yaygin dogumsal
anomalidir (19).

On bagirsagin d6zofagus ve trakeay! olusturmak Gzere ayriimasini éne
stiren bu teori, OA etiyolojisini aciklamak Uzere bircok teorinin de temelini
olusturmaktadir. ilk teori solunum divertik(liniin én bagirsagin ventralinden
tomurcuklanarak ve hizla buyutyerek 6zofagustan ayrildigini 6ne strmektedir.
Buna gore trakea ayrilmamig 0oOn bagirsagin pargasi olarak kabul
edilmemektedir. Bunu bir muslugun acgilmasindan sonra olusan su kolonuna
benzeterek “musluk ve su” teorisi adini verenler olmustur (20). On bagirsakta
invajine olan lateral kenarlarin uzunlamasina birleserek trakea ve 6zofagus

arasinda bir septumun olusumunu sagladigi dusunulen bagka bir teori de



vardir (21). Bir diger teori de bir ¢ift faringeal katlantinin ve bir alt katlantinin
on bagirsaktan ayrilarak solunum yollari ile 6zofagusun ayriimasini sagladigi
yonundedir (22).

Baslangicta kisa olan 6zofagus kalp ve akcigerlerin blylimesi ve
asaglya inmesine bagl olarak hizla uzar. Yedinci haftayla birlikte 6zofagus
goreceli olarak son uzunluguna erisir. iki ayri kanal haline gelen ancak
birbiriyle devamlilik gdsteren tek bir tip halinde 6zofagus ve trakea bir yandan
boyca uzarken diger yandan da iki yandan birbirine yaklagan lateral kivrimlarin
kargl karsiya gelmesi ile 3.-4. haftalarda karina civarindan baslayarak
birbirinden ayrilir. Ayrilma sureci trakeal bifurkasyonun 4.torakal vertebra
hizasina gelene kadar devam eder, gestasyonun 36. gununde tamamlanir.
Ayrilma igleminde bir duraklama 6zofagus ile trakea arasinda iligskinin devam
etmesine, fistll gelisimine neden olur. Ozofagus ile trakeanin birbirinden
ayrilarak bagimsiz bir organ haline gelmelerinde buylime hizlarindaki fark,
hicresel farklilasma ve dogru zamanli bir apoptozis 6nemlidir.

OA’nin embriyoloji sureci ile 3 teori mevcuttur. Gelisim sirasinda
solunum divertikllU yeteri kadar uzamaz ve trakea olusmaz. Ancak bronsial
dallanma devam eder. On bagirsagin uzama ve gelisme sirasinda bronslar
direk 6n bagirsaktan ¢ikar ve bronslarin proksimal kismindaki 6n bagirsak
trakea yoniinde farklilagir. Distal kisim mideyle fistil seklinde birlesir. Ust
O0zofagus posu ise ge¢ donemde 6n badirsagin anterior kisminin yeniden
yapillanmasi ile olusur (23). Bir diger teori de trakedzofagial ayriima
gerceklesmez. Duraksama kismi veya tam olabilir. ilk ayrigsan kisim trakea
mide arasinda fistll olarak gelisirken, ayrismayan kisim trakea yonunde
gelisir. Ust 6zofagus ise ilk teoriye benzer sekilde olusur. Son teori ise
trakedzofagial ayrimin gercgeklestigi ancak olasi bir iskemiye bagll ortaya
ciktigidir (24).

Ozofagus epiteli ve bezleri endodermden gelisir. Epiteli gogalarak
O0zofagus lumenini kismen ya da tumuyle kapatir ancak 6zofagus sekizinci
haftanin sonuna kadar yeniden kanalize olur. Ozofagus 1/3 st kismininin
muskularis eksterna tabakasini olusturan c¢izgili kaslar faringeal arkusun

kaudalindeki mezensimden kaynaklanir. Ozofagus alt 1/3 bélimini olugturan



duz kaslar ise gevredeki splanknik mezensimden geligir. Her iki kas tipi vagus
siniri tarafindan innerve edilir. Mevcut ¢alismalar, Ust 6zofagus pargasindaki
cizgili kaslarin diz kas hucrelerine farklilagsmasinin miyojenik dizenleyici
faktorlere bagli oldugunu géstermektedir (19).

OA trakeozofagial septumun arkaya dogru sapmasi ile ortaya gikar.
Atrezinin nedeni gelisimin sekizinci haftasinda 6zofagusun rekanalize
olamamasidir. Gelisimin bu duraklamasindan endodermal hcrelerin
blylmesindeki bir bozuklugun sorumlu oldugu disinilir.  Ozofagotrakeal
anomalilerin patogenezine dair teoriler, insan ve hayvan embriyolarinin
morfolojik gdzlemleri ile belirlenmis ancak tam anlasiimamis normal gelisim
bilgilerine dayanmaktadir. Ek olarak, OA’nin 6zofagotrakeal veya bronsial
fistllli cesitli anatomik varyasyonlari bulunmasi, batinlesmis bir patogenez
teorisinin gelistiriimesini guglestirmektedir.

OA-TOF’li olgularin %50 sinde baska anomaliler bulunurken,
%210’'unda da spesifik kromozomal defektler mevcuttur. Di-George sendromu,
trizomaliler ( 21,13,18), Opitz sendromu, 13q,17q ve 16924 delesyonlari ile
iligkilidir (25). Ek olarak MYCN (Feingold sendromu), CHD7 (CHARGE
Sendromu (kolobom, kardiyak anomaliler, koana atrezisi, gelisme geriligi,
genital hipoplazi ve kulak anomalileri ), SOX2 (AEG sendromu), GL13 (
Pallister -Hall sendromu ), MID1 ( Opitz G Sendromu) ve FANCA ( Fankoni
anemisi) gibi tek gen mutasyonu ile ilgili hastaliklarla da iligkilidir (25).

OA etyolojisini aciklamaya calisan deneysel modellerin basinda
teratojenik OA modeli olan prenatal adriamisin uygulamasi gelmektedir. Bu
modelde fibroblast buyume faktéri (FGF) ve sonic hedgehoc (Shh)
dizeylerinin azaldigi1 goértulmastur. Bu bulgular VACTERL (vertebral, anorektal,
kardiak, trakeodzofagial, renal ve ekstremite anomalileri) ile OA iligkisinin bu
sisteme dayali oldugunu dugundurur (26).

2.3. Ozofagus Anatomisi

Ozofagus farinks ile mide arasinda kastan yapilmis bir kanal olup,
boyunda cartilago cricoidea veya 6. boyun omurunun alt kenari hizasindan

baglar, 10. gégus omuru hizasinda diyafragmadan geger ve 11. gogus omuru



hizasinda midenin kardiyasi ile birleserek sonlanir. Bu seyri esnasinda
omurlarin hemen on tarafinda yer alir. Yetiskinlerde 18-25 cm uzunlugunda
olan 6zofagus, term yenidoganlarda 9-10 cm uzunlugundadir (27).

Kisa bir mesafe boyunda uzandiktan sonra gégdus bosluguna girer.
Once Ust mediastinde sonra arka mediastinde uzanir ve diyafragmadaki hiatus
O0zofagustan gecgerek karin bosluguna girer.

Ozofagus sindirim kanalinin appendiks vermiformisten sonra en dar
bolimudur (28). Doért yerde darligi vardir. Birincisi baslangi¢ yeri, ikincisi
aortayi ¢caprazladigi yer, tguncusu bronkus principalis sinisterle gaprazlastigi
yer, dorduncusu de diafragmadan gectigi yerdir. Burasi alt 6zofagus sfinkteri
olarak da bilinir.

Ozofagusun 3 bélimu vardir:

1) Pars cervicalis:

On tarafinda trakea bulundur ve birbirlerine gevsek bag dokusu ile
baglidirlar. Arka tarafinda boyun omurlari, M. longus colli ve fascia
prevertabralis vardir. Yan taraflarinda ise a.carotis communis ve tiroidin yan
loblarinin arka kisimlari ile komsudur. Ozofagus géglis bosluguna giris yerinde
sola kaymasi nedenli sol taraftaki yapilara daha yakin komsuluk yapar.
N.laringealis rekurrens trakea ile 6zofagus arasindaki oluktan yukari ¢ikar.
Ayrica sol tarafta ductus thoracicus bulunur.

2) Pars Thoracica:

Mediastinum superiusta arka tarafinda gégus omurlari, 6n tarafinda ise
trakea bulunur. Aortanin arka sag tarafindan gegerek mediastinum posteriusa
girer. Aorta 6zofagusun 6nce sol tarafinda bulunur sonra sag tarafina gecer.
10. torakal omuru hizasinda diyafragmadan gecen 6zofagus geg¢meden
belirgin genisler. On tarafinda yukardan asagiya dogru trakea, bronkus
principalis sinister, sol atrium ve diyafragma bulunur.

3) Pars abdominalis:

En kisa boluma burasidir, karacigerin sol lobunun arkasinda sulcus

0zofagus iginde bulunur. Bu bolimun sadece 6n ve sol tarafi peritonla kaphdir.



M. krikofaringeus 6zofagusun baslangi¢c kisminda bulunur, yutma ve
gegirme disinda 6zofagusu kapali tutar.

Arterleri: A.thyroidea inferior, pars thoracica aorta , a.bronchialisler ,
a.gastrica sinistra , sol a.phrenica inferiorun dallarindan beslenir. Bu dallar
O0zofagusta uzunlamasina seyreder.

Venleri: V.thyroidea inferior, V.azygos, V.hemiazygos ve V.gastricalara
acihr. Alt kismindaki venler portal ve sistemik venler arasinda 6énemli
anastomozlar olusturur.

Lenf drenaji: Ust 1/3 kismi nodi lymphatici servicales laterales
profundiye, orta 1/3 kismi nodi lymphatici mediastinales superiorese ve
posteriorese, alt 1/3 kismi nodi lymphatici gastri sinistiriye ve buradan da nodi
lymphatici coeliaciye acilir.

Sinirleri: Cizgili kaslarini N.laringealis recurrensten gelen somatomotor
lifler, ¢izgisiz kaslarini ise truncus sempathicustan ve N.vagustan gelen lifler
ile inerve eder. Bu sempatik ve parasempatik lifler kas tabakalari arasinda ve
tela submukozada bulunan iki sinir agi olusturur. Agri duyusunu tasiyan lifler
sempatik liflerle birlikte seyreder ve agrisi sternumun alt yarisinda hissedilir.

Yapist:

Distan i¢ce dogru 4 tabakadan olusur:

1) Tunica adventitia: Birgok elastik lif iceren bag dokudan yapilmistir. Bu
lifler daha derinde bulunan kas tabakalarini sarar.

2) Tunica muskularis: Dista longitudinal icte de sirkiler olmak Uzere iki
tabakalidir.

Longitudinal lifleri 6zofagusun baslangi¢ kisminda U¢ demet seklinde
baglar. Birisi cartilago cricoideanin arka yuzundeki vertikal kenardan bir bag
araciligi ile, diger ikisi de yan taraflardan farinks kaslarinin devami seklindedir.
Bu U¢ demet asagi indikge 6zofagusun her iki yanina esit dagilir.

icte bulunan sirkiler lifler yukarida m.constrictor pharyngis inferior ile
devam eder. Bu liflerin seyri Ust ve alt bélimlerde transvers, orta bolim de ise
obliktir.



Ozofagusun st 1/3 kismi cizgili kas liflerinden olusur. Orta 1/3 kismi
hem ¢izgili hem de ¢izgisiz kas liflerinden olugur. Alt 1/3 lifleri ise gizgisiz kas
liflerinden olusur.

Bu nedenle yutulan gida maddeleri yukari bolumden hizli, asagi
bélimden ise yavas geger.

3) Tela submucosa: Kas ve mukoza tabakalarini birbirine baglayan
gevsek bir tabakadir. Bu tabakada damarlar, sinirler ve mikdz bezler
bulunur. Bu bezlerin uzun olan kanallari 6zofagus limenine acilir.

4) Tunica mucosa: Ozofagusun kalin olan mukozasi yukari boliimde
kirmizimsi agagiya dogru pembemsi renktedir. Burada uzunlamasina
plikalar bulunur. Yutulan besinin 6zofagusu genigletmesiyle plikalar
kaybolur. Mukozanin altinda uzunlamasina seyreden ¢izgisiz kas
liflerinin olugturdugu bir tabaka bulunur; lamina muskularis mukoza
denilen bu kisim Ust kisimlarda ¢ok zayif bulunurken alt boéliumlerde
daha kalindir.

2.4. Ozofagus Atrezisi ve Tipleri

OA-TOF sikligi farkli cografi bolgelerde farkli oranlarda belirtilmigtir.
Ortalama olarak 3000-4000 canli dogumda bir gorulur. Erkek:kiz orani 1.236
dir (29).

ilk gebelik ve ileri anne yasi risk faktdrlerindendir. Anne veya babadan
biri 6zofagus atrezisi ile dogmussa cocuklarinda OA olma orani %3,6°dir (30).
OA tek veya cift yumurta ikizlerinde siktir. ikiz bebeklerde tek bebeklere gére
OA olma olasiligi 2,56 kat, in vitro fertilizasyon sonucu dogan bebeklerde de
3,65 kat artmistir (26). izole 6zofagus atrezilerinde polihidramniyoz olma
olasiligi %100’dur. Ozofagus atrezili bebeklerin annelerinde amniyon sivisinda
alfa-fetoprotein (AFP) ve asetilkolinesteraz seviyeleri yuksektir (31).

OA gelisiminde rol oynayan gevresel faktorler arasinda oral kontraseptif
kullanimi, Ostrojene ve progesterona maruz kalma, maternal diyabet ve
taliodamid kullanimi da yer almaktadir (26).

OA-TOF olarak 1929'da radyolog Vogt tarafindan siniflandiriimistir

(32). Bu siniflama daha sonra Ladd, Gross, Roberts, Swenson, Holder
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tarafindan modifiye edilmistir. En ayrintili bicimde Kluth siniflamigtir. Kullanigli,
pratik olmasi, basit anatomik tarifler yapmasi nedenli guinimuzde tercih edilen

siniflama Gross’un siniflamasidir.

Tablo 2.1. Gross siniflamasina gore OA tipleri ve gérilme sikhgi (33)

Gross Ozofagus atrezisi tipleri Sikhk
siniflamasi
A izole 6zofagus atrezisi %6
B Ozofagus atrezisi ve proksimal fistil %5
C Ozofagus atrezisi ve distal fistiil %84
D Ozofagus atrezisi ve distal — proksimal fistl %1
E Trakeoo6zofagial fistul %4

Cerrahi onarimin basarisi ile birgok anatomik siniflandirma énerilmistir.
1944’de Ladd bes tipi iceren ve Roma rakamlari kullanilan numerik
siniflandirma formunu tanitmistir. 1953’de Gross numerik sistemi bugun hala

siklikla kullanilan alfabetik sistem ile degistirmistir (33).
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Sekil 2.1. OA’'nin Gross klasifikasyonuna gore anatomik tipleri (34)

En sik karsilagilan OA Gross tip C’dir (%84) (35).

Tip A ve tip B ile dogan bebeklerin de tip C’dekilere gore daha erken
dogdugu ve dusuk dogum agirligina sahip oldugu gorulmustar (36).

Anatomik siniflandirmaya ek olarak D.J. Waterston, R.E. Bonham

Carter ve Eoin Aberdeen 1962’'de OA’ll bebeklerin risk faktorleri ile iliskili bir
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siniflandirma sistemi gelistirmistir (37). Dogum agirhigi, pnédmoni ve eslik eden
anomalilerin varligina gore yapilan bu risk siniflamasi sagkalim ve cerrahi

onarimla ilgili fikir vermektedir (Tablo 2.2)

Tablo 2.2. Waterston Risk Gruplari ve Sagkalim Oranlari

Waterston Risk Gruplari ve Sag Kalim Oranlari

Grup Sag kalim (%)

A 100 Dogum agirhgi > 2500 gram , ek anomali yok

B 85 Dogum agirhgr 2000-2500 gram veya eglik
eden orta derece anomaliler (kardiyak
olmayan anomaliye ek olarak patent duktus
arteriosus, ventrikller septal defekt, atriyal
septal defekt)

C 65 Dogum agirhgr <2000 gram veya ciddi ek
anomali mevcut, kardiyak anomali mevcut

Ancak Waterston tarafindan o6ne surilen bu siniflama gecmiste
sonuglarinin karsilastirlmasi amaciyla ortaya konulsa da dusuk dogum
agirhkli ve multiple anomalili bebeklerde erken onarimlarin yapilmaya
baglanmasi ile cerrahi tedaviye yon vermede gegerliligini kaybetmigstir. Ciddi
pulmoner disfonksiyonun ve preoperatif mekanik ventilatdr ihtiyacinin
sagkalim i¢in 6nemli oldugu anlasiimistir. Spitz tarafindan ortaya konulan ve
Okamato’nun modifiye ettigi siniflama dusuk ve ¢ok dusik dogum agirlikli
bebeklerde sag kalimin daha iyi oldugunu ve sag kalimi etkileyen en dnemli
bagimsiz risk faktérinin kardiyak anomaliler oldugu ortaya ¢ikmistir (Tablo
2.3) (38, 39).
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Tablo 2.3. Spitz Siniflamasinin Okamato modifikasyonu (40)

Spitz Siniflamasinin Okamato Modifikasyonu
Sinif Sagkalim | Risk
(%)

Grup 1 100 Dusuk Dogum agirhgi 22000 gram,
major kardiyak anomalisi yok

Grup 2 81 Orta Dogum agirhgr <2000 gram,
major kardiyak anomalisi yok.

Grup 3 72 Nispeten Dogum agirhgi 22000 gram,

Yuksek major kardiyak anomalisi var.

Grup 4 27 Yuksek Dogum agirhgi <2000 gram,

major kardiyak anomalisi var.

Ozofagusun gelisimi ve trakeadan ayriligi slresince fetlisii olumsuz
etkileyen faktorler, butun sistemlerde aksakliklara sebep olabilir. Ek anomali
sikhigi OA’h bebeklerde %30-60 arasi degisir (34).

OA-TOF’e en sik eslik eden anomali kardiyovaskiler anomaliler olup,

onu genitoUriner, gastrointestinal ve iskelet anomalileri takip eder.

Tablo 2.4. OA’ne eslik eden anomaliler ve gérilme sikhigi (34)

OA eslik eden anomaliler Sikhik (%)
Kardiyovaskuler 24
Genitouriner 21
Gastrointestinal 21
Muskuloiskeletal 14
Santral sinir sistemi 7
VACTERL asosiyasyonu 20
Toplam ek anomali goérilme sikhgi 50-70

Bunlara ek olarak %2,3 noronal tup defekti, %5,2 hidrosefali, %2,3

holoprosensefali, anoftalmi ve mikroftalmi, %5,2 koanal atrezi, %7,2 fasial
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kleft, %4,3 karin duvar defekti ve %2,9 diyafragma hernisi eslik edebilir. Ek
anomali sikligi izole 6zofagus atrezisinde en yuksektir ( %60)(41).

Ozofagus atrezisi ile birlikte goériilen ek anomalilerin klinik dnemi
hastaligin mortalitesini artirmalaridir. OA-TOF tanili hastalarin yaklasik yarisi
VACTERL, CHARGE (koloboma, kardiak anomali, koanal atrezi, mental
retardasyon, genital hipoplazi, kulak deformiteleri), Fanconi anemisi, Opitz G.,
Goldenhar gibi bir sendromla iligkiliyken diger yarisi sendromik olmayan
bulgular tasir.

Ozofagus atrezili olgularda en sik 6lim nedeni kardiak anomalilerdir.
Olgularin  %19'unda VSD, %?20’sinde ASD gorulurken, %5’inde Fallot
tetralojisi, %13 PDA, %1-4 Aort koarktasyonu ve %4 sag inen aorta goruldr.

Gastrointestinal sistemde de en sik anorektal malformasyonlar (%14)
eslik eder (42). Rotasyon anomalileri, annuler pankreas, doudenal- ileal atrezi
ve pilor stenozu takip eder.

Genitolriner sistemde de anomaliler olabilir. Renal agenezi ya da
hipoplazi, hipospadias, inmemis testis, kistik bobrek hastaliklari, hidronefroz,
vezikouretral refll, Ureter duplikasyonu, urakal anomaliler, ambigus genitalia,
ekstrofiler eslik edebilir.

Hemivertebra, fazla vertebra, fazla kosta, sakral agenezi, radius
yoklugu gibi iskelet ve vertebra anomalileri de gorulebilir.

Ek olarak Down sendromu, Di George sendromu, Holt-Oran
sendorumu, Pierre Robin sendromu, Feingold sendromu, Townes-Brock
sendromu, Bartsocas-Papas sendromu, McKusick-Kaufman sendromu,
CHARGE asosiyasyonu ve Shisis asosiyasyonu ile beraberlik gosterebilir (43,
44)

2.4.1. Klinik

Birgok dogumsal anomalinin aksine OA’nin prenatal tanisi her zaman
muUmkuin olmayabilir. Prenatal USG’de midenin klguk goérinmesi veya hig
gériinmemesi ve polihidramniyoz olmasi OA siphesi olusturmakla birlikte
kesin tani koydurmaz. OA’de USG’nin duyarliigi %42’dir (45). Fetal manyetik

rezonans (MR) goéruntilemede T2 agirlikh serilerde toraks icinde 6zofagus
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kisminin géruntilenmemesi, Ust posun ve/veya fistllin gérilmesi OA tanisi
icin anlamhdir. Duyarhhdi %100, 6zgulligu %80 olan fetal MR, ek anomalilerin
tanisina da olanak saglamaktadir (46). Distal fistllli olgularin prenatal olarak
izole OA olgularina goére daha nadir gézlemlendigine dair calismalar mevcuttur
(47).

Cogu 6zofagus atrezili yenidogan dogum sonrasi ilk 1 saatte bulgu verir.
En erken bulgusu farinkste biriken tiikiiriik salgisidir. ilk beslenmenin ardindan
regurjitasyon, oksurik ve bogulma benzeri semptomlar da olusur. Beslenme
ile iligkili veya iliskisiz siyanoz, yutamama ve burundan veya agizdan kateter
ilerletememe ile tani konulabilir.

Kateterin yumusak olmasi nedenli icerde katlanabileceginden her

zaman kateter ilerletilebilmesi OA olmadigi anlamina gelmez.

Sekil 2.2. OA'li olguda Ust posta hava goriniimii (ok)

Boyun ve akcigerleri de icine alan direk grafide 6zofagus Ust postaki
hava gérinumu siphe uyandirabilir (Sekil 2.2).

Ayrica kateter ilerletildikten sonra, bebegin boynunu, toraksini ve
abdomenini de iceren grafi de ¢ekilmelidir. Bu sayede kateterin yeri, qittigi
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mesafe, akcigerlerin durumu, kalbin pozisyonu, midede hava olup olmadigi,
eslik edebilecek intestinal atrezilere bagh karindaki gaz dagilimi ve vertebra

anomalisi olup olmadigi degerlendirilebilir (Sekil 2.3).

Sekil 2.3. OA'll olguda dzofagusa ilerletilen kateterin st posta kivrilmasi (ok)

Yine az miktarda opak madde ile elde edilen Ust pos grafileri de tanida
kullanilabilir (Sekil 2.4). Bu grafi gekilirken hastanin aspire etmemesi ve verilen

opagin film gekildikten hemen sonra aspire edilmesi dnemlidir.
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Sekil 2.4. OA tanili hastada Ust posun uzunlugunu degerlendirmek igin
ilerletilen kateterden verilen opak madde ile elde edilen Ust pos

grafisi

Bebegin solunum sikintisinin aspirasyona bagli pndmoni disinda bir
diger nedeni de trakeomalazi olmasidir. Bunun nedenleri arasinda intrauterin
dénemde ici sivi ile dolu olan proksimal 6zofagusun trakeaya distan basi
yapmasi, distal fistul nedenli amniyon sivisinin mideye bosalmasi ile hava
yollari i¢indeki basincin dusuk olmasi ve daha ¢ok trakea ve bronglardaki

kikirdak yapilarinin yaygin malformasyonlari yer almaktadir (48).
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Sekil 2.5. izole OA’de gazsiz abdomen gérinimii

Direk grafilerde mide ve bagirsaklarda hi¢ gaz gériilmemesi izole OA’yi
dusundarar (Sekil 2.5). Ancak proksimal fistilde de benzer bir tablo
olabileceginden bronkoskopi ile kontrol edilmelidir. Ayrica dar veya tikal bir
distal fistilde de ayni bulgular gorulebilir. Distal fistulli bebeklerde ek olarak
trakeadan fistul araciigiyla hava gegisine bagli olarak karin distansiyonu
olabilir.

Fistilden safra reflisli olmasi, Ust posta biriken tUkurGgun aspire
edilmesi ve mide distansiyonuna bagl diyafragmanin ylkselmesine akciger
bulgulari kotulestirebilir, pndmoniye sebep olabilir. Bu nedenle Ust pos belirli

araliklarla sik sik veya duslUk basingli olarak devamli aspire edilmelidir.
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Izole TOF (H tipi TOF) tanisi yenidogan dénemde konulmayabilir ve
klinik siphe ile erken tani konulabilir. Beslenme sirasinda tekrarlayan oksuruk
veya bogulma benzeri semptomlar, sik akciger enfeksiyonlari H tipi fistall
dusundlrdr. Tanida sinedzofagografi cekilebilir (Sekil 2.6). Ancak fistllin
gosterilememesi olmadigi anlamina gelmez. Bu nedenle bronkoskopi ile kesin
tani konulabilir (Sekil 2.7).

Sekil 2.6. Sinedzofagografide trakeotzofagial fistll trakti (ok)
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Sekil 2.7. Bronkoskopide kateterize edilmis fistll orifisi ( ok)

OA’de eslik eden ek anomaliler nedeniyle ekokardiyografi, renal USG
ve gerekli durumlarda kromozomal analiz yapilmalidir. EKO yapilmasi hem
kardiyak anomali varsa tespit etmek hem de arkus aortanin yoninu 6grenmek
agisindan dnemlidir (49). OA'li bebeklerin %2,5 inde sag arkus aorta tespit

edilmistir (50). Bu durum ameliyat planini degistirebilir.

2.4.2. Ameliyat Oncesi Hazirliklar

Hastaligin mortalite ve morbiditesinin azaltiimasinda erken taniya ek
olarak preoperatif ve postoperatif bakim ¢ok dnemlidir. Proksimal 6zofagusta
biriken salgilar pndmoniye sebep olabileceginden Ust posun devamli dusik
basincla aspire edilmesi akciger bakimi agisindan énemlidir. Solunum sikintisi

olan bebeklerin entibe edilmesi gerekiyorsa, fistilden mideye hava



20

gecgeceginden akciger iyi havalanamayabilir, distansiyon artabilir. Bunun
sonucunda mide perforasyonlari gorulebilir (51). Bu agidan dikkatli olmak
gerekir. Bu nedenle, endotrakeal tlipln ucunun fistllin altinda kalacak kadar
ilerletiimesi ve solunum basincinin distk tutulmasi gerekir (40).

Ameliyat zamanina bebegin klinik durumuna gore karar verilir.
Genellikle acil ameliyata gerek olmaz. ik 24-48 saat bebegin teshisi, ek
anomalilerin tespiti ve akcigerlerinin durumunun degerlendiriimesi igin yeterli

ve gereklidir.

Bebek ¢ok dustuk dogum agirlikli bir yenidogansa fistule bagl solunum

sikintilari nedeniyle erken torakotomi 6neren galismalar da vardir (52).

Onceleri Waterson siniflamasi kullaniimissa da sonraki arastirmalarda
gestasyonel yas veya dogum agirlhigindan ziyade bebegin genel durumunun
daha 6nemli olduguna karar verilmistir. Ancak ciddi aspirasyon pnémonisi
olmasi, ciddi kromozomal, kardiak, renal veya santral sinir sistemi
anomalilerinin olmasi, dogum agirhginin 500-600 gr gibi dusuk olmasi

perioperatif mortaliteyi arttirir. Bu hastalarda evreli onarim diagtnutlmelidir.
2.4.3. Tedavi

a) Ozofagus Atrezisi ve Distal Fistiil

Yillar i¢cinde artan bilgi ve yenidogan yogun bakim uygulamalari
sayesinde mortalite 6nemli dlgude azalmistir. Fistulli olgularda oncelikli
yaklagim primer onarim yapilmasidir. izole olgularda primer onarim gogu kez
mumkun olmayacagindan beslenme gastrostomisi yapilir.

islem 6ncesi rutin bronkoskopi yapilmasi ve eslik eden proksimal fistill
arastinimasi oOnerilmektedir. Eger hastada sag arkus aorta yoksa sag
posterolateral torakotomi ile onarim planlanir. Ancak ekokardiyografide arkus
aortasi sag taraftan inen olgularda sol torakotomi tercih edilir (50). Cift arkus
aortasi olan hastalarda ise sol torakatomi tercih edilmesi her zaman uygun
olmayabilir. Cilt, cilt alti gecildikten sonra m.lattissimus dorsi kesilir, m.serratus

anterior kenara ekarte edilip, 4. interkostal araliktan toraksa gegilir.



21

Ekstraplevral yaklasim onerilir (2). Bu sayede postoperatif anastomoz
kagaklarinda ampiyem olmasi 6nlenmis olur. Olusabilecek 6zofagokutandz
fistlllerin de klinik kétilesmeden 1-2 hafta igcinde kendiliginden kapanmasi
beklenir. Transplevral yaklasimi ameliyat slresi daha kisa oldudu igin tercih
eden cerrahlar da vardir. Ek olarak transplevral yaklasim distal 6zofagusun
diyafragmaya kadar diseksiyonuna da imkan saglar. Ancak bu yaklasimda da
anastomoz kacagi klinik ampiyeme neden olabilir (53).

Vena azygosun donulerek baglanmasi proksimal &6zofagusun,
trakeanin, fistllin, vagusun ve distal 6zofagusun daha rahat gérinmesine
olanak saglar. Ancak son yillarda azygos venin korundugunda
komplikasyonun daha az olduguna dair calismalar yer almaktadir (54). Vagus
toraksa proksimal dzofagusun yanindan seyrederek girer ve TOF (zerinden
distal 6zofagusa uzanir. Ozofagusun distal parcasi ise vagus sinirinin
medialinde aranmalidir.

Fistll seviyesinde distal 6zofagus ¢epecgevre donulir. Bu asamada
vagusu korumak énemlidir. Distal 6zofagusa bir aski konulur. Fistll bir yandan
kesilip bir yandan tek tek dikislerle onarilarak distal 6zofagus trakeadan ayrilir.
Fistllin kapatilmasinda emilebilir suttr tercih edilmelidir. Kalici suttr nadiren
de olsa intratrakeal granilomlara sebebiyet verebilir.

Fistil ayrilirken 1-2 mm 0zofagus trakea Uzerinde birakilabilir. Bu
sayede trakeal stenoz Onlenmis olur. Ancak daha fazla miktarda 6zofagus
birakilmasindan kaginiimahdir, bu durum trakeal divertikil olusumuna neden
olabilir. Fistll baglandiktan sonra toraksa ilik serum fizyolojik doékulir ve
anestezi ekibi tarafindan akcigerlerin basingl ventile edilmesi istenir. Boylece
kagak kontroli yapilmis olur. Distal 6zofagus icinde bir kateter ilerletilerek
distal lumen kontrol edilir ve mide distandl ise aspire edilebilir. Nadir de olsa
dogumsal distal 6zofagial darlik gorulebilir. Distal 6zofagusa aski dikigleri
konulur. Vagal sinirlere ve distal kismin kanlanmasina zarar verebileceginden
distal kismin mobilizasyonu sinirda yapilmalidir. Buna ragmen gergin olmayan
bir anastomoz igin gerekliyse distal 6zofagus serbestlenebilir.

Fistll onarildiktan sonra sira proksimal 6zofagus segmentine gelir.

Anestezi ekibinden kalin bir kateteri Ust 6zofagusa ilerletmesi istenir. Boylece
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ust posun alt ucu bulunarak aski dikisi konulur. Etraf dokulardan serbestlenir.
Ust posun diseksiyonu primer onarim igin gereklidir. Diseksiyon sirasinda tani
konulmamig proksimal bir fistil varsa o da gorulmus olur ve onarilabilir.
Proksimal 6zofagusun kanlanmasi ¢ok iyi oldugundan diseksiyon iskemik
yaralanmaya sebep olmaz. Proksimal 06zofagus diseksiyonu sirasinda
trakeanin agilmamasina biyiik 6zen gosterilmelidir. Ozellikle posun ucuna
yakin yerde 6zofagus ve trakea daha siki olarak yapismistir.

Proksimal segmentin uc kismi eksize edilir. iki uc birbirine yaklastirilir.
Satir materyali olarak uzun sirede emilebilir materyal kullaniimaldir.
Duagumler disarida kalacak sekilde tek tek anastomoz yapilir. Anastomoz
esnasinda dikigslerin mukozadan ve kas tabakasindan gectigine emin
olunmalidir. Zira Ust posun mukozasi retrakte olabilir ve anastomoz esnasinda
g6zden kagirilabilir. Arka duvar onarimi yapildiktan sonra anestezi ekibi
tarafindan bir kateter mideye ilerletilir. BOylece anastomoz esnasinda
0zofagus lumeninin acikligi garanti edilmis olur. Bu sayede postoperatif erken
dénemde bebegin kateterden beslenmesi saglanir. Sonrasinda 6n kisim da
tek tek dikisler ile onanlir. Kullanilan dikisin postoperatif darliklara etkisi olup
olmadidina dair galismalar yapilmistir. Chitmittrapap ve arkadaslar ipek
dikisin polipropyolen veya poliglikolik asid iceren dikise gore daha fazla darlik
olusturdugunu gostermistir (55).

Anastomoz sonrasi ekstraplevral yaklasimda plevra acgilmadigi igin
g6gus tipu konulmayabilir. Eger gogus tipu konulacaksa anastomoza uzak
bir yerde durmasi 6nerilir, bu nedenle lateral duvara bir dikigle tespit edilebilir.

Ciddi solunum sikintisi ve eglik eden anomaliler nedeniyle primer
onarim yapilamayacak olgularda fistilden mideye gegen havanin distansiyona
ve hatta perforasyona sebep olmamasi igin endotrakeal tup fistllin altina
yerlestirilebilir, gastro6zofagial bileske baglanabilir veya bronkoskopi yapilarak
Fogarty kateteri ile fistll kapatilabilir. Acil gastrostomi yapilmasi durumunda
gastrostomiden c¢ok fazla hava kagacag! igin oksijenasyon bozulabilir,
gastrostomi mutlaka su alti drenajina baglanmalidir.

Ozofagus atrezisi ve distal fistilde bir diger onarim sekli Sulamaa

tarafindan gelistiriimis ug yan teknigiyle anastomozdur. Fistul tek bir suturle
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baglanir, proksimal segment distal 6zofagusa oblik sekilde u¢ yan anastomoz
edilir. Striktir ve gastrotzofagial reflii (GOR) gibi komplikasyonlar azalsa da

rekdrren fistll orani ¢gok yuksektir (56, 57).

b) Uzun Aralikli Ozofagus Atrezisi

OA'll olgularda poglar arasi mesafe uzak olabilir. Uzun aralikli OA, ¢ok
uzun aralkli OA, ultra uzun aralikli OA gibi tanimlar yapilmig olsa da uzun
aralikli 6zofagus atrezisi (UAOA) tanimi ile ilgili kesin bir fikir birligi yoktur.
UAOA tedavisinde bir standart yaklasim da yoktur (58).

Bazi yazarlar poglar arasi mesafenin 3 vertebra veya daha fazla sayida
olmasini uzun aralik olarak kabul etmiglerdir (58). Asagidaki tabloda farkli

calismalarda uzun aralik olarak kabul edilen mesafeler belirtiimistir. (Tablo 2.5)

Tablo 2.5. Farkl ¢alismalarda UAOA tanimi (58)

Yazarlar Uzun aralik kabul edilen mesafe
Foker ve arkadaslar (59) >2,5¢cm

Hirschl ve arkadaslari (60) >3 cm

Bagolan ve arkadaslari (58) >3 cm ya da vertebra govdesi

Spitz ve arkadaslari (61) > 6 vertebra govdesi

Sri Paran ve arkadaslari (62) izole 6zofagus atrezisi

Hadidi ve arkadaslar (63) >4-5 vertebra govdesi

Upadhyaya ve arkadaslari (64) >2,1 cm (e@er ultra ise >3,5 cm)
Al-Shanafay ve Harvey (65) primer anastomoz olamayan olgulari

izole atreziler uzun aralikli olarak kabul edilir ve cogu kez primer onarim
mumkin olmadidi igin gastrostomi yapilir. Ozofagus poslarinin zaman iginde
buyumesi gozlenir ve geciktirilmis primer onarim bir alternatif olabilir. Zamanla
spontan blylume ve bolus besleme sonrasi alt posa olusan refli sayesinde alt
pos uzatilabilir ve aradaki mesafe azalabilir. Bu durum geciktiriimis primer
onarim yapilmasina olanak sagdlar.

Daha onceleri 6zofagus poslarinin yaklastirilabilmesi i¢cin mekanik
olarak da islemler uygulanmigtir. Gunde bir veya iki sefer yapilan ust posun
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bujiler ile dilate edilmesi veya iki posa da konulan metalik buji ile olusturulan
elektromanyetik alan ile poglar arasindaki mesafenin azalmasi denenmigstir
(66, 67).

Kimura Ust posu gogus on duvarina 6zofagostomi yapmis ve 2-3
haftada gogus on duvarinda yerini degistirmistir. Primer onarima izin verecek
boya geldiginde primer onarim yapmistir (68). Foker 6zofagus poslarina
traksiyon suturleri koyup toraks disina almistir. Sonrasinda olusturulan
traksiyonun 6zofagus bulylmesine ve primer onarima katki sagladigi rapor
edilmistir (59). Ust posa Kimura alt posa Foker yéntemi uygulayan calismalar
da mevcuttur (69).

Ozofagusu uzatmak icin preoperatif ydntemler diginda intraoperatif
yontemler de tarif edilmistir. Bagolan ve arkadaslari Foker yontemi kullanilarak
intraoperatif olarak yapilacak 20-30 dakikalik traksiyonun 6zofagus uzamasi
ve primer onarim i¢in énemli oldugunu vurgulamistir (58).

Livaditis ise 6zofagus Ust posunu uzatmak ve primer onarimi saglamak
amaciyla sirkiiler myotomi 6nermistir (70). Bu ydntemde proksimal 6zofagusun
kas tabakasi bir veya birka¢ yerden mukozaya kadar c¢epecevre insize
edilmektedir. Proksimal posun ¢ok kisa oldugu olgularda ayri bir kesi ile birkag
yerden myotomi yapilabilir. Her myotominin 6zofagus boyunun en az 1 cm
uzattigi belirtilir. Myotomi mevcut motilite bozukluguna ek bir olumsuzluk
getirmez. Ozofagus motilitesinin myotomi yapilan ve yapilmayan &zofagus
atrezilerinin hepsinde benzer sekilde bozuldugu gosterilmistir (71). Myotomi
hattinda divertikil veya mediastinel psddokist olusabilir. Kimura divertikal
olusumunun spiral myotomi ile engellendigini 6ne surmektedir (72).

Bir diger yontem de Gough tarafindan Onerilen Ustteki genislemis
postan on duvarin asagiya dogru gevrilerek bir flebin tubularize edilmesidir. Bu
yontem 6zofagusun boyunda 1.5 cm kadar uzama saglasa da en 6nemli
komplikasyonu asagi ¢evrilen flebin kanlanmasinin bozulmasidir (73).

ilk onarimda veya geciktirilmis primer onarimda bazen pos uzunlugu
yeterli degildir. Onarimi tamamlamak igin birka¢ ek ydntem daha vardir.
Kanlanmasini bozmamak adina distal 06zofagusun diseksiyonu fazla

onerilmese de tamamen mobilizasyonu ile de primer onarim yapilabilir. Scharli
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yonteminde distal 6zofagus serbestlenir, sol gastrik arter baglanir. Kiguk
kurvatura transvers kesi yapilarak kardiya serbestlenir ve fundus toraksa
cekilerek primer onarim vyapilir (74). Hastanin kendi 6zofagusunun
kullaniimasi, torakotomiye gerek olmamasi ve mortalitenin disik olmasi bu
yontemin avantajlari olarak ileri sirulmektedir (75).

Toraskopik onarim ilk kez 1999 yilinda Lobe tarafinda izole OA’ll bir
olguda uygulanmistir (76). Sonrasinda Rothenberg fistllli bir olguda
torakoskopik onarimi tarif etmistir (77). Toraskopik onarimda l¢ adet 2,5-5
mm’lik trokar ile toraksa ulasilir ve 5 mm’lik endokliple fistal baglanir. Poglar
serbestlestirilerek agik yontemdekine benzer gekilde 6zofagodzofagostomi
yapilir. Gogus duvarinda asimetri veya malformasyon olusturmadigi igin
kozmetik olarak sonugclarinin iyi olmasi, skolyoz olusumuna bagl morbiditenin
olmamasi, kanat skapulanin olmamasi, kronik agri ve omuzda glgsuzluk
olusturmamasi toraskopinin torakotomiye gore avantajlari olarak kabul edilir
(78). Borruto ve arkadaslarinin yaptigi calismada komplikasyonlar ve sonuglar
bakimindan acgik ve torakoskopik onarim agisindan fark yoktur, ancak bu

onarim zor ve ciddi endoskopik cerrahi tecrube gerekmektedir (79).

c) Ozofagus Replasmani

Uzun aralikh OA’de primer onarim mimkiin olmadi§i zamanlarda
6zofagusun devamlili§i gastrointestinal kanalin baska bir kismi ile saglanabilir.
Egder distal 6zofagus cok kulgukse, toraks icinde 6zofagus yoksa, erken
dénemde 6zofagostomi yapilarak sonrasi igin replasman tedavisi planlanir.
Bebek aspirasyon riski olmadan taburcu edilmis olur. Ozofagus poslari arasi
mesafe fazlaysa, primer onarima izin vermeyecekse, gastrostomi acildiktan
sonra evreli onarima gegilir. Takiplerde poslar arasi mesafe kisalabilir. Ancak,
primer onarim yapilamamasi durumunda 6zofagus replasmani planlanabilir.

Hastanin kendi 6zofagusunu korumak her zaman en guvenlisi ve en
onemlisidir (80). Ancak tekrarlayan ampiyem, tekrarlayan fistul, 6zofagial
darlik gibi major komplikasyonlarin varliginda da replasman hastanin iyiligi igin
degerlendirilir.

Replasman i¢in secilecek yapi;



26

1) Agizdan mideye besin iletimi saglayabilecek 6zellikte olmali,

2) Reflu olmamasi, olursa da aside dayanikli olmali,

3) Solunum ve kalp fonksiyonlarini bozmamali,

4) Teknik olarak ¢ok zor olmamali ve kiguk ¢ocuklara uygulanabilmeli,
5) Greftin kendine ait sorunlari olmamali

6) Cocukla birlikte buyumeli ve erigkin yaslarda fonksiyon gosterebilmeli.

En sik kolon kullanilsa da gastrik tup, gastrik transpozisyon veya
jejunum da basari ile kullanilabilecek yapilar arasindadir.

Arka mediasten replasman igin en kisa mesafedir. Onceleri subkutandz
yol kullanilmig ancak kozmetik sorunlar nedenli bu yaklagim terk edilmistir.

Ozofagus replasmani (OR) yenidogan déneminde yapilabilecedi gibi
cocugun gelismesini ve Ozellikle 5 kg uUstinde olmasi beklenebilir.
Gastrostomiden beslenmenin yaninda yutma refleksini de geligtirecek sekilde
oral beslenme yapilmalidir. Bu sayede OR yapilan g¢ocuklar beslenme
problemleri dnlenebilir.

Kolon transpozisyonu cocuklarda OR amaci ile sik kullanilan bir
yontemdir. Cocuklarda ilk basaril kolon transpozisyonu 1921 yilinda Lunbland
tarafindan yapiimistir.

Yapilan birgok c¢alismadan sonra interpozisyon igin uygun olanin
ileokolik damar kullanilarak ve retrosternal olarak sag kolonun kullaniimasi ya
da sol kolik damar kullanilarak transvers kolon ya da sol kolonun plevral ya da
posterior mediastende kullaniimasidir. Sag kolon interpozisyonu orta kolik
arter tarafindan beslenen kolon grefti ile uygulanir. Eger terminal ileum da
kullanilacaksa ileokolik damar da korunmalidir. Damar uzunlugu kararlastirilip
buldog klempler yerlestirilir. Klemp en az on dakika tutulmali ve interpozisyon
icin karar verilen kismin kanlanmasi kontrol edilmelidir. Kanlanmasi
bozulmadiysa klemp konulduktan sonra damar donulerek baglanir ve kesilir.
lleum ucu boyuna getiriimek icin kapatilir. Transvers kolon daha sonra ileal
ans ile anastomoz edilir. Servikal 6zofagostomiyi ¢evreleyen bir insizyonla
boyuna girilir. Bu insizyon ayni zamanda manibrum sterninin 1 cm ustlnde
olacak sekilde orta hatta uzanmalidir. Diseksiyon sonrasi retrosternal tinel

olusturulur ve bu tlinel en az iki ile G¢ parmak gececek sekilde hazirlanir. Mide
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kolonun ve pedikilinin arkasindan gegmesine izin verecek sekilde
serbestlenir, kolon retrosternal bosluktan boyuna cgekilir. Greftte kan akigini
bozabilecek bukulme olmamasi ¢cok 6nemlidir.

interpozisyonun distali midede kiiclik kurvatura yakin olan bélgeye 6n
duvara anastomoz edilir. Proksimal ucu da servikal bolgedeki 6zofagusa
anastomoz edilir. Kolon segmentinin uzunlugu fazlaysa kanlanmasini
bozmayacak sekilde kisaltilabilir. Redundansi uzun donemde onemli
sorunlardan biri olarak gorulebilir. Bu nedenle gereksinimden uzun kolon
kullanilmasindan kac¢inilmalidir. Ayrica, mide bosalmasina destek olmak
amaciyla piloroplasti ve/veya piloromyotomi yapilabilir.

Sol torasik ya da abdominotorasik insizyon kullanilarak inen kolon ya
da transvers kolon kullanilip da interpozisyon yapilabilir. Kolon retrogastrik ve
retropankreatik olarak posterior diyafragmada lateral insizyonla sol torakal
kaviteye gecer. Sol akciger hilusunu arkasindan gegerek subklavian damarin
arkasina, karotis kilifinin lateraline gelir. Distal 6zofagusa burada anastomoz
edilirken, interpozisyonun distali distal 6zofagusa ya da mide posterioruna
anastomoz edilir. Piloroplasti bu yontemde de Onerilir.

Postoperatif olarak pedikulun sikismasi ya da katlanmasina bagh greft
nekrozu olabilir. Vendz donusin bozulmasiyla haftalar, aylar iginde nekroza
gidebilir. Ancak en sik gorilen 6zofagogastrik anastomozda kagak olmasi
veya darlik gelismesidir. Anastomoz kagaklari kolon proksimalinin
kanlanmasindaki bozukluga baglanir. Bazi kagaklar kendiliginden kapanirken
bir kismi daralir. Daralan kisim dilatasyonlar ile kontrol altina alinabilir, nadir
olarak darliga bagl revizyon gerekir.

Kolona refli olusumuna bagli tlserler olusabilir. Hemorajiye veya nadir
de olsa perforasyona neden olabilir. Perforasyon sonucunda ampiyem
gelisebilir, ge¢ donem oOlume neden olur. Kolon segmentinde peristaltizm
yoktur ve yiyecekler yergcekimi etkisi ile mideye gecer.

intratorasik  kolonun redundan olusu kolonun bosalmasinin
gecikmesine ve staza neden olabilir. Bu hastalarda regurjitasyon ve

aspirasyon riski olabilir.
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Gastrik tip 6zofagoplastide transvers supraumblikal insizyonla girilip,
gastrokolik omentum gastroepiploik arterin arkuati korunarak ayrilir. Sag
gastroepiploik arter olusturulacak tliplin baslangi¢ noktasini olusturur. Tup
olusturulurken pilorun daralmamasina 6zen gosterilir. Pilorun 2 cm
proksimaline hem 6n hem de arka duvara vertikal bir kesi yapilir. Buyuk
kurvatur boyunda bir kilavuz yollanir ve gastrointestinal anastomoz stapleri
(GIA) ile biyiik kurvaturdan bir tiip olusturulur. Gastrik tiipteki stapler hatti ve
midedeki stapler hatti Lambert dikisleri ile kapatilir. Olusturulan tip retrosternal
olarak ya da sol torakotomi ile boyuna tasinir. Retrosternal tasima igin
suprasternal ¢entige olusturulan insizyon yeterlidir, transtorasik yaklasimda
sol on uggene insizyon yapilir. Aortik hiatusun anterior ve medial
lokalizasyonuna vyapilan insizyondan olusturulan tup boyna tasinir.
Kanlanmasini bozulmamasi igin pedikulin katlanmamasina 6zen gosterilir.
Tasinan tup proksimal 6zofagusa tek tek anastomoz edilir. Gastrostomi
yeniden revize edilebilir. Eger 6nceden sol epiploik arter yaralanmis ya da
baglanmissa izoperistaltik de olsa tlp olusturmak igin sag epiploik arter de
kullanilabilir.

Gastrik tlplerde kolon transpozisyonun aksine redundasi goérilmez,
seklini korur. Refli olabilir, buna bagli Barret 6zofagusu veya metaplazi
gelisebilir. Uzun donemde peptik uUlser de geligebilir. Anastomoz kacgagi ve
darlik gorulebilir. Mortalitesi duguktur.

Jejunum da transpozisyon igin kullanilabilir ve jejunum segmentlerinin
0zofagus kalibrasyonunda olmasi bu yontemin avantajidir.

Gastrik transpozisyon genelde eriskinlerde, 6zofagus karsinomlarinda
tercih edilse de OA’de de kullanilabilir. Gastroepiploik arterler korunarak ve
gastrostomi agiimak suretiyle mide yukari gekilir. Gobek Ustu orta hat veya sol
subkostal insizyonla girilir. Karaciger sol lobu ve mide arasindaki yapisikliklar
kanama olmamasina 6zen gosterilerek diseksiyon yapilir. Gastrokolik
omentum ve gastrik diger damarlar kesilerek buylk kurvatur serbestlenir.
Dalaga ve sa§ gastrik artere diseksiyon sirasinda dikkat edilir. Kisa ve kor
sonlanan distal 6zofagus diseke edilerek rezeke edilir, mide ¢ift sira onarilir.

Nervus vagus bu asamada genelde zarar gorur. O nedenle piloromyotomi
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veya piloroplasti ameliyata eklenmelidir. Pilorun serbestlenmesi igin
gerekiyorsa duodenum koherize edilebilir. Fundusun en ust kismi diseksiyon
icin secilir ve o alanin etrafina kalici sutlrler konulur. Bu suatlrler midenin
toraksa gekilmesi esnasinda torsiyone olmasini engeller. Ozofagostomi
serbestlenip anastomoz edilir. Bu asamada 6zofagus kaslarinin ve trakea
Uzerinde rekurren laringeal sinirin korunmasi 6nemlidir. Anastomozun iginden
gegmesi icin nazogastrik sonda (N/G) konulabilir. Diyafragmatik krus
dizeyinde antruma tespit dikisleri konularak pilorun diyafragma altinda
kalmasi saglanmalidir. Erken donemde beslemek icin tlp jejunostomi
konulabilir. Erken donemde vital takibi ve monitorizasyon énemlidir.

Midenin mukemmel bir kanlanmasinin olmasi, tek anastomoz yapilacak
olmasi, diger interpozisyon sekillerine gore daha basit bir teknige sahip olmasi
ve kagak,darlik nekroz agisindan duguk riskli olmasi gastrik transpozisyonun
avantajlarindandir.

Trakea etrafindaki diseksiyona bagli trakeal 6dem olabilir. ikinci veya
dclincl gun jejunostomiden beslenebilir. Yedinci glin ¢ekilen opakh grafi ile
anastomoz salimse oral beslenmeye baglanabilir.

interpozisyon ameliyatlari izole veya uzun aralikh 6zofagus
atrezilerinde oldugu kadar kostik 6zofagus yaralanmalarinda ve komplike
olmus primer onarim yapilan 6zofagus atrezi olgularinda da kullaniimaktadir.
Son yillarda gelisen cerrahi teknikler interpozisyon ameliyatlarinin laparaskopi
yardimiyla yapilmasina imkan saglamistir. Bu teknikle postoperatif
morbiditenin azalmasi ve kozmetik olarak daha olumlu sonuclar mevcuttur.

Laparaskopi yardimli interpozisyon ameliyati ilk olarak erigkinde mide
kullanilarak yapilmis; kolon kullaniimasindan teknik olarak daha kolay ve hizli
olmasi, boyunda tek anastomoz igermesi, ayni seansta gastrostominin
kapatiimasi 6nemli avantajlari arasinda yer almaktadir (81). Cocuk hastalarda
Ozellikle koroziv alimindan sonra interpozisyon i¢in midenin kullaniimasi,
midede de hasar olugsmus olabileceginden gastrik komplikasyonlari artirdigi
dusundlerek kolon kullanimi 6n plana ¢ikarmigtir. Kolon interpozisyonu gastrik
interpozisyonuna gore teknik olarak daha zor olup 3 anastomoz igermesi ile

daha fazla siklikta komplikasyon riski olmasina kargin midenin bir rezervuar
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olarak kalacak olmasi avantajlarindandir (82). Minimal invaziv cerrahi
postoperatif erken beslenmeyi ve hastanede yatis suresinin kisalmasini

sadlar.

d) izole Ozofagus Atrezisi

izole 6zofagus atrezilerinde tedavi planini belilemek ve primer
onarimin olanakh olup olmadidina karar vermek, gereksiz torakotomiyi
onlemek icin onemlidir.

izole OA'lar fistiillii olgulara benzer klinik dzellik géstermekle birlikte,
ayakta elde edilen direk batin grafisinde abdomende hi¢ gaz olmamasi ile
kolaylikla taninirlar. ik 24-48 saat iginde gastrostomi yapilmasi hastalarin
beslenmesini saglarken, kiigik olan midenin blylimesine ve olusacak refllyle
distal 6zofagusun boyunun uzamasina olanak saglar. Midenin blylUmesi
gerekirse 0zofagus onariminda kullanilmasi agisindan da Onemlidir.
Gastrostomi yapilirken mide 6n duvarina, kuglk kurvatura yakin sekilde
yapilmasi Onerilir. Bdylece eger mideden sonrasinda tip yapilmasi gerekirse
blyuk kurvatur rahatga kullanilabilir (83).

Batinda gaz olmayan olgularda izole OA disinda, proksimal fistllin
veya dar ya da tikanmis distal fistllde olabileceginden islem Oncesi rijid
bronkoskopi yapilmasi onerilir. 8-12 hafta araliklarla kontrast madde, buji veya
fleksible endoskopi ile poslar arasi mesafe dlgulir. Primer onarim mesafenin
kisaldigr olgularda mumkan olabilir. Eger primer onarim olanakli
goérunmuyorsa sirktler myotomi, hiatal mobilizasyon, Kimura prosedird,
proksimal pos flap 6zofagoplasti, Foker teknigi gibi uzatma ydntemleri de
uygulanabilir. Bu yontemlere ragmen primer onarim yapilmayan olgularda

dzofagostomi yapilarak veya yapilmadan OR ydntemlerinden biri tercih edilir.

e) izole Trakeodzofagial Fistiil

izole TOF veya H-tipi TOF'ler tiim dogumsal ézofagus anomalilerinin
%4 Unl olusturur (26). Diger TOF lere nazaran daha yukari yerlesimlidir.
Beslenme sirasinda bogulma ve acgiklamayan siyanotik speller olmasi

klinik bulgularindandir. Bebek oksurdiginde ya da agladiginda fistllden
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gegen havaya bagli abdominal distansiyon da gérilebilir. lleri zamanlarda
tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina ozellikle de sag lob pnomonisine sebep
olur.

izole TOF tanisi alabilmesi icin siiphe duyulmasi gerekir. Grafide
aspirasyon pnomonisini dusundiren gorunume ek olarak midede gaz
distansiyonu varsa suphelenilmelidir. Rutin 6zofagografilerde %50 oraninda
tani koyulamayabilir.

Operasyon solda duktus torasikus oldugundan sag servikal kesi tercih
edilir (84). Oncesinde bronkoskopi yapilarak fistiilden ince bir kateter
gegirilmesi fistulin diseksiyon sirasinda rahat bulunmasini saglar. Fistul daha
asag! yerlesimliyse ve boyundan ulasilamayacaksa torakotomi planlanabilir.
Fistll baglanirken 6zofagusun dondiriimemesine 6zen gosterilmelidir. Kesi
klavikulanin tzerinden yapilir ve kesinin medial ucu sternocleidomastoideus
(SCM) kasinin lateralinde sonlanir. SCM kasli ve karotid kilif ekarte edilerek
trakeodzofagial oluk meydana ¢ikarilir. Ozofagus igine kalinca bir kateter veya
buji yerlestirilir. Bu oluktan fistlile ulasilmaya c¢alisilir. Bu sirada sag rektrren
laringeal sinire zarar verilmemelidir. Gerekirse inferior tiroid arter veya orta
tiroid ven baglanip kesilebilir.

En sik gorulen komplikasyon reklrren sinir zedelenmesi olmakla birlikte
bradikardi, trakeal perforasyon, trakeal édem, gecici vokal kord paralizisi,
frenik sinir travmasi, pnémotoraks, 6zofagokutanoz fistil ve fistllin niks

etmesi gibi komplikasyonlar da olusabilir (85).

f) Ozofagus Atrezisi Proksimal Fistiil

OA proksimal fistiillii olgularin bir kismi proksimal fistillii olabilecegi gibi
hem proksimal hem de distal fistlll olabilir.

Bu tip fistullerin gorulme sikhdi1 cok daha duguktur (85). Preoperatif fark
edilmeyen fistlller operasyon sonrasi fark edildiginden proksimal fistil degil de
rekiirren TOF gibi degerlendirilebilir.

Onarim sirasinda fark edilmeyen proksimal fistuller postoperatif stregte

tani alirsa H tipi fistlil onarimi gibi boyun insizyonu ile onarilabilir
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2.4.4. Ameliyat Sonrasi

Ameliyattan sonraki gunlerde bebegin farinks ve 06zofagus
proksimalinde anastomoz hattinda da 6dem olmasindan dolayi bol sekresyon
birikebilir. Anastomoza kadar ilerletmeden devamli aspirasyon bu asamada
onemlidir.

Ameliyat 6ncesi baglanmis olan antibiyotiklere de devam edilmeli,
gogus tupu anastomoz kagagi olmadigindan emin olduktan sonra ¢ekilmelidir.

Hastalar postoperatif erken donemde N/G ile beslenebilir. Postoperatif
5. gun N/G kenarindan ilerletilen bagka bir kateter ile kontrastli grafi cekilir.
Kagak veya darlik olup olmadigindan emin olunduktan sonra N/G c¢ekilerek
bebek beslenebilir.

Ozofagus motilite bozukluklari OA’ll olgularin ¢ogunda gorilen ve
yapilan manometride %75-100 olguda rastlanan o6nemli bir sorundur.
Bozulmus peristaltizm o6zellikle distal kisimda daha on plandadir (40).
interpozisyon ameliyatlari sonrasi da disfaji gérilebilir.

Disfaji, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, 6zofagusta darliklari ve GOR
uzun donemde sorunlar arasinda yer almaktadir. Beslenme aligkanliklari ve
beslenmenin zamanla tolere edilebilmesi de bu bulgularin olusumuna katki
saglar. Ameliyat sonrasi en 6nemli iki sorun akciger komplikasyonlari ve
anastomoz kacagidir. Bunlara ek olarak striktlir de gorulebilir (36).

Yapilan bir calismada komplikasyona neden olan faktdrler arasinda
dogum agirhdinin 2500 gram altinda olmasi, preoperatif entiibasyon, 4 giinden
uzun suren postoperatif entibasyon ve ilk 1 aydan énce oral beslenememe
yer almaktadir (86).

OA onarimi sonrasi goriilen komplikasyonlari erken dénem ve geg

donem olmak Uzere ikiye ayrilir.

2.4.4.1. Erken komplikasyonlar

a) Anastomoz Kagagi

Anastomoz kacgagi ister cerrahi yontemden bagimsiz tim olgularin

yaklasik %13-16 hastada gorulebilen sik bir komplikasyondur (78, 87).
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Anastomoz kagaginin ilk belirtileri takipne, tagikardi, ates ve bebegin
aktivitesinde azalma olmasidir. Anastomoz kagagi genelde postoperatif 3-6
gunlerde bulgu verir. Beslenme destegi olmasi ve gogus tupunun yeterli
drenaji saglamasindan dolayi hafif kagaklarda klinik olarak bulgu vermeyebilir.
Ekstraplevral yaklasimin da kacaklarin kendiliginden kapanmasinda rolu
vardir. Intratorasik yaklagimda sizintiya bagh plevral bogluk kontamine olur ve
bunun sonucunda anastomozda darlik veya tekrarlayan fistuller olusur.

Pnomotoraks ve mediastinit drenaj ve antibiyotik kullanimi ile kontrol
edilemezse bebegin genel durumu bozulur.

Kagagin nedenleri arasinda anastomoz hattindaki gerginlik, distal
0zofagusun asiri mobilizasyonuna bagl dolasim bozuklugu, enfeksiyon,
travmatik manuplasyon sayilabilir.

b) Anastomoz Darhigi

En sik gorulen komplikasyondur. Patogenezinden anastomozun
saglamh@i, ipek suatir kullanimi, poslar arasi uzun aralik olmasi, distal
dzofagus iskemisi, GOR ve anastomoz kagaklar sorumludur.

Ailelere motilite sorunlari da olabileceginden ve anastomozda darlik
gelisebileceginden besinlerin plre seklinde verilmesi, molar dislerinin ¢ikimi
sonra ¢ignemeyi ve yutmayi tam ogrenene kadar kati gidalarin blenderdan
gegirilerek yedirilmesi anlatiimalidir.

Darligin ilk belirtisi yutma guglugudur. Postoperatif disfaji, aspirasyon
pnomonisi ve 6zofagografi ile veya endoskopi ile 6zofagusta darlik gérilmesi
anastomoz darligi denilebilmesi igin yeterlidir.

Darlik genellikle dilatasyona iyi cevap verir. Cevap vermeyen darliklarda
GOR arastiriimalidir (88).

GOR saptanirsa medikal veya cerrahi tedavi ile mutlaka sagiltiimalidir.

c) Rekiirren TOF

Tekrarlayan fistlllerin nedeninin anastomoz kagagina ikincil gelisen
inflamasyona bagh oldugu dugunulur. Fistul insidansi %3-14'tur (89).
Plevral flep, vaskuler perikardiyal flep veya vena azigos flep fistulin

sutdr hattina 6zofagus ve trakea arasina getirilirse niks olasiligini
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azaltmaktadir. Tekrarlayan fistlller erken postoperatif donemde ortaya ¢iksa
da taninmasi aylar sonra da olabilir.

Klinik olarak H-tipi TOF gibi beslenirken oksurik, bogulma, siyanoz
gorulebilir. Ancak akciger enfeksiyonu goérilme orani daha azdir. Rutin
O0zofagografide %50 oraninda tani koyulamayacagindan prone pozisyonda
videofloroskopi ile ¢ekilmesi dnerilir (34). Akciger grafisinde 6zofagusun hava
ile dolu goérulmesi de stuphelendirmelidir. En kesin tani bronkoskopi ile fistall
gorup kateterize etmek ve varsa fistullin seviyesini yapilacak cerrahi onarim
plani agisindan tespit etmektir. Rekiirren TOF kendiliginden nadir kapanir, ve
cogu kez cerrahi mudahale gereklidir.

Cerrahi disinda fibrin glue, lazer yontemi ile de kapanabilecegine dair
calismalar mevcuttur (90). Ancak bu yontemlerin basari oranlari oldukcga

duisiktr.

Sekil 2.8. Postoperatif gekilen 6zofagografide anastomoz kagagi (ok).
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2.4.4.2. Ge¢ komplikasyonlar

a) Gastroozofagial Reflu

OA nedeni ile opere olan olgularin yaklasik %43’tinde GOR gérilir
(91). Gergin anastomoz yapilmasi, gastrostomi olmasi ve intraabdominal
O0zofagusun kisa olmasi bir etken olsa da en 6nemli etkenin distal 6zofagusun
serbestlenmesi ve yine distal 6zofagusun kendine ait motilite bozuklugu
oldugu dusunltlmektedir (92). Bu nedenle 6zofagus uzun sire aside maruz
kalir.

Regurjitasyon, yutma gugligu, tekrarlayan pndémoni, apne ndbetleri,
siyanoz astim gibi bulgular verebilir. Dilatasyona yanit vermeyen anastomoz
darliklarinda da akla gelmelidir. Ozofagusta striktlire, 6zofajite, barret
O0zofagusuna ve hatta adenokarsinoma yol acabilir (93).

Adolesan ve erigkin yasa gelindiginde bile GOR devam ettigi yapilan
calismalarla gosterilmistir (94). Postoperatif 6zofagografi veya 24 saatlik pH
monitorizasyonu ile GOR tanisi koyulabilir. Ozofagial manometri 6zofagustaki
motilite bozukluklarini ve azalmig alt 6zofagus basincini gostermek adina
anlamli olabilir.

Tedavi bebegin vertikal pozisyonda beslenmesi, 30 derecelik agiyla
yatirilmasi, mamanin koyulastirilmasi, Hz reseptor blokerleri, proton pompa
blokerleri veya prokinetik ajanlar ile olmaktadir. Asemptomatik de olsa ilk bir
yil proton pompa inhibitéra kullaniimasini 6neren g¢alismalar mevcuttur (95).

Ancak olgularin yaklasik %45-75’i tedaviden fayda gérmez ve antireflu
cerrahiye ihtiya¢ duyar. Yapilan galismalarda Nissen gibi mide fundusunun
dzofagusa 360° sarilan tekniklere nazaran kismen sarilan tekniklerin OA
sonrasi gorilen GOR igin daha etkin oldugu séylenmektedir (96).

Thal kismi fundoplikasyonunun OA’li gocuklar igin dahi iyi bir yéntem
oldugunu ileri siren galismalara ragmen kisa (1-1.5 cm) ve gevsek 360°’lik bir

sarginin sonuglarinin iyi oldugunu gosteren galismalar bulunmaktadir (3).
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b) Trakeomalazi

Onarim sonrasi ortaya ¢ikan solunum sikintisinin énemli nedenlerinden
biri trakeomalazidir. Trakeomalazi semptomlari tekrarlayan TOF, GOR veya
anastomoz kacagi ile karisabilir.

Trakeanin on ve arka duvarlarinda bulunan zayif bir alanin guglu bir
ekspirasyonda veya oksurme sirasinda trakeayi kapatmasi ile olusur. Kati
gidalar 6zofagustan gecerken de bu zayif alana basi yaparsa solunum sikintisi
ve apne olabilir. Yine trakeaya buyuk damarlarin basi yapmasi ile semptomlar
ortaya cikabilir.

Trakeomalazili bebeklerde havlar tarzda oksurik ve apne ataklari
gérulebilir. Apnenin sebebi buyluk damarlarin basisi ise basiyr kaldirmak
amaciyla aortopeksi, trakeal rekonstriksiyon veya stent gerekebilir. Ciddi
semptomatik olgularda treokostomi yapilmasi da dnerilmektedir.

Trakeada fistil olmamasina karsin izole OA’larda da trekeomalazi

bulgularinin olmasi, yapisal anomalilerle agiklanabilir (97).
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3. HASTALAR ve YONTEM

Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dalinda
2000- 2018 yillarinda izole OA nedeni ile takip edilen olgularda proksimal ve
distal 6zofagus boyutlari ile her iki pos arasi mesafenin cerrahi yontem segimi
ve postoperatif komplikasyonlara etkisini degerlendirmek tzere geriye donuk
olarak incelenmistir. Calismaya tani ve tedavileri klinigimizde tamamlanan
izole OA’l olgular dahil edilmistir. Calisma digi tutulma kriterleri;

a. Uzun aralikli dahil tim trakeo6zofagial fistullU OA'lar,

b. Baska merkezde izole OA nedeni ile 6zofagostomi yapilan olgular,

c. Hastane otomasyon sisteminde kayitlari bulunmayan olgular,

d. Olglim yapilmadan eksitus olan ve/veya takip disi kalan olgular,

e. Olgiime esas kabul edilen anatomik belirleyicilerin diginda st ve alt
posu olan olgular (T1 vertebra Ustlinde Ust posu olan olgular ile T11
vertebra seviyesinin altinda alt posu olan olgular).

Olgular yas, cinsiyet, dogum haftasi, dogum agirhgi, ek anomali varhgi,
yapilan cerrahi tedavi ve postoperatif komplikasyonlar agisindan geriye donuk
olarak incelenmistir. TUm olgularin anestezi altinda elde edilen dlgim grafileri
ameliyat yontemi ve postoperatif komplikasyonlarina etkisi degerlendirmek
uzere geligtirilen 6lgim yontemi ile incelenmisgtir.

Olglmler sonrasi olgular cerrahi onarim ydntemine gére geciktiriimis
primer onarim (GPO) ve 6zofagus replasmani (OR) olmak Uzere iki gruba
ayrilmistir. Demografik verilerin cerrahi onarim yontemine olan etkisi gruplar
arasinda kargilagtiniimistir. Ayrica, her iki gruptan elde edilen dlguim verileri,
kargilastirilarak, alt ve Ust pos uzunlugu ile poslar arasi mesafenin cerrahi
yontemi  belilemede  yeri arastinimistir.  Olglimlerin  postoperatif
komplikasyonlarla iligkisi degerlendirmek Uzere anastomoz kagagi olan ve
olmayan olgular karsilagtiriimigtir.

Yutma glcligu olmasi, besin takilmasi, opakh grafide veya
endoskopide darlik olmasi anastomoz darligi olarak degerlendirildi. Dilatasyon
tedavisi baslandi. Yutma guglugunin duzelmesi, dilatasyon sonrasi tam oral
olarak beslenebilmesi iyilesme kriteri olarak degerlendirilmistir ve 6 aydan
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uzun sureli olarak sikayeti olmayan rahat beslenebilen hastalar dilatasyona
cevap verdi olarak kabul edilmigtir.
Hastalarin ortalama takip suresi 4.9 £ 2,01 yil olarak hesaplanmis olup

son Olgimden sonraki takip suresi 14 £ 11 aydir.

3.1. izole OA’li olgularin yénetimi ve poslar arasi mesafenin dlgiimii

Prenatal tanisi olan ve OA siiphelenilen tim olgular N/G sonda
ilerletiememesi sonucunda c¢ekilen pos grafisi ile OA tanisi almistir.
Abdomende gaz olmamasi ve yapilan preoperatif bronkoskopilerle izole OA
tanisi koyulan hastalar ek anomali agisindan ekokardiografi ve abdomen USG
ile incelenmistir. izole OA tanisi alan olgular postnatal erken dénemde (st
posun aralikli aspirasyonu ve beslenme gastrostomi yapilarak takip edilmistir.
Tam olgular herhangi bir dilatasyon yontemi uygulanmaksizin ézofagusun
blyUmesine olanak saglamak amaciyla GPO agisindan takibe baglanmistir.

En erken 3 ay en ge¢ 6 ay araliklarla olmak Uzere anestezi altinda
poslar arasi mesafe olcimii yapilmistir. ilk élcim en erken 2 aylikken
yapiimigtir. Endotrakeal entibasyon sonrasi supin pozisyonda agizdan ust
posa ve gastrostomiden alt posa buiji ilerletiimistir. Sekil 3.1’de goéruldugu
uzere, her iki posa ilerletilen bujiler basing uygulanmaksizin serbest birakiimis
ve bu konumda grafiler elde edilmistir. Poslar arasi mesafenin GPQO’ya olanak
verecegi duslUnulen olgularda ayni seansta GPO yapilmistir. Standart bir
yaklagim olmamakla birlikte mesafenin 3 vertebra gévdesinden uzun oldugu
olgularda ikinci bir élcim veya OR planlanmistir. OR planlanan olgularda

servikal 6zofagostomi ile onarim zamaninin beklenmesi tercih edilmektedir.
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Sekil 3.1. Anestezi altinda poslar arasi mesafenin dlgimu

3.2. Pos uzunluklari ve her iki pos arasi mesafenin dlglimu

Olglimler hastanemiz géruntileme arsivi olan gérintli saklama ve
iletisim sisteminde (PACS “picture archiving and communication system”) yer
alan ve anestezi altinda vyapilan Olgimlerde elde edilen grafilerden
faydalanilarak yapilmistir. Cocuk radyolojisi uzmani tarafindan bu grafiler
Uzerinde 6zofagus Ust ve alt posun uzunluklari ile her iki pos arasindaki
mesafe “mm” cinsinden Olgtlmustar.

Ust pos uzunlugu 6lgiimi igin T1 vertebra korpusunun st kenari Ust
sinir, posun igindeki bujinin alt ucu alt sinir olarak kabul edilerek aradaki
mesafe Ol¢ulmustir (Sekil 3. 2). Alt pos uzunlugu olgumi i¢in T11 vertebra
korpusunun alt kenari alt sinir, posun igindeki bujinin Ust ucu Ust sinir olarak
kabul edilerek aradaki mesafe 6lgilmustir (Sekil 3. 2). Ust posun alt sinirina
ve alt posun Ust sinirina ¢izilen paralel dogrular arasi olgulerek poslar
arasindaki mesafe kaydedilmigtir. (Sekil 3.3).



40

Sekil 3.2. Poslar arasi 6lgimde anatomik belirleyici olarak Ust pos siniri igin

T1, alt pos sinirtigin T11 vertebra alinmistir.
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L

Sekil 3.3. Ust ve alt pos 6lgiimleri ve aradaki mesafenin dlgtimii

Bujilerin orta hatta vertikal olmadigi, saga veya sola kaydigi durumlarda
posun uzunlugu buijinin ucu ile vertebral sinir arasindaki hem vertikal hem de

oblik mesafe olclilerek kaydedilmistir (Sekil 3.4).
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oblik
vertikal

Yl = \sgiig

Sekil 3.4. Buijilerin uglarinin vertikal olmadigi durumlarda hem vertikal hem

de oblik élgumlerin elde edilmesi.

3.3. istatiksel Degerlendirme

istatistiksel analizler “Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS) for Windows 23.0” programi kullanilarak yapiimigtir. Bagimsiz iki grup
arasinda nitelik degiskenler agisindan anlamli bir fark olup olmadidi Fisher’in
kesin ki-kare testi ile sayisal degiskenler agisindan Mann Whitney U testi ile
incelenmistir. Tanimlayici istatistik olarak nitelik degiskenler igin sayi ve yuzde
degerleri, sayisal degiskenler i¢in ortalama, standart sapma, ortanca, en kiiguk
ve en buyuk degerler verilmigtir. p<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul

edilmistir.

3.4. Etik Onayi

Calisma Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Calismalar
Etik Kurulu'nun 16969557-31 sayl ve GO 19/10 no’su ile 08.01.2019 tarihli

karari ile onaylanmisgtir.
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4. BULGULAR

Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dalinda
2000- 2018 yillarinda izole 6zofagus atrezisi nedeni ile takip edilen 23 olgudan
anestezi altinda Ust ve alt pos araliklarinin élgimleri yapilan 14 hasta geriye
donuk olarak incelenmigtir. Calismaya dahil edilmeyen olgulardan 5 olgunun
verilerine otomasyon sisteminden ulagilmamigtir. Bir olgu dlgim yapilamadan
ek anomaliler nedeni kaybedilmig, bir olgu da izlem disi kalmistir. Hastane
kayit sistemde tum veriler olmasina ragmen bir olgunun grafisinde Ust postaki
bujinin u¢ kismi dlgim igin sinir olarak belirlenen T1 vertebranin Ustinde
kaldigi icin calisma disi kalmistir. Bir olgunun da grafilerine ulasilamigtir.
Sonug olarak toplam 14 olguya ait veriler incelenmisgtir.

Calismaya alinan olgularin 6’si (%42,9) kiz, 8i (%57,1) erkekti.
Hastalarin yas ortalamasi 4,1+1,9 (1-9 yil) yildir. Olgiimler sonucu olgularin
9'una (%64,3) GPO yapilirken, 5 hastaya (%35,7) OR yapiimistir. OR yapilan
olgularin 4’Une kolon interpozisyonu, 1’ine de gastrik transpozisyon
yapiimistir. Olglimler sonrasi GPO planlanan ancak peroperatif poslar arasi
mesafenin anastomoz yapilmasina imkan vermedigi icin OR plani yapilan
hasta bulunmamaktadir.

Calismaya alinan hastalarin demografik 6zellikleri asagidaki Tablo 4.1.
de d6zetlenmistir. Olgularin yas ortalamasi 4,1+1,9 yil, anne yas! ortalamasi
25,8 + 8,8 yil idi. iki olgu (%14,3) normal spontan vajinal yolla (NSVY), 10 olgu
ise (%71,4) sezaryen (C/S) ile dogmustu. iki hastanin dogum bilgilerine
ulasilamadi.

Tablo 4.1. Calismaya katilan olgularin demografik 6zellikleri

Demografik ozellikler Olgular (n=14, ortalama, standart sapma)
Yas (yil) 4,1+1,9
Anne yasi (yil) 25,8+8,8
Dogum agirhgi (gram) 2070 £ 5154
Dogum haftasi 29,8128
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Hastalarin olgim yapildigi siradaki yaslari, kilolari, persentilleri ve
ameliyat yaglari da asagidaki tabloda belirtiimistir (Tablo 4.2.). GPO yapilan
bir hastanin, OR yapilan 3 hastanin 6lgim zamanindaki kilolarina

ulasilamamistir.

Tablo 4.2. Calismaya katilan olgularin 6l¢im sirasindaki kilo ve yaslari,

ameliyat yaslari, yaslarina ve cinsiyetlerine uygun persentilleri

Onarim | Cinsiyet |Olgiim | Ameliyat | Olgiim Persentil
sekli yasli yasli sirasindaki
kilosu

GPO kiz 5 aylk 5 aylk 5.5 kg <3p
erkek 6 aylik 6 aylik 5.2 kg <3p
kiz 2 ayhk 2 ayhk 4.4 kg 25-50 p
kiz 4 aylik 4 aylk 5 kg 3-10 p
erkek 4 aylik 4 aylk 6 kg 10-25p
erkek 8 aylk 8 aylk 5.5 kg <3p
erkek 14 aylk |14 aylk | 10Kkg 25-50 p
erkek 4 aylik 4 aylik 4.5 kg <3p

OR kiz 8 aylik 15aylik | 7 kg 10-25 p
erkek 12 ayhlk | 19 aylik | 8.5 kg 10-25p

Hastalarin 3’'Unde (%21,4) ek anomali bulunmazken, 11 olguda (%78,6)
ek anomali mevcuttu. Olgularin yarisinda kardiyovaskiler sisteme ait
anomaliler gorulurken, iki olguda kardiyovaskuler anomaliye ek olarak
urogenital, bir olguda ise gastrointestinal sistem ve iskelet anomalisi

gorulmustir. Eslik eden genetik anomali bir olguda saptanmistir (Tablo 4.3.).



Tablo 4.3. Olgularda ek anomaliler ve sistemlere gore dagilimlari
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Ek anomaliler n, %
Kardiyovaskiiler sistem 7, %50
- Sekundum atrial septal defetkt (ASD) 3

- Subaortik ventrikller septal defekt (VSD) 2

- Sol ventrikulde embriyonik kalinti 2
Urogenital 1, %7,1
- Uriner tas ve hidroliterenefroz 1
Birden ¢ok sistem anomalisi 4 %7,1
- Subaortik VSD, duodenal atrezi, malrotasyon 1

- Displastik boébrek, hipoplastik vertebra, sekundum ASD 1

- Duodenal atrezi, parmak deformitesi 1

- Sekundum ASD, Down Sendromu 1

Tablo 4.4’de tim olgulara ait Ust pos, alt pos uzunluklari ile poslar arasi

mesafe dlgumleri gorulmektedir. Yine bujilerin vertikal olmadigi olgularda oblik

ve vertikal olarak elde edilen iki farkli 6lcum Tablo 4.4’de yer almaktadir.
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Tablo 4.4. Tum olgularda Ust ve alt pos dlglimleri ve poslar arasi mesafe

Olcumleri
Olgu No Olgumler (mm)
Alt pos Alt pos Ust pos Ust pos | Poslar arasi
oblik vertikal oblik vertikal mesafe

1 72 60 46,2 46,2 3.4
2 71 65,5 27,7 26,5 154
3 44,4 44,4 48 44,1 4,5
4 36,5 36,5 41,8 41,8 19,7
5 48 44.4 16,2 16,2 18,8
6 11,9 11,9 49,2 49,2 65
7 81 68,4 14 14 44,6
8 60,2 58,6 16,2 16,2 34,5
9 48 48 13 13 29,4
10 69 54 66 51,1 28,1
11 79,2 72,6 24 20,7 18,8
12 60,4 53,4 46,5 46,5 33,8
13 51,6 39,9 8,6 8,6 83,6
14 37 37 33,8 31,8 50

Ortalama 58,2 + 52,4 + 32,2+ 30,3+ 31,7+229

+ standart 21,5 18,1 17,7 15,8

sapma

Sekil 4.1°de GPO yapilan bir olgu, Sekil 4.2’de ise OR yapilan bir olguya
ait 6lgim grafileri yer almaktadir.




a7

Sekil 4.1. GPO yapilan 2 no’lu olguya ait dlgum grafisi
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Sekil 4.2. OR yapilmasi planlanan 13 no’lu olguya ait élgiim grafisi

Olgularin timi cerrahi onarimlarina gére GPO ve OR olarak iki gruba
ayrilmistir. GPO grubunda 9 olgu, OR grubunda ise 5 olgu dahil edildi.
Gruplara ait ortanca yas, anne yasi, dogum haftasi ve dogum kilosu degerleri
Tablo 4.5’de verilmigtir. Bu parametreler bakimindan karsilastirildiginda iki
grup arasinda istatistiksel fark saptanmamistir (p>0,05). Erkek kiz orani GPO
grubunda 6:3, OR grubunda 2:3 olarak gozlendi.
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Tablo 4.5. GPO ve OR gruplarinda demografik 6zelliklerin ortanca degerleri

ve gruplarin kargilastiriimasi.

GPO OR p degeri

(n:9, ortanca, (n:5, ortanca,

min-maks) min-maks)

Yas (yil) 4, (2-4) 4, (1-5) p>0.05
Anne yasi (yil) 29 (24-34) 25 (24-32) p>0.05
Dogum agirhgi (g) 1877.5, 2010, p>0.05

(1570-3260) (1400-2400)
Dogum haftasi 34 (32-38) 34 (32-37) p>0.05

Olgularda GPO veya OR ile cerrahi onarim yapilmasina demografik

dzelliklerin etkisi incelendiginde, GPO onarim yapilan 7 hastanin, OR yapilan

3 hastanin C/S ile dogdugu ve dogum sekli ve onarim sekli arasinda anlamli

fark olmadigi goruldu (Tablo 4.6. p>0.05). Hastalarin 4 tanesinin prenatal

OykUsu bilinmezken, prenatal tanisi olan 10 hastanin (%71,4) yarisina GPO

yapilmis, diger yarisina OR planlanmistir. Yine, prenatal tani ile onarim sekli

arasinda anlamli fark izlenmedi (p>0.05, Tablo 4.6). Benzer sekilde cinsiyet ve

onarim sekli arasinda anlamli bir fark saptanmamistir (p>0.05, Tablo 4.6.).

Tablo 4.6. Cinsiyet, prenatal tani, dogum sekli ve ek anomali sikliginin

cerrahi onarima etkisinin kargilagtiriimasi.

GPO OR P
n, % n,% degeri
Cinsiyet Kiz 3, %33,3 3, %60
Erkek 6, %66,7 2, %40 >0,05
Prenatal Var 5, %55,6 5, %100 >0,05
tani Yok 4, %44.,4 0, %0
Dogum NSVY 1, %11,1 1, %20 >0,05
sekli C/S 7, %77,8 3, %60
Ek anomali | Var 7, %77,8 4, %80 >0,05
Yok 2, %22,2 1, %20
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Yapilan 6lgiimler sonucu GPO ile OR yapilan hastalarin Ust pos, alt pos
ve poslar arasi mesafeleri karsgilastirildiginda her iki grup arasinda, alt ve Ust
pos uzunluklari arasinda anlaml fark bulunmazken, poslar arasi mesafenin
OR grubunda GPQ’ya gére anlamli olarak arttigi gdzlenmistir (p<0.05, Tablo
4.7). Calismada hipotezimiz alt pos uzunlugunun cerrahi onarim yonteminin
seciminde (GPO veya OR) belirleyici oldugu yéniindedir. Her ne kadar, alt pos
uzunlugu ortancasi OR grubunda (ortanca 39.9), GPO grubuna gore (ortanca:

58.6) az olsa da istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p>0,05).

Tablo 4.7. GPO ve OR gruplarinda alt ve Ust pos uzunluklari ile poslar arasi
mesafenin ortancalari ve gruplarin karsilastiriimasi. (* 0.05’den

klguk p degerleri istatistiksel olarak anlamli kabul edilmigtir.)

GPO OR P
ortanca degeri ortanca degeri degeri
(min-maks) (min-maks)

Ust pos 41,8, (14,1-51,1) 14, (8,6-49,2) >0,05
vertikal (mm)
Ust pos oblik 41,8 (15,5-66) 14 (8,6-49,2) >0,05
(mm)
Alt pos vertikal 58,6 (36,5-83,6) 39,9 (11,9-68,4) >0,05
(mm)
Alt pos oblik 69 (36,5-92,4) 48 (11,9-81) >0,05
(mm)
Poglar arasi 18.8 (3,4-34,5) 50 (29,4-83,6) p=0,04*
mesafe (mm)

Olgular postoperatif komplikasyonlar bakimindan incelendiginde, 7
olguda (%57,1) anastomoz darhdi, iki olguda (%14,2) anastomoz kagagi
saptanmigtir

GPO olan olgularin birinde (%11,1) anastomoz kagagi, 6'sinda (%66,6)
darlik geligmistir. OR yapilan olgularin birinde (%20) hem anastomoz kagag!

hem de darlik gelismistir. Anastomoz darli§i olan 6 hastada en az 2 en fazla 6
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kez olmak uUzere Ozofagus dilatasyonu vyapilmistir. Halen dilatasyon
programina devam eden hastamiz yoktur.

Hem kagak hem de darlik olan olgu, kolon transpozisyonu sonrasi kolon
nekroza gitmesi nedenli kagak gelismig, sonrasinda revizyon yapilmis ve
O0zofagokolonik anastomozda tekrarlayan darlik gelismesi nedenli aralikh
dilate edilmistir.

Anastomoz darligi olan olgular ile olmayan olgular arasinda yapilan
Olcimler Tablo 4.8'de gosterilmistir. Poslar ve poslar arasi mesafelerin
Olcumleri karsilastinidiginda, anastomoz darhidi olan ve olmayan olgular
arasinda fark saptanmamistir (p >0,05). Anastomoz kagagi olan hasta sayisi

az oldugundan karsilastirma yapilamamigtir.

Tablo 4.8. Anastomoz darligi olan ve olmayan olgularda st ve alt pos

Olcumleri ve poslar arasi mesafenin karsilastiriimasi.

Anastomoz darhgi Anastomoz darhgi p
olan olgular olmayan olgular degeri
(n:7, min-maks) (n:7, min-maks)

Ust pos 34.2 (16,2-46,5) 23 (8,6-56,1) >0,05
vertikal (mm)
Ust pos oblik 34,8 (16,2-46.5) 24.7 (8,6-66) >0,05
(mm)
Alt pos vertikal 59,3 (36,5-72,6) 49,7 (37-83,6) >0,05
(mm)
Alt pos oblik 65.7 (36,5-79,2) 60.3 (37-92.4) >0,05
(mm)
Posglar arasi 16.9 (3,4-34,5) 36.4 (4,5-83,6) >0,05
mesafe (mm)
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5. TARTISMA

Ozofagus atrezisi 6zofagusun en sik gérilen dogumsal anomalisi olup
proksimal atrezi ve distal TOF olgularin énemli bir kismini olusturmaktadir.
(40). Gross siniflamasina gére Tip A olarak bilinen izole OA, tim olgularin
%6’sIn1 olusturur ve ikinci siklikta gorulur (34).

OA erkeklerde kizlara oranla daha sik gériliir. Burge ve arkadaslarinin
yaptigi calismada dogum agirhgi, dogum haftasi, anne yasi agisindan OA
tipleri arasinda fark saptanmamistir (36). Bizim ¢alismamiza dahil edilen
olgularin %57,1’si erkek olup diger demografik ozellikler agisindan literature
benzer 6zellikler gostermektedir.

Ek anomali sikligi OA olan hastalarda oldukca yiiksektir. En sik ek
anomali kardiyovaskuler sisteme ait olup yaklasik tim olgularin %50’sinde
gorulmektedir (44). Calismamiza dahil edilen olgularin ek anomalileri
incelendiginde kardiyak anomaliler benzer sekilde en sik go6zlenen
anomalilerdir. Hasta grubumuzda yer alan olgularin birinde duodenal stenoz
mevcut olup duodenal patolojilerin OA ile birlikte gérilme sikh@ %6'dir (43).
Ayrica, OA olan hastalarin %10’unda, siklik sirasina gére Edwards sendromu
(Trizomi 18), Down sendromu ve Patau sendromu gibi genetik anomaliler eslik
etmektedir (98). Bizim olgularimiz arasinda izole OA olup Down sendromunun
eslik ettigi bir olgu mevcuttur.

izole OA’lar proksimal ve distal 6zofagus segmentlerinin arasindaki
mesafenin gok olmasi nedeni ile primer onarimin gogu kez mimkin olmadig,
0 ncelikle gastrostomi yapilarak, 6zofagus poslarinin bliytumesinin beklendigi
zor olgulardir. Yapilan c¢alismalarda somatik blyUmenin en hizli oldugu
organin 6zofagus oldugunu gésterilmesi, OA’ll olgular icin 6zofagus
segmentlerin zamanla blylmesi igin bekleme alternatifini ortaya ¢ikarmistir.
Bu olgularda mesafenin zamanla kisalmasi izole OA’da GPO’yu 6nemli bir
tedavi secenegi haline getirmistir. Ayrica 6zofagus segmentlerinin internal
veya eksternal traksiyon yéntemleri ile uzatilmasi uzun aralikli OA’li olgularda
OR gereksinim duyulmadan GPO vyapilabildigini ortaya koymaktadir. Buna

ragmen halen olgularin énemli bir kisminda GPO mumkin olmamakta ve
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OR'ye gerek duyulmaktadir. Uzun aralikli OA olgularinda poglar arasi
mesafenin 6lgimu ve hangi uzunlugun GPO yapilmasina olanak verecegi
kesin degildir. Bu calismada amacimiz izole OA olgularinda elde edilen 6lgiim
grafilerinden belli anatomik noktalar kullanilarak standart bir élgim yéntemi
gelistirmek ve bu odlgim yontemine gore cerrahi onarimin segiminde hangi
Olcim parametresinin ve degerinin belirleyici oldugunu bulmaktir.

izole OA olgularda hangi yéntem ile ve ne zaman poslar arasi
mesafenin Olgllecedi ile ilgili kesin bir goris bulunmamaktadir. Puri ve
arkadaslarinin yaptigi calismada O6zofagusun, o6zellikle ilk 8-10 haftada
maksimum olacak sekilde spontan, disardan bagka bir etki olmadan da
biylyebildigini ortaya koymuslardir (99). izole olgularda hipoplastik haldeki
mide ve distal 6zofagus, gastrostomi acildiktan sonra gaz ve besin ile dolar.
Bu sayede distal 6zofagusa refli olusur, 6zofagustaki spontan bliyime yani
sira bu refliye sekonder basing artisi sayesinde distal 6zofagus bir miktar
uzayabilir. Bazi yazarlar hemen bir ayin sonunda 6lgim yaparken, somatik
bldylumenin en ¢ok oldugu ilk G¢ ayl tamamlandiktan sonra 6lgim yapanlar da
bulunmaktadir.

Ozofagusun kendiliginden buyimesini bekleme yani sira cesitli
yontemlerle poslar arasi mesafenin kisaltimasi amaclanmistir. Onceleri
onarimin kolay olabilmesi icin 6zofagusun blytyebilmesi adina hegarlar ile Gst
posa dilatasyon yapilmasi 6nerilmistir (100). Buna ek olarak civali torba ile Ust
posun gerilmesi (101), mekanik olarak uzatma yapilmasi (102), poslar arasi
mukozal fistal olusturulmasi (103), sirkiler myotomi yapiimasi (104),
elektromanyetik buji kullanarak (67) poslarin boyu uzatiimasi gibi yontemler
tanimlanmistir. Bu yontemlerin mediastinit, 6zofagus perforasyonu, nekroz,
elektromanyetik dalgalara bagh elektroensefalografi ve elektrokardiyografi
bulgularinda bozulma gibi komplikasyonlari oldugu rapor edilmigtir. Yine son
yillarda van der Zee tarafindan Foker’in tarif ettigi eksternal traksiyon yontemi
torakoskopik olarak kullanilarak GPO’nun ¢ok daha erken surede yapildigi
bilinmektedir (105). Hatta, Patkowski ve arkadaslari izole OA olgularinda bile
gastrostomi yapmaksizin tekrarlayan torakoskopik internal traksiyonlar

sayesinde gunler icinde GPO yapilabildigini ortaya koymuslardir (106).
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Spontan buyumeyi bekleyen merkezler arasinda poslar arasi mesafenin
uzunluguna gore olcum sikhgini belirleyenler de vardir. Yapilan bir caligmada
poslar arasi mesafesi <2 vertebra olan hastalarda 15 glnlik mesafelerle seri
dlgimler o6nerilmektedir (2). Bizim klinigimizde izole OA olgularinda
gastrostomi yapilmasi ve spontan buylimenin olmasi igin dlgimlerin ilerleyen
aylara ertelenmesi benimsenmektedir. Bu suregte Ust pos aspirasyonu diginda
0zofagus segmentlerinin uzamasina yonelik bir girisim yapilmamaktadir. Bu
nedenle ¢alismamizda en erken Olgum yapilan olgu Gglncu en geg ise altinci
ayda yapilmistir. Bazi olgularda birden fazla 6l¢im yapilmistir.

Bir diger tartismali durum ise Olgim yontemidir. En sik 6nerilen dlgim
yontemi buiji ile yapilandir. Her iki posa buiji yerlestirme yani sira, Ust posa buiji,
alt posa endoskop ilerletilerek yapilan dlgimun daha uygun oldugunu ortaya
koyan calismalar vardir (107). Bu yodntemlerde buji veya hegarin fazla
ittirilmesi ve basincin kontrol edilememesine bagl yanlis élgimler olabilir. Bir
baska 6lcim yaklasiminda izole olgularda gastrostomi yapildiktan 6 ay sonra
gastrostomi ¢ikarilip, 5 mmlik trokarlar ile girilir. Trokar icinden 10 mmHg
karbondioksit insuflasyonu sayesinde mide ve distal 6zofagus doldurulur,
ardindan endoskop ile distal 6zofagus igine ilerlenir. Agizdan da buiji
ilerletilerek poslar arasi mesafe vertebra govdesi sayilarak dlgtimus olur (108).
Basing farkhligi olmamasi icin gastrostomiden itilecek bujiyi dinamometreye
baglayarak, her seferinde ayni basing degeriyle 6lcim yapmayi hedefleyen
calismalar da vardir (109). Bu ¢alismada da bujiler arasi vertebra gdvdesi
sayllarak olgim yapilir. Ratan ve arkadaslarinin yaptig1 ¢calismada 6l¢gim igin
sagital kesitli bilgisayarli tomografi (BT) ¢ekilmesini 6nermektedirler (110). Bu
sayede poslar arasi mesafe, varsa fistllin seviyesi, basin¢ uygulanmaksizin
0zofagusun posglarinin durumu, kardiyak veya vertebral ek anomali varhgi
degerlendirilmis olur. invaziv olmayisgl, basit ve hizli bir teknik oldugundan BT
Onerilmekle beraber, izole olgularda distal 6zofagus iginde hava olmadigi igin
goOrulemeyebileceginden gastrostomi yapildiktan sonra BT g¢ekilmesi Onerilir
(110). Bizim klinigimizde pos dl¢timleri buji yardimi ile yapilmaktadir. Ust posa
ilerletilen buji yani sira alt pos gastrostomiden ilerletilen bir buji ile gértntulenir.

Grafi elde edilirken bujilere basing uygulanmasi veya buijilerin birbirine
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yaklagtiriimaya calisiimasi dogru sonu¢ vermeyeceginden kacginilir. Bujiler
oldugu yerde serbest birakilarak grafi elde edilir.

Elde edilen grafilerden poslar arasi mesafenin nasil dlgliimesi gerektigi
ve hangi de@erlerin yol gosterici oldugu da net degildir. Poslar arasi mesafenin
vertebra govdesi sayilarak yapilmasi yani sira cm veya mm cinsinden de
Olcim yapilmaktadir. Pog 6lcimu yapilan bir ¢calismada oOlgim peroperatif
olarak cetvelle yapilmis, 122 olgudan 5 tanesi izole OA olmak Uizere 12 tanesi
GPO yapilmak icin ertelenmis. Ertelenen izole vakalarin poslar arasi mesafesi
23 cm Olglimus (111). Uzun aralikh izole olgularda Kimura yontemi ile
O0zofagostomi yapip, Ozofagostomi etrafina Gore-Text membrani ile
sarildiginda, hem 6zofagusun etrafa yapismasinin engellendidi, hem de bu
sayede proksimal &zofagusun mobilizasyonu sirasinda 6zofagusun
beslenmesini saglayan inferior tiroid arterin dallarina, rekirren laringeal sinire
ve trakeaya zarar verilmedigini gosterilmistir. Bu c¢alismada poslar arasi
mesafe uzak da olsa (>4 vertebra) kolayca anastomoz vyapilabildigini
belirtiimistir (112).

Olgiim yéntemlerinde genelde poslar arasi mesafe degderlendiriimekte
ve ‘uzun’ kavrami ¢alismadan caligmaya farklilik gostermektedir. Bagolan ve
arkadaslari i¢in =23 vertebra ya da =23 cm olusu uzunken (58), Smith’in yaptigi
calismada >2 vertebra govdesi ya da poslar arasi mesafenin 4 cm olusu uzun
mesafedir (113). Bizim c¢alismamizda amacimiz sadece poslar arasi
mesafenin degil, poslarin alt ve Ust olarak ayri ayri uzunlugunun da
sececedimiz cerrahi yonteme etkisini géstermektir. Bu sayede sonradan OA
tanisi alacak hastalarda, hem bir 6lgim metodu gelistirebilmek hem de ¢ikan
sonucuna gore hastanin cerrahi yonetimini planlayabilmek hedeflenmistir. Bu
amacla elde edilen dlgim grafilerinde Ust pos uzunlugunu degerlendirmek
uzere T1 vertebra, alt pos uzunlugunu degerlendirmek Uzere T11 vertebra
anatomik belirleyici olarak kabul edilmigtir. Bujilerin vertikal olmadigi olgularda
vertikal dlgumler yani sira oblik dlgimler de alinmigtir. Ayrica poslar arasi
mesafe mm cinsinden &lgiimistir. Bu élgctimler olgulara GPO veya OR
yapildigi bilgisine sahip olmayan bir radyolog tarafindan yapilmistir. Bir olguda

ust pos alt sinir T1 vertebra Uzerinde oldugu i¢in ¢alismaya alinmamistir.
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Calismamizda elde edilen sonuglar Ust veya alt poslarin uzunlugunun
GPO icin belirleyici olmadigini gostermistir. Her ne kadar alt pos uzunlugu
GPO'’lu olgularda (ortanca vertikal 58,6 mm, oblik 69 mm), OR’ye gére (ortanca
vertikal: 39,9 mm, oblik: 48 mm) belirgin uzun olsa da istatistiksel olarak
anlaml degildir. Yine Ust poslar arasindaki fark istatistiksel olarak 6nem arz
etmektedir. Ancak poslar arasi mesafe GPO yapilanlar igin ortanca 18.8 (3,4-
34,5) mm, OR yapilanlar igin 50 (29,4-83,6) mm olup istatistiksel olarak
anlamhdir (p<0.05). Hasta sayisi yeterli olmadigi icin OR yapilmasini
gerektiren poslar arasi minimum mesafenin kesim noktasi belirlenememistir.
Bu ¢alismada posglar arasi mesafe 35 mm tuzerinde olup GPO yapilan bir olgu
bulunmamaktadir. Ancak 29.4 mm olan bir olguda GPO yapilamamis ve OR’e
gerek duyulmus olmasi, standart olmayan élgum grafilerinin elde edilmesine
bagdli olabilir. Genis sayida olgularin oldugu ¢alismalarda tariflenen bu olgim
yontemi uygulanarak GPO igin gerekli maksimum mesafe kesim degerinin
bulunmasi mumkun goérunmektedir. Hastalarin 6lgim sirasindaki yas ve kilo
farkhliklarinin  élgiim sonuglarina etkili olabilme ihtimali ¢alismamizin
kisitlihklar arasinda yer almaktadir.

Uzun aralikli izole OA’ll hastalarda ister GPO ister OR yapilsin, her
yontemin kendine 6zgu komplikasyonlari bulunmaktadir. Bu komplikasyonlar
arasinda anastomoz kagagi ve darligi sik gortilen komplikasyonlardir (61). Bu
calismada GPO vyapilan bir hastada kacak olusmus ve kendiliginden
iyilesmistir. OR yapilan bir olguda ise kolon greftinin dolasimi bozulmus, hem
kacak hem de darlik gelismigtir. Anastomoz kagaginin darlik olugsmasi igin en
onemli risk faktori oldugunu bilinmektedir (114). Bizim bir olgumuzda da
anastomoz kagagina ikincil darlik gérulmuagttr. Anastomoz darhiginin olgularin
yaklasik %50’sinde gorildiigiini ortaya koyan calismalar vardir (91). ilk bir
yilda bu oran %78'e kadar ¢ikmaktadir (115). Darlik tanisi semptomatik
olgularda elde edilen opakh grafiler ile koyulur ve dilatasyon ile tedavi edilir
(113). Bizim galismamizda da GPO yapilan 6 hastada, OR yapilan 1 hastada
darlik saptanmis ve bu hastalar dilatasyon programi ile sagaltiimiglardir. Halen
dilatasyon ihtiyaci olan hastamiz yoktur. Darlik olusmadan profilaktik

dilatasyon onerenler de olmasina ragmen, Koivusalo ve arkadaslarinin yaptigi
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calismada profilaktik dilatasyonun darlik olugsmasini engellemedigi
gOrulmustur (116). Distal posun kiuguk ve hipoplastik olmasi nedeni ile bu
komplikasyonlarin olustugunu sdyleyen calismalar da mevcuttur (117). Bu
nedenle ust ve alt posa ait olgumlerin anastomoz darligi ile olan iligkisi
incelendiginde, hem pos boyutlar hem de poslar arasi mesafenin anastomoz
darhgi gelisimi ile iligkisi gosterilememistir (p>0,05). Diger komplikasyonlar
agisindan istatistiksel inceleme yapilmasina yeterli drnek bulunmadigindan bir

degerlendirme yapilamamistir.
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6. SONUGLAR

1) izole OA’ll olgularda poslar arasi mesafeyi degerlendirmek igin
yapilan olgumlerin zamanlamasi, yontemi ve sonuglarinin yorumlanmasi ile
ilgili standart bir yaklagim bulunmamaktadir.

2) izole OA’ll olgularda GPO yapilabilme olasiligini degerlendirmek ve
pos uzunluklar ile iligkisini ortaya koymak amaciyla Onerdigimiz olgum
yonteminde ust pos icin T1 alt pos icin T11 vertebra siniri kullanildiginda
standart bir dlgum yapilabilir. Ancak 6lgumlerin gtvenirliligi icin bu grafilerin de
standart ¢ekilmesi gereklidir.

3) izole OA olgularinda her ne kadar, (st ve alt pos uzunluklari GPO
yapilan olgularda OR yapilanlara gére uzunsa da istatiksel olarak anlamli bir
fark bulunamamistir.

4) Poslar arasi mesafe Olgim yapilan olgularda cerrahi segime karar
veriimesinde beklendigi (zere anlamh olarak farkli bulunmustur. Ancak OR
yapilmasini gerektiren poslar arasi minimum mesafenin belirlenmesi ve kesim
degderinin bulunmasi i¢in daha fazla sayida 6rneklemin oldugu genis serilere
ihtiyag duyulmaktadir.

5) Anastomoz darhdi gelisen ve gelismeyen olgularda pos uzunluklari
ve poslar arasi mesafe bakimindan fark bulunmamaktadir. Elde edilen
Olgimlerin postoperatif komplikasyonlarla olan iligkisini degerlendirmek Uzere

erken ve ge¢ komplikasyonlarin incelendigi ¢calismalara gerek duyulmaktadir.
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