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7 YAS ERKEK HASTA (OLGU 1)

Solunum sikayeti (6ksirik, hirilti,balgam ¢ikarma, eforla dispne)

ce\Seoe

basvurdu.

Ozgecmis ve soygecmiginde 6zellik yok.
Vital bulgular: stabil, solunum sayisi:24/dk, spo27% 99
Genel durum iyi aktif

ee\Soeo

solunum sesleri dinlemekle dogal. Ral ,ronkus, ekspiryum uzunlugu
yok.

S1:N; S2: N ; ek ses, uifirim yok.
Diger sistem muayenesinde 6zellik yok.



12 YAS ERKEK HASTA (OLGU 2)

ee\Soo

eforla dispne sikayeti yok. Ailede benzer sikayeti olan yok.

Ozgegmis ve soygecmiginde ozellik yok.
Fizik muayenede;
Genel durum iyi aktif, solunum sayisi 26/dk, Spo2 : %99

cee\Soo

sesleri dogal ral, ronkus yok
Kardiyovaskuler sistem: S1+ S2+ ek ses ifirim yok.
Diger sistem muaynesinde 6zellik yok.



ON TANI?
OLGU 1 OLGU 2




Sonraki asamalarda

hangi tetkikleri istersiniz?
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KUNDURACI GOGSU
(PEKTUS EKSKAVATUM; PE)

Pektus ekskavatum manubrium sterninin ortasindan baslayip
ksifoid gikintiya kadar uzanabilen sternumun ¢okmesiyle

ce\Soe

ce\Soo

1  Gogls duvarindaki deformitenin ciddiyeti

2 Kardiyopulmoner morbidite

3  Deformitenin hastada goriilen psikososyal etkileri ve deformitenin
hastadaki gérinumd



EPIDEMIYOLOJI

cee\Seoo

1/400 - 1/1000
Erkeklerde kizlardan 3 - 5 kat daha fazla gorilmektedir.

Sternum kostal kartilaji Gzerine yansiyan uyumsuz kas kuvvetinin
neden oldugu anormal stres ve sternum lzerine uygulanan kuvvet
ile kartilajin defektif gelismesi ve biylimesi sonucu olusur.

UpToDate; Pectus excavatum: Treatment ; Jul 06; 2016.



ETYOLOJI

PE nedenine dair henlz bir konsensus yok.

Genelde sporadik.

Bag dokusu hastaliklari ( Marfan Sendromu, Ehlers Danlos Sendromu,
Osteogenesis imperfekta)

Nérolojik hastaliklar (SMA)

Cesitli genetik hastaliklar ( Noonan sendromu, Turner sendromu, Multiple
enkondrin neoplazi tip 2B) ile de goriilebilir.



ETYOLOJI

Bag doku bozukluklarinda insidansin artmasi ,
anormal kikirdak gelisimi sebepli mi ?

Bazi otorler kikirdak bliyiimesini uyarici genler ve
kikirdak bliiytimesini inhibe eden genler arasindaki
dengesizlik ?



ETYOLOJI

Pektus ekskavatum altta yatan bir pulmoner hastaliga cevap
olarak gelismis olabilir.

Dizeltilmis konjenital diyafragma hernisi olan ¢cocuklar daha
yatkindir, ¢linkii bu gocuklardaki diyaframin aksi vertikal degil
daha horizontal yerlesimlidir bu da sternumun alt ucunun igeri
dogru gekilmesine neden olur.



PE

1/3 U ¢ocukluk caginda tani alir.
Cocukluk caginda spontan gerileme cok nadir.

Spontan gerileme bir yasin Uzerinde azalmakta ve 6 yastan
sonrasinda spontan gerileme beklenmemektedir.

12 yasindan sonra buylme ¢aginda hastalarin 1/3 Gnde PE
deformitesi daha da kotulesebilir, diger 2/3 Unde ise degismeden
kalabilir.

Cocuklarda ve geng erigkinlerde PE 'a bagli fizyolojik zayiflik veya
olum gorulmemigtir.

Eriskinlerde egzersiz intoleransi gelisebilir. Erigkinde de PE bir 6lum
nedeni degqildir.



KLINIK BULGULAR

Hekime basvuru nedeni genelde kozmetik nedenler.

PE 'nin agirhigi ile fiziki gorinimden rahatsiz olma arasinda dogru
oranti yok.



AGIR PE'LI OLGULARDA KLINIK BULGULAR:

782 sinde egzersiz intoleransi
768 inde gogls agrisi
767 kondisyonda duistiklik

742 nefes darlig



DEGERLENDIRME

PE ile bagvuran hasta deformitenin agirlig1 ve eslik eden
anomaliler acisindan degerlendirilmeli.

PE olan hastalarda SFT restriktif bulgu olup olmadigin
degerlendirme amaciyla onerilir.

Orta veya agir PE olan ve / veya kardiyopulmoner sikayetleri olan
hastalar ise toraks BT , efor testi ile degerlendirilmeli.

Kalp belirgin yer degistirmisse veya kardiyopulmoner
semptomlar varsa EKG ve EKO icin ¢cocuk kardiyoloji
konstiltasyonu onerilir.



DEGERLENDIRME

[1k degerlendirmede ameliyat gerekmedigini
distiindigimiz hastalar takibe alinmali.

Ozellikle biiytime déneminde ve adélesan dénemde
ogogus deformitesi ve eglik eden semptomlar hizla ve
belirgin olarak artabilir.



FIZIK MUAYENE

Sternal cokmenin 6l¢ctimi: En ¢cokiik nokta- omurga
arasi Olculur. 2 6l¢clim arasi fark >2,5 cm 1se orta-agir
defekti gosterir.

Toraks anomalileri: PE '1 hastalar genelde dar gogiis
duvari capi1 veya diiz,genis, kifotik gogiis yapisi vardir.
%10-39° una skolyoz eslik eder.



FIZIK MUAYENE:

Solunum Sistemi:
Takipne hastalarin bir kisminda bildirilmistir.
PE'un daha agir formlarinda solunum kapasitesi daha diisiik saptaniimis.

Ust ve alt solunum yolu anormallikleri ¢cok nadir bulgulardir.

Ozellikle infantlardaki laringomalazi ile PE arasinda bir bag gosterilmistir.
Laringomalazili gocuklarda yapilan retrospektif bir ¢alismada hastalarin %
6.6'sinda PE tespit edilmigtir. Bu durum PE 'un sadece primer bir defekt
olmayip, artmig inspiratuar yiike cevap olarak geligebilen bir deformite
oldugunu gosterebilir. (*)

Solunum fonksiyon testlerindeki anormallikler subjektif yakinmalardan 2 ila 3
kat daha azdir ve yakinmalarla SFT arasinda dogru oranti yoktur. FVC
genellikle normal bulunurken TLC ve RV degiskenlik gosterir. Rekstriktif
akciger hastaligi bulgulari solunum fonksiyon testlerinde saptanabilmektedir.

*UpToDate; Pectus excavatum: Treatment ; Jul 06; 2016.



Kardiyak degerlendirme :

izole PE hastalarinda kardiyak anomaliler gok nadir.

Noonan, marfan gibi sendromlara eslik eden PE lularda kardiyovaskuler anomalilerin gorulme riski
yuksektir.

lleri evre PE’li hastalarda;
Kalbin farkh yerlesimine ve basiya magruz kalmasina bagli olarak volim azalmasi sonucu tasikardi,
EKG’ de sag aks deviyasyonu, ST segmentinde ¢okme(%68)
Sol ventrikdl ¢ikis yolu basisina bagli fonksiyonel sistolik afurim(%18)
Hastalarin %7-20 kadarinda mitral valv prolapsusu

% 16’sinda ileti bozukluklari(dal bloklari) gorulebilir.



EFOR TESTI

Kardiyopulmoner anormalliklerin tespitinde SFT den
daha degerli. Bu efor testinin kardiyak ve pulmoner
sistem arasindaki etkilesimi 6l¢cmesine bagli olabilir.

Efor testi, agir PE 'l1 hastalardaki hafif bozulmay1
ogosterebilir.

Deformitenin agirlig: ile efor testindeki bozulma
koreledir.



GORUNTULEME

PA ve lateral AC grafisi: Kifoskolyozu saptamada ve AC
hastaliklarini belirlemede

BT: Pektus defektinin agirliginin; akciger, kalp, biiylik
damarlara etkisinin belirlenmesinde

Pektus indeksi(Haller indeksi) gogtisiin lateral capinin;
maksimum depresyon noktasindaki sternum ile omurga
arasindaki mesafeye oranidir.

Normal bir gégiis kafesinde pektus indeksi 2,5’tur.

Klinik bulgulari ile cerrahiye yonlendirilen tiim hastalarda
pektus indeksi >3,25.



HALLER INDEKSI



http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/3/33/Haller_index_PE.jpg

TEDAVI

Vakum tedavisi veya cerrahi.

Pektus ekskavatum deformitesinin korreksiyonu diisiik morbidite, diisiik
maliyet gerektiren ve semptomatik iyillesme gosteren bir tedavi yontemidir.

Basar1 % 95-98 oranindadir. Koti postiirii olan hastalar operasyondan sonra

0zel egzersiz programina alinir. Cerrahi tedaviden bagka psikolojik destek
de gerekebilir.

Endikasyonlari, zamanlamasi, secilecek operasyon heniiz standardize degil.

Tedavinin amaci;
a-Toraksin normal gelisimine 1zin vermek,

b-Sternumun akciger ve kalbe basisini engellemek,

c- Postiiri diizeltmek,

d-Psikolojik problemleri ortadan kaldirmak.



VAKUM TEDAVISI

Vacuum bell ile konservatif terapi endikasyonlar:
asagidakiler: icerir:

Hafif dereceli PE’si mevcut olan hastalar,
Cerrahi tedaviden kacinan hastalar,

Postoperatif agri nedeniyle cerrahi tedaviye
1steksiz olan hastalar,

Cerrahi sonrasi miikemmel olmayan sonuclardan
korkan hastalar



CERRAHI ENDIKASYONLARI

Eger bir ¢cocukta asagidaki kriterlerin iki veya daha fazlasi bulunuyorsa, cerrahi
diizeltme tavsiye edilir;

1) Tlerleyici veya semptomatik pektus ekskavatum,
2) Solunum fonksiyon testleri ile 6l¢iilen restriktif akciger hastalig,

3) Kardiyak kompresyon, pulmoner atelektazi ve 3.25’den daha biyik bir Haller
BT indeksi gosteren BT taramasi,

4) Mitral kapak prolapsusu veya dal blogunu iceren kalp bozukluklari,

5) Yetersiz diizeltme ameliyatindan sonra olusan niiks pektus ekskavatum.

Cogu hastada primer endikasyon kozmetik ve psikososyaldir. Ailenin, cocugun ve
cevrenin deformiteye bakisini iyi degerlendirmek gerekir. Cokiintiiniin iler1
yaslarda artacagi dikkate alinmalidir.



NE ZAMAN CERRAHI?

Genel konsensus yok.

8 yasg - adolesan donem bitmeden !



cee\Seoo

duvarinin diizeltilmesinin skolyozun kotilesmesini engellemesine
etkisi olup olmadigi net degildir



GUVERCIN 6O6sU

(PEKTUS KARINATUM:; PK)

ce\Seoe

o G6o6gls duvarinin protriizyon
deformitesidir.

DA i

o On gégtis duvarinda gériilen
ikinci en sik deformitedir.

2 ayri sekli vardir.
1. Kondrogladiolar tip
2. Kondromanubrial tip




1) Kondrogladiolar tip: Sternum orta (gladiolus) ve alt bélimii ile
bu bélgedeki kostal kartilajlarin 6ne dogru gikinti yapmasi
seklindedir. En sik gorilen formudur (%89). Cogunlukla
simetriktir.

2) Kondromanubrial tip: Cok nadir goriilip 2. ve 3. kikirdak
kostanin ve manibriumun éne gikintili oldugu, sternum korpusunun
rolatif basik oldugu tiptir. Kardiyak anomaliler bu tipte daha
fazladir.



INSIDANS:

1/1500
Erkek/kiz orani 4/1
Ailevi yatkinlk : %25 'inde aile oykdsu +

Baska nedenlerle ¢cekilen toraks BT ‘'lerinin %2 sinde subklinik PK
deformitesine rastlanmaktadir.

Cogu yayin PE/PK orani 5/1 (Arjantinden bir ¢alisma en sik PK)

UpToDate, Pectus Carinatum ; May 10, 2016



ETYOLOJI

Sebebi tam bilinmemekle beraber bircok mekanizma ileri siirilmektedir.
On kikirdagin anormal biiyiimesi

Sternumun veya kostalarin anormal biyimesi

Kosta kikirdaklarindaki biyokimyasal bozukluklar



Hastalarin %90 dan fazlasi 11 yasindan sonra tani alir. Adélesan dénemde
PK belirgin olarak kéotilesebilir.

Spontan iyilesme gérilmez.

Izole PK olan ¢ogu hastada tedavi yapilmasa bile mortalite ve morbidite
normaldir.



SEMPTOMLAR:

Kozmetik nedenler
Psikolojik sikayetler
Dispne

Egzersiz intoleransi
Astim



Eslik eden anomaliler ;

Kas iskelet sistemi anomalilerinin eslik etme orani diisik(7%22).
Skolyoz (7%615-30) (en sik)
Marfan sendromu,
Noonan sendromu,
Kardiyofasiyokutandz sendrom,
Osteogenezis imperfekta,
Morquio hastaligr,
Poland sendromu



DEGERLENDIRME

FM ve goriintiilleme yontemleri i1le deformitenin
agirliginin belirlenmesi.

PK tipinin belirlenmesi.
Eslik eden skolyoz vb. bulgularin saptanmasa.

Fotograflama : takipteki ilerlemenin gozlenmesi veya
opere olan hastalarda pre-postop farkin gozlenmesi.



GORUNTULEME:

PA-lateral AC grafisi ve toraks BT deformitenin
agirligimi belirlemede kullanilabilir.



-----

asimetri) aile ve gocugun endise seviyesine gore degismektedir.
Tamponlu korse uygulamasi ve cerrahi glvenilir yontemler.

Hafif-orta PK olan hastalarda once bracing 6nerilir. Yontemin basarisi fleksible

ee\Soe

Cerrahi endikasyonlarinda objektif kriter yoktur. Agir PK olanlara énerilir. Veya
orta PK olup tamponlu korse yontemini kabul etmeyen hastalara uygulanabilir.

Pubertal biylime atagi bitmeyen gocuklara cerrahi énerilmez.

Genelde 5-10 yasta tamponlu korse yontemi, 16 yas sonrasinda cerrahi yontem
onerilmektedir.



o Tamponlu korse: hafif-orta
diizeyde deformitesi olan
hastalara onerilmektedir.

o1 Ancak iskelet maturitesinin

ce\Seoe

duvarinin esnek olmasi
gerekmektedir.




SONUC OLARAK....

ce\Seoe

Klinik bulgularin degerlendirilmesi - 6 ayda bir

Solunum fonksiyon testlerinin degerlendirilmesi - 6 ayda bir
(restriktif bulgular agisindan)

ce\Seoeo

Kardiyak degerlendirme



TESEKKURLER...



