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Kas iskelet sisteminin cesitli anomalileri ile birlikte
ya da izole halde kosta, kikirdak ve sternumu c¢ok
degisik sekillerde etkilemis olabilen konjenital gégus
duvar deformiteleri goérllebilmektedir. Bu deformite-
lerin cogunda intratorasik organlara ait yasami tehdit
edici belirgin fonksiyonel bozukluk olmamakla birlikte
daha seyrek olarak yasami tehdit eden kardiyopulmo-
ner ve gastrointestinal patolojiler eslik edebilmektedir.
Olgularin yaklasik %6’sinda Marfan sendromu, Ehlers-
Danlos sendromu, osteogenesis imperfecta ve homo-
sistindri gibi konnektif doku hastaliklari, konjenital kalp
hastaliklari, Down sendromu %26-30’unda ise skolyoz
eslik eden hastalik olarak goérilebilmektedir (1-3).

Konjenital g6gls duvari deformitelerinin evre-
lendiriimesi amaciyla pek ¢ok siniflama yapiimistir.
Bunlar arasinda en kapsamlilarindan birisi “Willital
Siniflamasi” olmakla birlikte evrensel olarak kabul edil-
memistir. Willital Siniflamasi’nda géguts 6n duvarinin
morfolojik bulgular kullaniimakta ve konjenital gégus
duvar deformiteleri 11 tipe ayriimaktadir (Tablo 1) (4).
Bu 11 tip arasinda 4 ekskavatum, 4 karinatum, bir eks-
kavatum ve karinatum kombinasyonu, bir gégus duvari
aplazisi ve sternal kleftler yer almaktadir (Sekil 1)

Genel olarak pektus tipi deformiteler nifusun yak-
lasik olarak %71’ini etkilemektedir (3). Klasik olarak
anterior gdgus duvari deformiteleri 5 ana baglik altinda
toplanabilir (5):

1. Pektus Ekskavatum

2. Pektus Karinatum

3. Poland Sendromu

4. Sternal defektler

5. Diger Deformiteler (vertebra ve kosta anomalileri,
kosta displazileri, asfiktik torasik distrofi=Jeune

Hastaligi, spondilotorasik displazi=Jarcho-Levin

sendromu)

Siklikla midahale edilen konjenital gégis duvar
deformiteleri, kikirdak kostalarin asin blyimesi sonu-
cu sternumun iceri dogru depresyonu veya disari
dogru protriizyonu ile sonuglanan ve bu deformiteye
degisik derecelerde kosta aplazi veya hipoplazinin
eslik edebildigi deformitelerdir. Ekskavatum tipi defor-
mite sikiidi yaklasik olarak %88 oraninda gorilirken,
karinatum tipi %5 civarindadir (6).

Pektus Ekskavatum

Sternum ve kikirdak kostalarin posteriora dogru
depresyonudur. “Kunduraci gégsi”, “Funnel chest” ve
“trichterbrust”, “koilosternia”, “chone-chondrosternon”
olarak da adlandinimaktadir (Resim 1A, B, C: simetrik
PE). En sik gorulen gégus 6n duvarn defekti tipidir.
Deformitenin ilk kez 1594 yilinda Schenck tarafindan
rapor edildigi, ilk kez Eggel tarafindan 1870 yilinda
tanimlandigi ve ilk cerrahi diizeltme girisimlerinin 1911
yiinda Meyers ve 1913 yilinda Sauerbruch tarafindan
yapildigi literatiirde bildirilmektedir (4). Genetik pre-
dispozisyon da yine 1800’li yillarda bildirilmistir (6).
Gorilme sikhgr 300-400 ila 1000 canl dogumda 1’dir
(4-6). Erkeklerde kizlara oranla yaklasik olarak 2-4 kat
fazla gértlmektedir.

Bu deformitede genellikle birinci ve ikinci kostalar
ve manubrium sterni normal pozisyonundadir. Ancak
Uclincliden itibaren daha asagidaki kostalar ile ster-
numun goévdesi posteriora dodru deprese gorinim-
dedir. Deformitenin en belirgin oldugu kisim genellikle
ksifoid-sternum birlesim dilzeyinin biraz yukarisidir.
Kuhn et al. morfolojik gértintimlerine gbére ekskavatum
tipi deformiteleri dorde ayirmistir (6).

1. Cup shaped (lokalize derin depresyon)
2. Saucer shaped (diffliz ylizeysel depresyon)
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Tablo 1. Konjenital g6gus 6n duvari deformitelerinde willital siniflamasi

Tip Tanim

Simetrik Pektus Ekskavatum, Normal konfiglirasyonda toraks
Asimetrik Pektus Ekskavatum, Normal konfiglirasyonda toraks
Simetrik Pektus Ekskavatum, Platitoraks ile birlikte

Asimetrik Pektus Ekskavatum, Platitoraks ile birlikte

Simetrik Pektus Karinatum, Normal konfiglirasyonda toraks
Asimetrik Pektus Karinatum, Normal konfiglirasyonda toraks
Simetrik Pektus Karinatum, Platitoraks ile birlikte

Asimetrik Pektus Karinatum, Platitoraks ile birlikte

Pektus Ekskavatum ve Pektus Karinatum kombinasyonu
Go6gus duvar aplazi veya hipoplazisi

Sternal kleft defektleri
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Sekil 1. Konjenital G6gus Duvari Deformitelerinde Willital Siniflamasi

Resim 1A-C. Simetrik tipte pektus ekskavatum (Oguz Koksel kisisel hasta arsivinden)
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3. Grand canyon (asimetrik uzun boru seklinde dep-
resyon)

4. Currarino-Silverman (miks karinatum/ekskavatum,
pouter pigeon deformitesi, horns of steer = boga
boynuzu, atnali deformitesi)

Deformite siklikla dogumda (%86) veya yasamin ilk

bir yilinda fark edilir (7). Zamanla artan deformite 8-9

yaglarinda stabillesir. Ergenlik dénemindeki hizli biyi-

me esnasinda daha belirgin bir hal alir. Erigkin yaslara
gelindiginde kemik kostalarin 6n uglar da posteriora
dogru deprese gorinim kazanirlar. Bu dénemde
ksifoid’in u¢ kismi disa dogru ¢ikik olabilir. Depresyon
alaninda asimetri ile sik olarak karsilasiimaktadir. Sag
taraf sola oranla siklikla daha fazla depresedir ve
bu durum sternumda rotasyon ile sonuglanmaktadir
(Resim 2). Kalp ise genel olarak sola deplase olmus

Resim 2. Asimetrik Tipte Pektus Ekskavatum (Oguz Koksel
kisisel hasta arsivinden)

durumdadir. Bu deformiteye sahip ¢ocuklarin karak-
teristik fizik gorinimleri; dar ve ince gdégils, dorsal
lordoz, “kanca omuz” deformitesi, disa déniik kostalar
ve zayif postirdur.

Etiyoloji ve patogenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte kikirdak kostalarin asir biylUmesinin pektus
deformitelerinin olusmasinda ana unsur oldugu kabul
edilmektedir. Artmis ailesel insidans s6z konusu-
dur. Hastalarin 1/3’lGnde aile 6yklsU bildirilmektedir
(6). Konjenital kalp hastaliklar insidansi %1.5tir. (6).
Marfan ve Prune-Belly sendromlu hastalarda pektus
ekskavatum insidansinin fazla oldugu bildiriimistir (8).

Pektus Karinatum

“Pigeon chest” ve “chicken breast” adlari da verilen
bu deformitede gbégiis 6n duvarinda anteriora dogru
protriizyon olusmaktadir (Resim 3A ve 3B). Gogus
6n duvan defektleri arasinda ikinci en sik goérilen
deformitedir. Ekskavatum tipi deformiteye oranla 10
kat daha az, yaklasik %5 siklikta gériilmektedir (6). ilk
kez Brodkin tarafindan tanimlanmistir (8). Dogumda
fark edilmesine karsin cogu orta gcocukluk déneminde
belirginlesir (7). Genetik predispozisyonu mevcut olup
kabaca 1/4 hastada ailede g6gis duvar defekti dyku-
sl bulunur. Birlikte konjenital kalp hastaliklari, marfan,
skolyoz (%15), kifoz ve kas iskelet sistemi defektleri
gorlebilir (6).

Pektus karinatum 4 alt tipe ayriimaktadir.

I. Kondrogladiolar: Bu tipler arasinda en sik (%89)
gorilen tiptir (5). Sternumun orta kismi “gladiolus”
ve alt bolimu ile bu bdlgedeki kostal kikirdakla-
rn éne dogru protriizyonu seklindedir (7). Bu tip
deformite ile birlikte siklikla kostalarda lateral
depresyon (klgik irmak, Harrison olugu) mevcut-
tur (6).

Resim 3A, B. Pektus Karinatum ve Marfan Sendromlu bir hasta (Oguz Kéksel kigisel hasta arsivinden)
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1. Simetrik: asimetrik olana gére daha sik.

2. Asimetrik: simetrik olana gére daha seyrek.

Il. Miks karinatum ve ekskavatum: Bir tarafta karina-
tum deformitesi gorulirken, diger tarafta sternal
rotasyon ile birlikte depresyon veya ekskavatum
deformitesi gorillr.

[ll. Kondromanubriyal: En seyrek gorilen formudur.
Tipik olarak glivercin gogst deformitesi olarak
adlandirilan bu formda cikinti Ustteki 2. ve 3.
kikirdak kostalar ile sternum Ust korpus kismini
ilgilendirirken sternum asagi kismi deprese gori-
nimdedir. Kardiyak anomaliler bu tipte daha fazla
gorulmektedir (Resim 4).

Poland Sendromu

1841’de Alfred Poland, pektoralis majér ve mindr
kaslarinin yoklugu ve sindaktili ile karakterize bir vakayi
kadavrada bildirmis, 1962’den beri bu hastalar Poland

Resim 4. Kondromanubriyal tip Pektus Karinatum (Oguz
Koksel kisisel hasta arsivinden)

sendromu olarak adlandinimistir (8). Kosta eksikligi,
g6gls duvari depresyonu ve meme anomalileri de
eslik eden bozukluklardir. G6gls 6n duvarindaki tutu-
lumda pektoral adalelerin hipoplazisi ile birlikte alttaki
kostalarda ve kikirdaklarinda hipoplaziden aplaziye
degisik varyasyonlar gorilebilmektedir. Meme tutulu-
mu, memenin tam yoklugu (amastia) ya da meme ucu
eksikligi (athelia) seklinde olabilir. Cilt alti yag ve aksil-
lar killanma ile g6gus 6n duvarinda killanma azligi eslik
edebilir (Resim 5A, B). Ayrica sindaktili, brakidaktili
veya ektromelia (pence eli) goérilebilir. Poland sendro-
munda gorilen anomalilere pektoralis mindr, serratus,
eksternal oblik, latissimus dorsi, infraspinatus, supras-
pinatus hipoplazileri ya da aplazileri eslik edebilir. Her
iki cins icin gértlme sikliklari birbirlerine esit olup insi-
dansi 1/30.000 ila 1/32.000’dir. Sag tarafta sola oranla
2 kat fazla gérilmektedir (7).

Sternal Defektler

Pektus tipi deformitelere gére daha az gorilUrler.
Ozellikle kalbin toraks diginda oldugu durum ciddi
hayati tehdit edici bir anomalidir (9).

Siniflandirmasi:

I. Basit sternal kleft: Kalp yerinde olup toraks 6n
duvarinda sternum birlesme defekti s6z konusu-
dur. Gogunlukla Ustteki deri normal ve perikard
saglamdir. Sternumda tam veya kismi ayrisma
s6z konusudur. Hasta agladigi zaman veya val-
salva manevrasi ile deformite belirginlesir (8).

Il. Ektopia kordis: Cok nadirdir.

1. Torasik ektopia kordis: ilk olgu 1671’de Stenson
tarafindan bildirilmistir (7). Yeni doganin kalbi disa-
rida atmaya devam ederken Uzerinde doku yoktur.
Ek kardiyak malformasyonlar siktir. Birlikte omfa-
losel, diastazis rekti, evantrasyon gibi karin duvar
defektleri de gorilebilir.

172

Resim 5A, B. Poland sendromu (ng Koksel kisisel hasta arsivinden)




KONJENITAL GOGUS ON DUVARI DEFORMITELERININ SINIFLANDIRILMASI

2. Torakoabdominal ektopia kordis (Cantrell
Pentalojisi): Sternum alttan yarik, kalp toraks
disinda éndedir. Anomaliyi 1798’de Wilson tanim-
lamig, 1958’de Cantrell pentalojiyi tarif etmigtir.
Bilesenleri; distal sternal kleft, ventral omfalosel,
diyafram anterior béliminin yoklugu, periardin
diyafram yUzindn yoklugu, kardiyak anomaliler
(VSD, Fallot tetralojisi, ventrikiler divertikl)

3. Servikal ektopia kordis: Torasik ektopia kordis’ten
farki, kalbin daha yukar dogru yer degistirmesi-
dir. Birlikte servikofasiyal anomaliler gérulebilir.

Diger Deformiteler
Bir veya daha fazla kostanin agenezi veya parsiyel

gelisimi s6z konusu olabilir. Kostalarda bifiirkasyon,
fuzyon anomalileri olabilir. Kostalarda gdértlen bu
anomaliler genellikle fonksiyonel ve kozmetik sorun
olusturmazlar. Siddetli olgularda ise kifoskolyoz ve
intratorasik organlara basi olusabilir.

1.

Diffiiz iskelet Bozukluklarinda Torasik
Deformiteler:

Asfiktik Torasik Distrofi (Jeune Hastaligi): Otozomal
resesif gecis gbsteren bir hastalik olup kromozomal
anomali saptanmamustrr. ince, can seklinde rijid bir
toraks ve belirgin abdomen vardir. Toraksin trans-
vers ve 6n-arka capi dardir. Kostalar kisa, genis ve
horizontal duzlemdedir. Solunum hareketleri sinir-
hdir. Vicuttaki diger kemikler de kisa ve genistir.
Ekstremiteler kisa, pelvis dardir.

Spondilotorasik Displazi (Jarcho-Levin Sendromu):
Otozomal resesif gegisli olup multiple vertebra-
kosta anomalileri ve solunum yetmezIligi ile karak-

terize bir deformitedir. Torasik vertebralar kisadir
ve kostalarda posterior flzyon bulunur. Toraks
yeterli ekspansiyonu saglayamaz. Sik akciger
enfeksiyonlari gorilur. Erken bebeklik déneminde
Olum siktir.
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