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ONSOZ

Ozofagus atrezisi, yenidogan doneminin en onemli
konjenital gastrointestinal anomalilerinden biri olup, c¢ocuk
cerrahisinin en dikkat gerektiren hastaliklari arasinda yer almaktadir.
Son yillarda yenidogan yogun bakimindaki gelismeler, anestezi
uygulamalarindaki ilerlemeler, cerrahi tekniklerin gelismesi ve
multidisipliner yaklagim sayesinde bu hastalarda sagkalim oranlari
belirgin sekilde artmistir. Bununla birlikte, anastomoz darligi,
gastrodzofageal reflii, trakeomalazi, 6zofagus motilite bozukluklari
ve uzun donem beslenme sorunlar1 gibi komplikasyonlar, 6zofagus
atrezisinin yalnizca yenidogan donemini ilgilendiren bir hastalik
olmadigini géstermektedir.

Bu kitabin hazirlanmasindaki temel amag, 6zofagus
atrezisine iligkin giincel bilgileri temel bilimlerden klinik
uygulamaya kadar biitiinciil bir bakis acisiyla sunmak ve farkh
kaynaklarda daginik olarak bulunan bilgileri tek bir eserde bir araya
getirmektir.  Kitapta embriyoloji, epidemiyoloji, etiyoloji,
simiflandirma, klinik bulgular, tant yontemleri, cerrahi tedavi
secenekleri, erken ve ge¢ donem komplikasyonlar ile uzun donem
izlem gilincel literatiir dogrultusunda ele almmistir. Ayrica,
kurumumuzda 6zofagus atrezisi nedeniyle tedavi edilen hastalara ait
retrospektif  klinik  deneyimimiz de ayr1 bir boliimde
degerlendirilerek literatiir verileriyle karsilagtirilmistr.



Bu eserin; ¢ocuk cerrahisi uzmanlari ve arastirma gorevlileri
basta olmak iizere yenidogan uzmanlari, pediatristler, cocuk
gastroenterologlari, dgrenciler ve konuya ilgi duyan tiim saglik
profesyonelleri i¢in yararli bir bagvuru kaynagi olmasini
amachyorum. Bilimsel bilginin siirekli gelistigi g6z Oniinde
bulunduruldugunda, bu kitabin ileride yapilacak calismalara katki
saglamasi ve yeni arastirmalara ilham vermesi en biiyiik dilegimdir.

Bu kitap Dr.Sami Ulus Cocuk Hastaliklar1i Egitim ve
Arastirma Hastanesi Cocuk Cerrahisi Kliniginde 2007 yilinda
tamamlanan " Ozofagus Atrezilerinde 2003-2007 Yillar1 Arasindaki
Klinik Tecriibelerimiz " baslikl1 uzmanlik tezinin (YOK Ulusal Tez
Merkezi Tez No: 1015310) gozden gecirilmis, gilincellenmis ve
genisletilmis halidir. Caligma, kitap formatina uygun olarak yeniden
diizenlenmis, giincel literatiir dogrultusunda gozden gecirilmis ve
yeni boliimler eklenmistir.

Bu kitabin, 6zofagus atrezisi ile ilgilenen tiim saglik
profesyonellerine yararli olmasi dilegiyle.

Onursal Varhkh
Kocaeli, Tiirkiye
Temmuz 2026



ICINDEKILER

ONSOZ ..o 1
GIRIS ..o 4
TARTHCE ........oioioeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 6
EMBRIYOLOIL ...coocooeiviieeeeeeeeeeeeeeee e, 10
OZOFAGUS ANATOMISI ..o, 29
OZOFAGUS HISTOLOJIST ..o 34
EPIDEMIYOLOJI ...oooviiieieeeeeeeeeee e, 36
BIRLIKTE GORULEN EK ANOMALILER...........ccccoovvevrnnnne. 38
SINIFLANDIRMA .......cooiiiiiieieeeeeeeeeeeeeeeeeeesees s seseessee s 47
KLINTK ..o 52
AMELIYAT ONCESI HAZIRLIK .......ocoovveveevreeeeneeeeeeeeereneen. 58
CERRAHI TEDAVI......oovoiiieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e, 60
AMELIYAT SONRASI BAKIM .......cooovviueieieeeeeeeeeeeeeeeeneeen. 75
KURUMSAL DENEYIM.....cocooiviiiiiieeeeeeeeee e, 85
TARTISMA ..o, 106
KAYNAKCA ..o, 123



GIRIS

Ozofagus atrezisi (OA), ¢cocuk cerrahisi kliniklerinin dnemli
ilgi alanlarindan biri olup, en sik karsilasilan ve yasami tehdit
edebilen konjenital 6zofagus anomalilerinden biridir. Son yillarda
cerrahi tekniklerde ve siitlir materyallerindeki gelismeler, erken tani
olanaklarmmin artmasi, yenidogan yogun bakim iinitelerinin
yayginlagmasi, perioperatif bakim kosullarinin iyilesmesi, daha
etkin antibiyotik tedavilerinin kullanilmasi, ¢ocuk cerrahisi ve
anestezi alanindaki ilerlemeler sayesinde 6zofagus atrezili hastalarda
mortalite oranlarinda belirgin azalma saglanmistir.

Ozofagus devamliliginin bozulmas: ve solunum sistemi ile
gastrointestinal sistem arasinda anormal bir iliskinin bulunmasi,
O0zofagus atrezili hastalardaki temel anatomik sorunlari
olusturmaktadir. Ancak anatomik defektin cerrahi olarak
diizeltilmesinden sonra, hastalarin uzun dénem takiplerinde ortaya
cikan gastrodzofageal reflii, kusma, disfaji, biiyiime geriligi, 6zofajit
ve tekrarlayan solunum sistemi sorunlar1 klinik ag¢idan daha fazla
onem kazanmaktadir.

Bu kitapta OA’nin embriyolojisi, epidemiyolojisi, tanisi,
tedavisi ve uzun donem sonuglar1 giincel literatiir esliginde ele
alimmis; ayrica kurumumuzun klinik deneyimi sunulmustur.

Hastalarin klinik sonuclarmin degerlendirilmesi ile elde
edilen veriler dogrultusunda, OA’nde morbidite ve mortaliteyi
etkileyen faktorlerin belirlenmesi ve bu faktorlerin azaltilmasina
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yonelik  uygulanabilecek  yaklasimlarin ~ degerlendirilmesi
amaglanmustir.



TARIHCE

OA ilk olarak 1670 yilinda William Durston tarafindan
tanimlanmistir. Durston, “A Narrative of a Monstrous Birth in
Plymouth” baglikli eserinde, Plymouth’ta dogan torakofagus yapisik
kiz ikizlerden birinin sag esinde, kor sonlanan proksimal 6zofagus
posunu tanimlamistir.

Trakeobzofageal fistiil (TOF) birlikteligi ise ilk kez 1697
yilinda Thomas Gibson tarafindan, “The Anatomy of Humane
Bodies  Epitomized” adli  eserin  besinci  baskisinda
bildirilmistir(Spitz, 2006). Ayni patoloji 1821 yilinda Fransa’da
Martin tarafindan ikinci kez tanimlanmistir. On dokuzuncu yiizyil
boyunca OA ve trakeodzofageal fistiil birlikteligine iliskin sinirl
sayida olgu bildirimi yapilmistir. Bu olgularin ilki 1840 yilinda
Thomas Hill tarafindan yayrmlanmis olup, Hill ayn1 zamanda OA ile
anal atrezi birlikteligini ilk kez tanimlayan arastirmacidir.

Harald Hirschsprung, 1861 yilinda distal TOF ile birlikte
seyreden OA olgularina iliskin literatiirde yer alan 10 vakay1, kendi
bildirdigi 4 olgu ile birlestirerek yayimlamis ve bu anomalinin daha
kapsamli olarak tanimlanmasina katkida bulunmustur.

1869 yilinda Timothy Holmes, OA™nin cerrahi olarak tedavi
edilebilecegini ilk kez dile getirmistir(Holcomb and Ashcraft’s
Pediatric Surgery, 2027; Spitz, 2007). 1880 yilinda Morell
Mackenzie, 37’sinde 6zofagus ile trakea veya brons arasinda fistiil
bulunan toplam 57 konjenital 6zofagus malformasyonu olgusunu
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yayimlamis; bu olgularda embriyoloji, patoloji, klinik tan1 6zellikleri
ile spina bifida, atnal1 bobrek ve anal atrezi gibi eslik eden konjenital
anomalileri ayrintili olarak tanimlamistir(Holcomb and Ashcraft’s
Pediatric Surgery, 2027; Spitz, 2007).

Ozofagus atrezili bir hastaya ilk cerrahi girisim 1888 yilinda
Charles Steel tarafindan gerceklestirilmistir. Steel, kloroform
anestezisi altinda gastrostomi agmis ve distal 6zofagusa silindirik bir
celik prob ilerleterek, varligini diisiindiigii 6zofageal membrani
perfore etmeyi amaglamistir. Ancak girisim basarisiz olmus;
otopside proksimal ve distal 6zofagus segmentlerinin kor pos
seklinde sonlandig1 ve aralarinda herhangi bir baglant1 bulunmadig:
gosterilmistir(Holcomb and Ashcraft’s Pediatric Surgery, 2027,
Spitz, 2007).

1898 yilinda Hoffman, OA bir olguda ilk basarili kalict
gastrostomiyi uygulamistir. Daha sonra, 1913 yilinda Richter,
trakeodzofageal fistiiliin ligasyonu sonrasinda 06zofagus uglar
arasinda primer anastomoz yapilabilecegi gorilisiinii ortaya
koymustur. Richter bu yaklasimi OA/TOF bulunan iki olguda
uygulamaya ¢aligmis, ancak basarili sonug elde edememistir.

1925 yilinda Lilienthal, 7extbook of Thoracic Surgery adli
eserinde cerrahi tedavinin; trakeodzofageal fistiiliin ligasyonu ve
atretik 6zofagus uglarinin kauguk bir tiip stenti etrafinda anastomozu
seklinde uygulanmasini 6nermistir. 1936 yilinda ise Alton Ochsner
ve Mims Gage, distal Ozofagusun kardiya seviyesinde
transabdominal olarak baglanmasini, buna ek olarak servikal
0zofagostomi ve gastrostomi agilmasini igeren evreli bir cerrahi
yaklagim 6nermislerdir.

OA/TOF cerrahi tedavisinde fistiil ligasyonu ve primer
0zofagus anastomozunu igeren ilk girisim, 1939 yilinda Robert E.



Shaw tarafindan yayimlanmistir. Ancak bu olgu postoperatif 12.
giinde gelisen transfiizyon reaksiyonu nedeniyle kaybedilmistir.

1940 yilinda Thomas M. Lanman, ekstraplevral yaklagimla
tedavi ettigi dort OA/TOF olgusunu yayimlamistir. Bu olgulardan
dordiinciisii dokuz giin yasamis, otopside 6liim nedeninin asir1 sivi
yiliklenmesine bagli oldugu bildirilmistir.

Ayni1 dénemde, 1939 yilinda N. Logan Leven, OA/TOF tanili
bir erkek yenidoganda ilk asamada gastrostomi acmis ve
bronkoskopi esliginde koagiilasyon elektrodu kullanarak TOF’ii
kapatmay1 denemistir. Bu girisimin basarisiz olmasi {izerine
ekstraplevral yaklagimla fistiil ligasyonu ve servikal 6zofagostomi
uygulamigtir.

Boston'da William E. Ladd ise 6zofagus atrezili bir kiz
yenidoganda trakeo6zofageal fistiil ligasyonu ve servikal
0zofagostomi uygulamis, her iki olgu da yasamini siirdiirmiistiir.
Ancak oOzofagus devamliliginin saglanabilmesi amaciyla her iki
hastada da ilerleyen donemlerde ¢ok sayida rekonstriiktif cerrahi
girisim  uygulanmis ve sonugta antetorasik G6zofagoplasti
gergeklestirilmistir(Ashcraft, 2000; Grosfeld, 2006; Spitz, 2007).

Basarili ilk tek asamali TOF ligasyonu ve primer 6zofagus
anastomozu, 1941 yilinda Cameron Haight tarafindan
gerceklestirilmistir(Haight, 1944). Bu olguda operasyon sol
torakotomi yoluyla uygulanmis ve tek kat 6zofagus anastomozu
yapilmustir. Postoperatif 6. giinde anastomoz kagagi gelismesine
ragmen konservatif tedavi ile iyilesme saglanmas, ilerleyen donemde
gelisen anastomoz darlig1 ise tek seans dilatasyon ile tedavi
edilmistir. Daha sonra Haight, cerrahi teknigini modifiye ederek sag
torakotomi ve ekstraplevral yaklasimi tanimlamis, ayrica iki kat
teleskopik anastomoz  tekniginin anastomoz  kagagim
azaltabilecegini ileri siirmiistiir. Bu yaklasimin tanimlanmasi, OA
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cerrahisinde 6dnemli bir doniim noktas1 olmus ve sonrasinda primer
onarima iligkin basarili sonuglar giderek artan siklikta bildirilmeye
baslanmigtir. Haight, 1939-1969 yillar1 arasinda opere ettigi 284
0zofagus atrezili yenidoganda yaklasik %52 sagkalim orani
bildirmistir(Grosfeld, 2006; MANNING et al., 1986a).



EMBRIYOLOJIi

Konjenital trakeodzofageal anomaliler uzun yillardir
tanimlanmis ve farkli siniflama sistemleri ile degerlendirilmistir.
Buna karsin, bu anomalilerin embriyolojik gelisim mekanizmalari
giiniimiizde de tam olarak aydinlatilamamis olup konuya iliskin
farkli goriisler bulunmaktadir. Embriyolojik gelisimin kritik
donemlerinin dogrudan gozlemlenememesi ve insan embriyolarinda
bu siirecin ayrintili  olarak incelenememesi, patogenezin
aciklanmasini giiclestiren temel nedenlerden biridir. OA olgularinin
biiyiik cogunlugunun sporadik olarak ortaya ¢ikmasi, hastaligin tek
bir genetik mekanizma ile acgiklanmasin1i da sinirlamaktadir.
Giiniimiizde OA/TOF gelisiminin; ¢ok sayida genin, molekiiler
sinyal yolaklarinin ve ¢evresel faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya
cikan heterojen ve multifaktoriyel bir siire¢ oldugu kabul
edilmektedir. Son yillarda gelistirilen deneysel hayvan
modellerinde, ozellikle siganlarda, kemoterapdtik bir ajan olan
adriamisin uygulanmas:1 ile OA/TOF benzeri anomalilerin
olusturulabildigi gosterilmis; bu model, hastaligin embriyo
patogenezinin  arastirllmasinda yaygin olarak  kullanilmaya
baslanmistir(Bednarczyk et al., 2014; Merei & Hutson, 2002).

Insan embriyolojisinin 6nciilerinden Sir Wilhelm His,
normal solunum sistemi gelisimini tanimlayan ilk arastirmacilardan
biridir. Giliniimiizde 6ne stiriilen embriyolojik teorilerin énemli bir
boliimii, His tarafindan tanimlanan 6n bagirsagin boliinmesi
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(septasyon) modelini temel almaktadir. Bu modele gore, on
bagirsagin lateral duvarlarindan gelisen kivrimlarin orta hatta
birlesmesiyle olusan trakeodzofageal septum, 6n bagirsagi dorsal
yerlesimli 6zofagus ve ventral yerlesimli trakea olmak tizere iki ayr1
yapiya ayirmaktadir(Basaklar AC, 2006; Grosfeld, 2006). Bununla
birlikte, giincel embriyolojik ¢alismalar 6n bagirsagin ayrilmasinin
yalnizca septum olusumu ile ac¢iklanamayacagini, bu sliregte
hiicresel yeniden sekillenme, diferansiyasyon ve c¢ok sayida
molekiiler sinyal yolunun birlikte rol oynadigini géstermektedir.

Rosenthal tarafindan yapilan smiflamaya gére, OA/TOF’iin
embriyopatogenezini agiklamaya yonelik teoriler bes ana grupta
toplanmaktadir:

1. Ozofageal okliizyon teorileri

Trakeoozofageal septumun spontan deviasyonu teorileri
Mekanik teoriler

Vaskiiler okliizyon teorileri

Diger teoriler (yukaridaki gruplar igerisinde yer almayan
teoriler)

nhkwbe

Ozofageal okliizyon teorileri

1902 yilinda Tandler, DA’de embriyolojik gelisim siirecinde
goriilen fizyolojik okliizyonu tanimlamis; 1905 yilinda Kreuter ise
benzer bir mekanizmanin 6zofagus gelisiminde de rol
oynayabilecegini ve rekanalizasyon bozuklugu sonucunda izole
OAnin gelisebilecegini dne siirmiistiir(Kluth & Fiegel, 2003; Merei
& Hutson, 2002). Ancak bu teori, daha sonraki embriyolojik
caligmalarla desteklenmemis ve giinlimiizde gecerliligini biiyiik
Olciide yitirmistir.

Trakeoozofageal septumun spontan deviasyonu teorileri

11



Bu teori ilk olarak 1906 yilinda Keith ve Spicer tarafindan
ortaya atilmig, daha sonra farkli arastirmacilar tarafindan
gelistirilmistir. Bu hipoteze gore, 6n bagirsagin trakea ve 6zofagus
olarak ayrilmasi sirasinda trakeodzofageal septumun kraniyokaudal

yondeki gelisimi sirasnda sapmasi  sonucu OA/TOF
olusmaktadir. Ancak bu mekanizma, embriyolojik gelisim
sirasindaki diger gozlemler ve ileri siiriilen alternatif teorilerle tam
olarak uyum gostermemektedir(Kluth & Fiegel, 2003).

Mekanik teoriler

Mekanik teoriler, gecmis donemlerde OA’nin olusumunu
aciklamak amaciyla sik¢a ileri siiriilen hipotezler arasinda yer
almaktadir. Bu goriise gore, genislemis kalbin veya anormal damar
yapilariin gelismekte olan Ozofagusa basi yapmasi sonucunda
0zofagus devamliliginin bozulabilecegi diisliniilmiistiir. Ancak kalp
gelisiminin ileri derecede bozuk oldugu veya kardiyak yapilarin
bulunmadig1 bazi olgularda da OA’nin gdzlenmesi, bu teorinin tek
basina agiklayici olmadigini gostermistir(Kluth & Fiegel, 2003).

Vaskiiler okliizyon teorileri

Vaskiiler okliizyon teorileri, intestinal atrezilerin intrauterin
donemde vaskiiler dolasim bozuklugu sonucu gelistigini 6ne siiren
mekanizmalarla benzerlik gostermektedir. Deneysel g¢alismalarda
arteriyel kan akiminin bozulmasinin fetal kopeklerde bagirsak
atrezilerine neden olabilecegi gosterilmistir. Benzer sekilde,
0zofagus gelisimi sirasinda mikrovaskiiler dolasim bozuklugunun
ozellikle izole OA’nin olusumunda rol oynayabilecegi ileri
stiriilmektedir(Dave et al., 1999; Merei & Hutson, 2002).

Diger teoriler (yukaridaki gruplar igerisinde yer almayan teoriler)

Yamasaki, 1933 yilinda trakeanin hizli biiylimesinin
0zofagus gelisimi ic¢in gerekli embriyonik dokunun azalmasina
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neden olabilecegini 6ne siirmiistiir. Gray ve Skandalakis’e gore, 6n
bagirsaktan gelisen organlarin olusumu belirli bir doku dengesi
icerisinde gerceklesmektedir. Buna gore, trakeal gelisim lehine asir1
doku kullaniminin olmasi, dorsal yerlesimli 6zofageal dokunun
yetersiz kalmasmma ve sonu¢ olarak Ozofagus gelisiminin
bozulmasina yol acabilir(Kluth et al., 1987).

Ik olarak 1904 yilinda Broman tarafindan 6ne siiriilen ve
1949 yilinda Ingalls ve Prindle tarafindan gelistirilen
“pneumoenteric recess” hipotezinde, bu embriyonik yapinin
anormal gelisiminin OA olusumunda rol oynayabilecegi ileri
strtilmistiir(Kluth et al., 1987; Merei & Hutson, 2002).

Politzer ve Portele, 1954 yilinda farkli bir embriyolojik
mekanizma Onermistir. Bu teoriye gore, normal insan embriyosunda
O0zofagusun  hizli  uzama  doneminde  epitelyal  hiicre
proliferasyonunun yetersiz kalmasi sonucunda 6zofagus liimeninin
asir1  derecede daralabilecegi ve izole OAnin gelisebilecegi
diisiiniilmiistiir. Bununla birlikte, bu mekanizma trakeodzofageal
fistiil olusumunu agiklamakta yetersiz kalmaktadir(Kluth & Fiegel,
2003).

Tondury, 1975 yilinda trakeo6zofageal septumun epitelyal
gelisimi sirasinda proliferasyon azalmasi veya asir1 hiicre kaybinin
izole TOF olusumuna neden olabilecegini éne siirmiistiir(Kluth &
Fiegel, 2003).

Kluth, 1987 yilinda trakea ve 6zofagus gelisimini agiklamak
amaciyla farkli bir embriyolojik model ortaya koymustur. Bu modele
gore, trakea ve 6zofagus On bagirsagin ventral, dorsal ve kraniyal
bolgelerinde bulunan farkli katlantilarin  gelisimi  sonucunda
olugsmaktadir. Kraniyal katlant1 ¢iftinin asag1 dogru ilerlemesi
primitif larinks olusumuna katkida bulunurken, ventral katlantinin
kaudaldan kraniale dogru gelisimi trakeodzofageal septumun

13



olusumunda rol almaktadir. Kluth’a gore dorsal faringodzofageal
katlantilar primitif farinks ile 6zofagusun ayrilmasini saglar. Bu
katlantilarin  asir1  invajinasyonu, proksimal Ozofageal pos
olusumuna ve kraniyal ile ventral katlantilarin birlesmesinin
engellenmesine neden olabilir. Bunun sonucunda distal bolgede
trakea ile 6zofagus arasinda persistan bir baglant1 kalabilir ve TOF
gelisebilir. Tiim katlantilarin  gelisimindeki daha ileri diizey
bozukluklar ise laringotrakeo6zofageal kleft olusumu ile
sonuglanabilir(Kluth et al., 1987; Kluth & Habenicht, 1987).

Adriamisin calismalar

Adriamisin  modeli ile deneysel olarak OA/TOF
olusturulmasinin gosterilmesi, bu anomalilerin
embriyopatogenezine  iliskin  klasik  teorilerin  yeniden
degerlendirilmesine yol agmistir. Glinlimiizde bu teorilerin bircogu
tek basina aciklayici kabul edilmemekte; yerlerini embriyolojik
gelisim ile molekiiler sinyal yolaklarimi birlikte degerlendiren
modeller almaktadir. Thompson ve arkadaslari, 1978 yilinda
antineoplastik ajanlar olan adriamisin ve daunomisinin sican
embriyo ve fetiisleri tizerindeki teratojenik etkilerini incelemis; bu
calismalarda OA, intestinal atreziler, TOF ve g¢esitli kardiyak
anomalilerin deneysel olarak olusturulabilecegini
gostermislerdir(Kluth & Fiegel, 2003).

Adriamisin,  antrasiklin  grubu  bir  antineoplastik
antibiyotiktir. Sitotoksik etkisini baslica DNA topoizomeraz II
inhibisyonu, RNA polimeraz aktivitesinin baskilanmasi, reaktif
oksijen radikallerinin olusumu, DNA hasar1 ve mitokondriyal
fonksiyon bozuklugu gibi ¢esitli mekanizmalar araciligiyla
gostermektedir. Embriyogenez sirasinda bu etkiler, 6zellikle hizla
cogalan hiicre popiilasyonlarinda gelisimsel bozukluklara yol
acabilmektedir.
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Insan embriyosunda notokord, gebeligin yaklasik iigiincii
haftasinda primitif ¢izginin kraniyal bolimiinden gelisir ve
ektoderm ile endoderm arasinda kraniyokaudal dogrultuda uzanir.
Gelisimin erken donemlerinde rostral notokord 6n bagirsagin dorsal
duvan ile yakin iligki igerisindedir; daha sonra perinotokordal ve
visseral mezankimin gelisimiyle on bagirsaktan ayrilir. Notokord
gelisimindeki bozukluklarin, 6n bagirsak gelisimini olumsuz
etkileyerek ~ OA/TOF olusumunda  rol oynayabilecegi
diisiiniilmektedir(Orford et al., 2001).

Notokorddan salgilanan Sonic Hedgehog (Shh) proteini, 6n
bagirsak gelisiminin  diizenlenmesinde temel rol oynayan
morfojenlerden biridir(Orford et al., 2001). Embriyonik donemde 6n
bagirsakta yiiksek diizeyde eksprese edilen Shh sinyali; hiicre
proliferasyonu, farklilasma ve apoptozun diizenlenmesinde gorev
almaktadir. Deneysel calismalarda, anormal notokord gelisimi
bulunan embriyolarda trakeodzofageal ayrilma igin gerekli olan
lateral On bagirsak epitel kivrimlarindaki apoptozun azaldigi
gosterilmistir. Benzer sekilde, adriamisin uygulanan deney
hayvanlarinda Shh ekspresyonunun belirgin olarak azaldig
bildirilmistir. Ayrica Shh sinyal yolunun temel bilesenleri olan Glil,
Gli2, Gli3 ve Foxfl genlerinde meydana gelen fonksiyon kaybi
mutasyonlarinmn ~ OA/TOF  gelisimi  ile iliskili  oldugu
gosterilmistir(Arsic et al., 2003; Masumoto et al., 2006; Orford et
al., 2001; Spilde et al., 2003).

Adriamisin  modeli  kullanilarak  yapilan c¢aligmalar
sonucunda Merei ve arkadaglari, trakeodzofageal anomalilerin temel
embriyolojik bozuklugunun primitif ©6n bagirsaktan trakeal
tomurcugun gelisimindeki defekt oldugunu ileri stirmiislerdir(Merei
& Hutson, 2002). Buna karsilik Possdgel ve arkadaglari, trakeanin
ventral 6n bagirsak duvarindan normal sekilde farklilastigini, ancak
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dorsal On bagirsak duvarmin kismen kaybolmasi sonucunda
OA/TOF gelistigini 6ne siirmiislerdir(Possdgel et al., 1998).

Adriamisin uygulanan sigan modeline gére OA/TOF gelisim
tipleri agagidaki sekilde siniflandirilmaktadir:

1. Ozofagus atrezisi ve trakeoozofageal fistiil

Bu modelde 6n bagirsagin dorsal boliimiinde proksimal 6n
bagirsak posu gelismekte ve daha sonra kor sonlanan proksimal
Ozofagusa farklilasmaktadir. Trakea’nin embriyolojik kokeni ise
trakeodzofageal fistliliin yerlesim seviyesine gore degisiklik
gostermektedir.

a) TrakeoOzofageal fistiiliin trakeanin dorsal duvarindan
kaynaklandig1 olgularda, fistiil ile trakea bifurkasyonu arasinda
kalan segment normal embriyolojik gelisimini tamamlamis gergek
trakeay1 (true trachea) temsil etmekle birlikte normalden daha kisa
yapidadir. Fistiiliin proksimalinde kalan segment ise 6n bagirsagin
trakeal farklilasmasi sonucu olusan yalanci trakea (false trachea)
olarak tanimlanmaktadir.

b) TOF’iin sol ana brons diizeyinden kaynaklandig
olgularda, trakeanin tamami On bagirsagin trakeal farklilagmasi
sonucu olusmakta (false trachea) ve normal embriyolojik trakea
gelisimi gerceklesmemektedir.

c) Izole OA’nde, 6n bagirsagin dorsal béliimiinde gelisen iist
on bagirsak posu kor sonlanan proksimal O6zofagusa
farklilasmaktadir. Buna karsin 6n bagirsagin ventral bdliimii
tamamen trakeal yapiya donlismekte (false trachea), brons
tomurcuklarinin distalindeki 6n bagirsak epitelinin yetersiz gelisimi
nedeniyle ise distal 6n bagirsak devamlilig1 bozulmakta ve fistiilsiiz
OA ortaya ¢ikmaktadir (Sekil 1)(Merei & Hutson, 2002).
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Sekil 1 Ozofagus atrezisine neden olan anormal trakeoézofageal
gelisim

Atratic proximal

Foregut
(future esophagus)

Carina

2. Trakeal Btrezi

Adriamisin modeline gore trakeal atrezide ventral
onbagirsakta iist onbagirsak posu gelismekte ve bu yap1 kor sonlanan
trakeaya farklilagmaktadir. Buna karsilik dorsal Onbagirsak
0zofagusa donilismektedir. Distalde gelisen gergek trakeanin varligi
ve gelisim derecesi, trakeal atrezinin tipini belirlemektedir. Buna
gore trakeal atrezi i¢ alt tipe ayrilmaktadir (Sekil 2):

o Tip I: Ozofagustan kaynaklanan kisa bir distal trakea
mevcuttur.

e Tip II: Yalnizca karina gelismistir.

o Tip III: Gergek trakea bulunmaz; ana bronglar dogrudan
0zofagustan koken alir(Merei & Hutson, 2002).

Sekil 1- Trakeal atrezi gelisimine neden olan anormal
trakeodzofageal gelisim

Atretic proximal
rachea

Foregut
(future esophagus)

Fistula — _ Trachea

Carina ——

Lower
esophageal
segment



3. Laringeotrakeoozofageal yaritk: Ust 6n bagirsak posu
gelismez, On bagirsagin ventral yarist trakeaya, dorsal yarisi
0zofagusa farklilanir.

Sekil 2- Laringeotrakeodzofageal yarik gelisimine neden olan

anormal trakeoozofageal gelisim

On bagirsagin embriyolojik gelisim siirecinde, 6zofagustan
ziyade trakeaya farklilasma egiliminin daha belirgin oldugu kabul
edilmektedir. Ayrica dorsal {ist On bagirsak hiicrelerinin
proliferasyon potansiyelinin ventral hiicrelere gore daha yiiksek
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olmasi, trakeal atrezinin OA’ne kiyasla daha nadir goriilmesini
aciklayan olast mekanizmalardan biri olarak degerlendirilmektedir
(Sekil 3). Buna karsin, hem dorsal hem de ventral onbagirsak
hiicrelerinde proliferasyon kapasitesinin yetersiz olmasi durumunda,
laringotrakeodzofageal yarik (laryngotracheoesophageal cleft)
gelisebilmektedir(Merei & Hutson, 2002).

Bir¢ok arastirmaci, adriamisin ile olusturulan deneysel
modelin, VATER/VACTERL spektrumu igerisinde yer alan
kompleks konjenital malformasyonlarin patogenezini incelemek i¢in
uygun bir deneysel model oldugunu ileri siirmektedir. Adriamisin,
hizli gogalan hiicreleri hedef alan antrasiklin grubu bir antineoplastik
ajan olmakla birlikte, embriyogenez sirasinda gelismekte olan
dokular tizerindeki teratojenik etkilerinin molekiiler mekanizmalari
heniiz tam olarak aydinlatilamamustir.

Gilinlimiize edinilen  bilgiler 1s18inda ilkel  bagirsak
tiiplinlin 6n-arka desenlenmesi onu 6n bagirsak, orta bagirsak ve
arka bagirsak olarak bolgesellestirir. Daha sonra dorsal-ventral
desenlenme, On bagirsagin trakeal ve 6zofageal kaderlerine dogru
soy spesifikasyonuna yol acarak 6n bagirsagin ayr1 6zofageal
ve trakeal tiiplere ayrilmasiyla sonug¢lanir. Son olarak, ilgili organlar
cap artisiyla birlikte uzama ve olgunlagsma gecirir. Bu dort asama, 6n
bagirsak endodermi ile onu cevreleyen mezoderm arasinda, temel
diizenleyici yollarda c¢esitli sinyal kaskatlarinin  karmasik
etkilesimiyle aracilik edilir. Bunlar, uygun trakeo-6zofageal ayrilma
icin gerekli hiicresel ve morfogenetik siireglere yol acgar. Hayvan
modellerinde bu sinyal yollarinin kesintiye ugramasinin trakeo-
0zofageal kusurlarin varyantlarina yol actig1 gosterilmis olup, bu
durum TOF altinda yatan etiyolojiye dair bazi bilgiler
sunmaktadir(Durkin & De Coppi, 2022).
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Klasik goriis olarak gastrointestinal sistemin gelisimi,
embriyonun sefalokaudal ve lateral yonde katlanmasi sonucunda
endoderm ile doseli vitelliis kesesi boslugunun embriyo icine
alinarak primitif bagirsagi olusturmasi ile baslar. Sindirim kanalinin
epitel Ortilisli ve bezleri endodermden, bag dokusu, diiz kas tabakalari
ve visseral periton ise splanknik mezodermden koken alir. ikinci
embriyonik haftanin sonlarindan itibaren farklilasmaya baslayan
primitif bagirsak, kraniyalde bukkofaringeal membran ile kaudalde
kloakal membran arasinda uzanir ve faringeal bagirsak, 6n bagirsak
(foregut), orta bagirsak (midgut) ve arka bagirsak (hindgut) olmak
tizere dort boliime ayrilir (Sekil 4)(Sadler & Langman, 2012).

Embriyonun yaklagik dordiincii haftasinda, faringeal
bagirsak ile 6n bagirsagin birlesim diizeyindeki ventral dnbagirsak
duvarindan laringotrakeal divertikiil (solunum divertikiilii)
gelismeye baglar. Klasik embriyolojik goriise gore, bu divertikiil 6n
bagirsaktan trakeodzofageal septum olarak adlandirilan epiteliyal bir
yap1 ile ayrilir. Bu septum kavramu ilk kez Rosenthal tarafindan
tanimlanmis olup, daha sonraki yillarda embriyolojik ¢aligmalarla
gelistirilmistir(Kluth & Fiegel, 2003). Bu siire¢ sonucunda on
bagirsak, ventralde respiratuvar primordiyumu, dorsalde ise
ozofagusu olusturacak sekilde iki ayr1 boliime ayrilir. Ayrilmanin
tamamlanmasiyla 6zofagus ve trakea bagimsiz tiibiiler yapilar haline
gelirken es zamanli olarak longitudinal yonde uzamaya devam eder.
Klasik goriise gore bu ayrilma siireci kaudalden kraniale dogru
ilerlemekte ve gebeligin yaklasik 36. giiniinde
tamamlanmaktadir(Merei & Hutson, 2002).

Trakeodzofageal ayrilma siirecindeki herhangi bir bozukluk,
0zofagus ile trakea arasinda patolojik bir baglantinin devam
etmesine ve OA ile/veya TOF gelisimine yol acabilmektedir. Klasik
embriyolojik teoriye goére septasyonun erken doneminde ortaya
cikan bozukluklar daha distal yerlesimli fistiillere, ge¢ donemde
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gelisen bozukluklar ise daha proksimal yerlesimli fistiillere neden
olmaktadir(Basaklar AC, 2006).

Bununla birlikte, son yillarda yapilan deneysel ve molekiiler

embriyoloji caligmalari, trakeodzofageal ayrilmanin klasik septum

teorisi ile tam olarak agiklanamayacagini gostermis; ozellikle

adriamisin modeli ve Shh sinyal yolaklar1 {iizerine yapilan

arastirmalar, OA’nin patogenezine iliskin yeni goriislerin ortaya
cikmasina katki saglamistir.

Klasik embriyolojik goriise gore normal trakeodzofageal

gelisim bes basamakta 6zetlenebilir:

1.

Primitif 6n  bagirsak  endoderminin  farklilagmasi:
Embriyonun yaklagik 22-23. giinlerinde (10 somit evresi),
primitif 6nbagirsak endodermi ventralde solunum (akciger)
alani, dorsalde ise 6zofagus alani olarak farklilagmaya baglar.
Bu donemde ventral akciger alan1 3—4 katli epitelden, dorsal
0zofagus alani ise tek katli epitelden olusmaktadir.

. Akciger tomurcugunun olusumu:

Akciger alanimin kaudal siirinda, karaciger tomurcugunun
hemen proksimalinde laringotrakeal (akciger) tomurcugu
gelisir (Sekil 4).

On bagirsagin yeniden sekillenmesi:
Akciger tomurcugunun gelisimini takiben Onbagirsagin
morfolojisi degismeye baslar. Kaudalden baglayarak 6n
bagirsak yan duvarlar1 birbirine yaklasir ve liimen igerisinde
longitudinal epitel kivrimlar1 (longitudinal ridgeler) olusur.
Bu siire¢ sonunda dorsal 6zofagus alani ile ventral solunum
alan1 belirgin bi¢cimde birbirinden ayrilmaya baslar.
Trakeoozofageal ayrilmanin gerceklesmesi:
Klasik teoriye gore, longitudinal epitel kivrimlarinin
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Foregut

AN\ By

B

birlesmesiyle kaudalden kraniyale dogru trakeodzofageal
septum olusur. Bu siire¢ dort asamada gerceklesmektedir:

a. Longitudinal epitel kivrimlarinda hiicre proliferasyonunun
artmasi,

b. Kivrimlarin 6n bagirsagin orta hattinda birleserek septumu
olusturmasi,

c. Septumun santral boliimiinde programlanmis hiicre Sliimi
(apoptoz) meydana gelmesi,
d. Trakea ile Ozofagus arasindaki dokunun mezenkimal
proliferasyon ile genislemesi.

5. Trakea ve 6zofagusun tam ayrilmast:
Mezenkimal septumun  gelisiminin  tamamlanmasiyla
solunum sistemi ve 6zofagus birbirinden tamamen ayrilir. Bu
evre yaklasik 6.—7. gebelik haftalarinda tamamlanmaktadir.

Sekil 3- Embriyoloji

Endoderm
Prokordal plak

Anjiojonik hocre toplulugu

Hindgut

-4 Kalp tp

Perikard boglugu
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Bununla birlikte, giiniimiizde trakeodzofageal ayrilmanin
yalnizca septum olusumu ile agiklanamayacagi; epitel yeniden
sekillenmesi, hiicre migrasyonu ve Shh, BMP, SOX2 ile NKX2-1
gibi molekiiler sinyal yolaklarinin bu siirecte énemli rol oynadigi
kabul edilmektedir.

Gestasyonun 7-8. haftalarina kadar o6zofagus liimeni
proliferasyon gosteren respiratuvar tip epitel hiicreleri ile
doludur(Crisera et al., 1999; Durkin & De Coppi, 2022; Merei et al.,
1997). Bu donemde 6zofagusun longitudinal uzamasiyla birlikte
mide diyaframin altindaki anatomik yerine dogru yer degistirir.
Ozofagusun sirkiiler kas tabakas1 gebeligin yaklasik 6. haftasinda,
longitudinal kas tabakasi ise 7. haftasinda gelismeye baglamakta ve
kas tabakalarinin olgunlagsmasi 12. gebelik haftasina kadar devam
etmektedir'®.

Ozofagus epiteli baglangicta silyali psddostratifiye kolumnar
epitel ozellikleri gosterirken, gebeligin ilerleyen donemlerinde ¢ok
katli yass1 epitele donlismektedir. Yedinci ve sekizinci gebelik
haftalarinda epitel hiicrelerinin yogun proliferasyonu sonucunda
0zofagus liimeni gecici olarak tamamen kapanmaktadir. Daha sonra
epitel igerisinde vakuollerin olusmast ve birlesmesiyle
rekanalizasyon ger¢ceklesmekte, yaklasik 10. haftada tek bir liimen
yeniden olusmaktadir(Crisera et al., 1999; Merei et al., 1997).
Dérdiincii fetal ayda 6zofagusun orta boliimiinden baglayarak silyali
epitel yerini ¢ok katli yassi epitele birakir. On ikinci gebelik
haftasinda 6zofagus liimeni biiylik dlglide normal morfolojisine
ulagirken, 21. haftada doku organizasyonunun hizlandig1 ve 27.
haftada organ yapilanmasinin biiylikk oranda tamamlandig:
gosterilmistir(Crisera et al., 1999, 2000).

GENETIK
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Onceki ¢alismalarda HOX-C ve HOX-D gen gruplar aday
genler olarak 6ne siiriilmiis olmakla birlikte, giiniimiizde OA’nin tek
bir gen defektinden ziyade, 6n bagirsak gelisiminde rol oynayan ¢cok
sayida gen ve molekiiler sinyal yolunun etkilesimi sonucu ortaya
cikan heterojen ve multifaktdriyel bir hastalik oldugu kabul
edilmektedir.

Giliniimiizde hastaligin heterojen ve multifaktoriyel bir
etiyolojiye sahip oldugu kabul edilmektedir. Deneysel ve klinik
caligmalar, 6n bagirsak gelisiminde gorev alan Shh sinyal yolu ile bu
yolakta yer alan GLI2, GLI3, FOXF1, SOX2, MYCN, CHD7,
EFTUD2 ve FANCB gibi genlerde meydana gelen degisikliklerin
OA gelisiminde rol oynayabilecegini gdstermektedir. Ayrica, OA en
stk  VACTERL  birlikteligi  (Vertebral, Anal, Kardiyak,
Trakeoozofageal, Renal ve Ekstremite anomalileri) kapsaminda
goriilmekte olup, bu birliktelikte ¢esitli kromozomal delesyonlar,
duplikasyonlar ve yapisal yeniden diizenlenmeler tanimlanmistir.
OA ile iliskilendirilen baslica kromozomal blgeler arasinda 3pter—
p21, 4pter—pl5, 4q31—qter, 5q31—qter, 6q13—ql5, 14q32—qter, 18p
ve 18q yer almaktadir(de Jong et al., 2010; Spitz, 1996).

On bagirsakta iist gastrointestinal ve solunum yolu
ozellesmesini koordine eden altta yatan sinyallesmenin Retinoik
Asit’e bagl oldugu goriilmektedir. Lateral plaka mezoderminde
zenginlesmis retinoik asit sentez enzimleri, endodermden bdlgesel
olarak smirli bir sonik kirpi (Shh) ekspresyonunu tetikler. Buda,
lokalize mezodermde BMP, FGF ve Wnt ekspresyonunu koordine
ederek Ozellikle akciger olusumunu destekler(Kraus & Grapin-
Botton, 2012).

Insanlarda yumurtlamadan yaklagik 22-23 giin sonra, naif n
bagirsak endodermi, dorsal-ventral eksen boyunca iki alana ayrilir.
Dorsal-ventral desenlenme olarak adlandirilan bu siire¢, nihayetinde
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ortak On bagirsak tiipiiniin iki ayr1 6zofagus ve trakea tiipiine
ayrilmasindan sorumludur. Ventral ortak 6n bagirsak endodermi,
Nkx2.1 ekspresyonu ile isaretlenen solunuma 6zgii bir soy hattina,
dorsal 6n bagirsak endodermi ise Sox2 ekspresyonu ile isaretlenen
0zofagusa 6zgii bir soy hattina 6zellesir(Durkin & De Coppi, 2022).
On bagirsakta bolgesellesmis Nkx2.1 ve Sox2 ekspresyonu icin
gerekli olan yukar1 yonlii molekiiler sinyalleme, agirlikli olarak
Shh'nin bolgesel ekspresyonu araciligiyla gerceklesir.

2019 yilinda Nasr ve arkadaglart hem Xenopus hem de fare
embriyolarinin biitiinsel konfokal goriintiilemesini kullanarak TE
ayrilmast sirasinda hiicresel diizeyde meydana gelen olaylar
gosterebildiler ve bu da ilgili siireclerin ¢ok daha net bir sekilde
anlagilmasina yol acti. Dort temel hiicresel olay meydana geliyor
gibi goriinliyor; Sox2/Nkx2.1 epitel hiicrelerinin siirinda medial
daralma, gecici bir septum olusturan birlesme, septumun yeniden
sekillenmesi ve son olarak trakea ve Ozofagusu iki tiipe
ayiran mezenkimal invazyon(Nasr et al., 2019) (Sekil 5).

Sekil 5. Trakeo-6zofageal embriyolojik gelisim

() ,Q O @

DORSAL 4 4%,

VENTRAL &

Yine NODAL ve FGF4 gibi biiylime faktorleri ve HEX,
SOX2, DOXA2 ve CDX2 gibi transkripsiyon faktorleri, ilkel
bagirsak tiipiliniin ayr1 yapilara (trakea ve 6zofagus) farklilagsmasiyla
sonuglanan zamanlama ve sinyallesmede rol oynar(Brosens et al.,
2014). Hiicre iskeletinin ve hiicre seklinin uygun sekilde
yeniden diizenlenmesine bagli olan 6n bagirsagin  ayrilmasi,
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oncelikle ¢evredeki mezenkimden epitele dogru Fgf, Wnt ve Bmp
sinyal tarafindan  diizenlenir. Ayrilma  bdlgesindeki
mezenkimde  ifade  edilen homeobox  geni Barxl, @ Wnt
sinyal yolunun etkisini inhibe eder ve silinmesi, OA ve/veya TEF
gibi 6n bagirsak ayrilmasinda kusurlara yol acgabilir(Jacobs et al.,
2012). Genetik iligkili sendromlar tablo 1’de gosterilmistir.

yollart

Tablo 1. OA/TOF ile iliskili genetik hastaliklar

send Klinik G TE Fare
endrom Ozellikler en Frekansi  Modeli
Monogenik Sendromlar
AEG Sendromu  Anoftalmi, SOX2 %100 Hipomorfik
OA+/-TOF, (Williamso  allelde
Urogenital n2006) %60 TOF
anormallikler
Feingold Dijital N-MYC %47 TOF yok,
Sendromu 1 anomaliler, (Cognet  akciger
Mikrosefali, 2011) dallanmasi
ylz basarisiz,
dismorfizmi, embriyonik
0OA, DA olarak
olimcul.
Mikrosefaliile GG, EFTUD2 %40 Embriyonik
birlikte kraniyofasiyal (2012'de  olarak
Mandibulofasiy anomaliler gerekli)  olumcil
al Disostoz
Di George Paratiroid/tiroi TBX1 %33 (Lee  Solunum
Sendromu d hipoplazisi, 2008) yetmezligi
konjenital kalp ve LTEC
hastaligi,
6zofagus
atrezisi
Coffin-Siris GG, SMARCD1 %20 (Nixon Yok
Sendromu dismorfizm, 2019)
beslenme
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Treacher Collins
Sendromu

Alveolar
Kapiller Displazi

Pallister Hall
Sendromu

Kromozomal Duplikasyonlar

Trizomi 18

Trizomi 21

Trizomi 13

Ugli X

gugliga,
hipotoni

Kraniyofasiyal
Anormallikler,
Koloboma, OA,
isitme kaybi
Heteroteksi,
VACTERL

Polidaktili,
VACTERL

KKH, bobrek
anomalileri,
GG,
ekzomfalos,
OA

GG, KKH,
tiroid,
gastrointestina
|, g6z ve isitme
anormallikleri
Gelisimsel
gecikme,
Mikrosefali,
GOz kusurlari,
Polidaktili,
Yarik damak,
Genital,
bobrek ve KKH
GG, Uzuv ve
Gastrointestin
al
Anormallikler

TCOF1

FOXF1

Gli3

Coklu

Coklu

Coklu

Coklu

Bilinmeyen/Coklu Mutasyonlar

27

%5
(Sutphen
1995)

<%1
(Stankiewic
z 2009)
Nadir
(Kause
2018)

%25
(Broesens
2014)

%1 (Felix
2007)

Nadir (Felix
2007)

Nadir
(Broesens
2014)

Solunum
yetmezligi

LETC,
0zofagus
darligi
Trakeal
Agenez

Yok

Yok

Yok

Yok



VACTERL
Sendromu

Fanconi
Anemisi

CHARGE
Sendromu

Vertebral,
anorektal,
konjenital kalp
hastalig,
trakeo-
Ozofageal,
renal ve uzuv
anomalileri

VACTERL,
kanser

Koloboma,
KKH, koanal
atrezi, GG,
genital ve
kulak
anomalileri

Bilinmiyor?
WBP11

%50-80
(Solomon
2011)

FANCA/B/C/D1/ EA/TEF %1-

G

SEMA3E

28

14 (Brosens
2014)
%10-15 (de
Jong 2010)

Adriamisin
fare
modeli,
%45
oraninda
OA iceren
VACTERL
(Martin ve
ark. 2020)
Embriyonik
olarak
olimcul
CHD7:
Embriyonik
olarak
Olimcdl,
OA
bildirilmedi
. SEMA3E:
Normal



OZOFAGUS ANATOMISI

Ozofagus, farinks ile mide arasinda uzanan, sindirim
sisteminin muskiiler, elastik ve kontraktil bir boliimiidiir. Cocuklarda
yaklasik 7-10 cm, erigkinlerde ise 23-25 cm uzunlugunda tiibiiler
bir organ olup, C6 vertebra diizeyinde krikofaringeal kasin altindan
baslar ve posterior mediastende inferior yonde ilerleyerek T10
vertebra diizeyinde 0zofageal hiatustan diyaframa gecer. Yaklasik
T11 vertebra seviyesinde midenin kardiya boliimiinde sonlanir.
Ozofagus genel olarak vertikal seyir gdstermekle birlikte, mediasten
icerisinde iki hafif sola konveks kurvatur yapar. Baslangicta orta
hatta yer alan 6zofagus, boyun kokiinde hafif sola deviye olur,
yaklastk TS5 diizeyinde yeniden orta hatta yaklasir ve T7
seviyesinden itibaren tekrar sola yonelerek diyaframa ulagir. Ayrica
servikal ve torakal vertebral kolonun fizyolojik egriliklerine uyum
saglayacak sekilde antero-posterior planda da hafif egrilikler
gosterir(Sancak B, 1999).

Ozofagus, appendiks vermiformisten sonra gastrointestinal
sistemin en dar segmentlerinden biri olup fizyolojik olarak ii¢
anatomik darlik igerir. Birinci darlik, krikoid kikirdak seviyesinde
yer alan servikal (krikofaringeal) darlik olup 6zofagusun en dar
boliimiinii olusturur. Ikinci darlik, bronkoaortik darlik olarak
adlandirilir ve arkus aorta ile sol ana bronsun 6zofagusu ¢aprazladigi
diizeyde bulunur. Ugiincii darlik ise &zofagusun diyaframdaki
O0zofageal  hiatustan gectigi seviyedeki diyafragmatik
darliktir(Sancak B, 1999).
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Anatomik olarak 6zofagus; servikal, torasik ve abdominal
olmak {izere {i¢ boliime ayrilir:

Servikal 6zofagus, 6nde trakea ile komsudur ve gevsek bag
dokusu araciligiyla trakeaya tutunur. Trakea ile 6zofagus arasindaki
trakeodzofageal olukta bilateral rekiirren laringeal sinirler superior
yonde seyreder. Lateralinde a. carotis communis ve tiroid bezinin
arka yiizli, posteriorunda ise vertebral kolon, m. longus colli ve derin
boyun fasyasinin prevertebral laminasi yer alir. Sol tarafta torasik
kanal ile komsuluk gosterir.

Torasik 6zofagus, iist mediastende trakeanin posteriorunda
ve vertebral kolonun 6niinde, orta hattin hafif solunda uzanir. Arkus
aortanin arkasindan gecerek posterior mediastene ulasir ve burada
baslangigta inen torasik aortun saginda seyreder. Daha inferior
seviyelerde torasik aortu Onden caprazlayarak T10 diizeyinde
diyaframdaki 0zofageal hiatustan karin bosluguna girer.
Anteriorunda sirasiyla trakea, sag pulmoner arter, sol ana brons,
perikard ve diyafram; solunda arkus aorta, sol subklavyen arter,
torasik kanal, sol plevra ve sol rekiirren laringeal sinir; saginda ise
sag plevra ile vena azygos yer alir. Radix pulmonisin inferiorunda
sag ve sol vagus sinirleri 6zofagus etrafinda dallanarak 6zofageal
pleksusu olusturur; sag vagus posterior, sol vagus ise anterior vagal
trunkusu meydana getirir. Posterior komsuluklar1 arasinda vertebral
kolon, torasik kanal, vena azygos, vena hemiazygos ve diyaframa
yakin boliimde torasik aorta bulunur.

Abdominal 06zofagus, Ozofagusun diyaframi gectikten
sonraki yaklasik 1,5 cm uzunlugundaki segmentidir. Orta hattin hafif
solunda yer alir ve karacigerin sol lobunun arka ytiziindeki 6zofageal
oluk igerisinde seyreder. On yiizii ve sol yiizii periton ile drtiiliidiir.
Bu bélgede periton, diyaframa uzanarak gastrofrenik ligamentin bir
boliimiinii olusturur. Ligament igerisinde sol gastrik arter ve venin
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0zofageal dallar1 bulunur. Posteriorunda diyaframin sol krusu ve sol
inferior frenik arter yer alir(Sancak B, 1999).

Ozofagusun arteriyel kanlanmasi segmentlere gore farklilik
gosterir. Servikal bolim baglica a. thyroidea inferiorun 6zofageal
dallar1 ile beslenirken, bu bolgeye ayrica subklavyen arter, a. carotis
communis ve vertebral arterden kiiclik katkilar gelir. Torasik
0zofagus, torasik aortadan ¢ikan 6zofageal dallar ile bronsiyal ve
posterior interkostal arterlerin olusturdugu zengin anastomotik ag
tarafindan beslenir. Abdominal 6zofagus ise esas olarak a. gastrica
sinistra ve a. phrenica inferior sinistra dallarindan kanlanir. Bu
zengin  vaskiiler ag, Ozofagusun segmental dolasiminin
korunmasinda 6nemli rol oynar(Ashcraft, 2000; Dave et al., 1999).
(Sekil 6)

Sekil 6- Ozofagusun kanlanmast
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Ozofagusun orta torasik segmentinde arteriyel dallar say1 ve
cap bakimindan diger segmentlere gore daha simirlidir. Bu durum
ozellikle 6zofagus atrezili yenidoganlarda cerrahi agidan Onem
tasimaktadir.  Distal ~6zofagus segmentinin  kanlanmasinin
korunabilmesi i¢in fistiiliin distalindeki 6zofagusun mobilizasyonu

31



sirasinda bu kiiglik besleyici damarlarin miimkiin oldugunca
korunmast  gereklidir. ~ Asirt  diseksiyon  sonucu  gelisen
devaskiilarizasyon, anastomoz hattinda iskemiye baglh iyilesme
bozuklugu ve anastomoz kacagi gelisme riskini artirabilir. Buna
karsin proksimal 6zofagus posu daha zengin vaskiiler beslenmeye
sahip oldugundan, cerrahi sirasinda daha gilivenli sekilde mobilize
edilebilmektedir(Ashcraft, 2000).

Ekstradzofageal arterler 6zofagus duvarina ulasmadan 6nce
cok sayida ince dala ayrilarak submukozal ve mukozal diizeyde
zengin bir intramural vaskiiler pleksus olusturur. Bu yaygin vaskiiler
anastomotik ag, oO6zofagus duvarinin dolagimini desteklemekle
birlikte, besleyici arterlerin kii¢iik kalibrasyonda olmasi nedeniyle
mikrosirkiilasyonun bozulmasi veya cerrahi sirasinda mekanik
olarak  zedelenmesi, = anastomoz  iyilesmesini  olumsuz
etkileyebilmektedir. Bu nedenle 06zofagus cerrahisinde doku
perflizyonunun korunmasi temel cerrahi prensiplerden biridir.

Ozofagusun vendz drenaji bilyiik dl¢iide arteriyel dolasima
paralellik gosterir. Submukozada bulunan zengin vendz pleksus,
mide submukozal vendz agi ile devamlilik gosterir. Servikal
0zofagusun vendz kam baslica v. thyroidea inferior araciligiyla,
torasik boliimiin ven6z doniisii v. azygos ve v. hemiazygos sistemi
lizerinden vena cava superior'a drene olur. Abdominal 6zofagusun
vendz kani ise v. gastrica sinistra yoluyla portal ven sistemine
bosalir. Bu anatomik baglantilar nedeniyle 6zofagusun distal
boliimiinde porto-sistemik anastomozlar bulunmaktadir(Sancak B,
1999).

Ozofagusun innervasyonu parasempatik ve sempatik sinir
sistemi tarafindan saglanir. Parasempatik innervasyon esas olarak
afferent ve efferent lifler iceren n. vagus araciliiyla gerceklesirken,
sempatik lifler torakal sempatik zincirin baglica T4-T6
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segmentlerinden koken alir. Bu sinir lifleri 6zofagus duvarinda iki
temel intrinsik sinir pleksusunu olusturur. Kas tabakalar1 arasinda
yer alan myenterik (Auerbach) pleksus, 6zofagus motilitesinin
diizenlenmesinde gorev alirken; submukozada bulunan submukozal
(Meissner) pleksus ise sekresyon, lokal kan akimi ve mukozal
fonksiyonlarm kontroliinde rol oynar. Ozofagusun duyu lifleri hem
vagal hem de sempatik sinir lifleri ile birlikte seyrederek santral sinir
sistemine ulasir(Sancak B, 1999). (Sekil 7)

Sekil 7- Ozofagusun Inervasyonu
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OZOFAGUS HISTOLOJiSi

Ozofagus duvari igten disa dogru sirasiyla mukoza,
submukoza, muskularis propria ve adventisya olmak tiizere dort
temel tabakadan olusur.

Mukoza, igten disa dogru epitel, lamina propria ve lamina
muscularis mucosae tabakalarindan meydana gelir. Ozofagus
mukozasi boyunca uzunlamasina plikalar bulunur. Bu plikalar,
yutma sirasinda 6zofagus liimeninin genislemesine olanak saglamak
amaciyla gegici olarak diizlesir. Ozofagus epiteli, farinks mukozasi
ile devamlilik gdsteren ¢ok katli yassi epitel yapisindadir ve mekanik
travmaya kars1 koruyucu 6zellik tagir.

Submukoza, mukozayr muskularis propria tabakasima
baglayan gevsek bag dokusundan olusur. Bu tabaka icerisinde kan
damarlari, lenfatik damarlar, sinir lifleri ve 6zofagusa 6zgii mukoz
bezler bulunur. Submukozada yer alan elastik lifler, yutma sirasinda
olusan genisleme sonrasinda Ozofagus liimeninin yeniden
kapanmasinda 6nemli rol oynar.

Muskularis propria, 6zofagusun farkli boliimlerinde farkl
kas yapis1 gosterir. Ozofagusun iist iigte birlik kism1 esas olarak
cizgili kaslardan, orta {i¢te birlik kism1 hem ¢izgili hem de diiz kas
liflerinden, alt {icte birlik kismi ise yalmizca diiz kas liflerinden
olusur. Longitudinal kas lifleri 6zofagus cevresinde devamli bir
tabaka olusturur. Ancak posterior iist bolgede, krikoid kikirdagin
yaklasik 3—4 cm altinda longitudinal kas lifleri iki demet halinde
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ayrilarak krikoid kikirdagin arka yiiziine tutunur. Bu iki kas demeti
arasinda kalan ticgen seklindeki bolgeye Laimer iicgeni (trigonum
Laimer) adi verilir. Bu bolgede yalnizca sirkiiler kas liflerinin
bulunmasi nedeniyle 6zofagus duvariin nispeten zayif alanlarindan
biri olarak kabul edilir.

Adventisya, 6zofagusun dis tabakasini olusturur ve gevsek
bag dokusu yapisindadir. Igerisinde ¢ok sayida elastik lif bulunur.
Ozofagusun biiyiik boliimiiniin serozal ortii ile kapli olmamasi
nedeniyle c¢evre mediastinal yapilarla baglantisi adventisya
aracilifiyla saglanir.

Ozofagus ile 6zofageal hiatus arasinda dogrudan bir baglant:
bulunmamakla birlikte, diyaframin alt yiiziinii 6rten ve transvers
fasyanin devami olan 6zel bir bag dokusu yapist mevcuttur. Elastik
liflerden zengin olan bu fasya, 6zofageal hiatus seviyesinden
yaklastk 2 cm kadar yukar1 uzanir ve bazi lifleri 6zofagus
submukozasina kadar devam eder. Bu yapiya frenodzofageal
ligament adi verilir. Freno6zofageal ligament, diyafram ile 6zofagus
arasinda esnek bir baglanti saglayarak 6zofagusun toraks icinde
stabilizasyonuna katkida bulunur. Bununla birlikte yutma ve
solunum sirasinda 6zofagusun fizyolojik yukari-agsagi hareketlerine
izin verir (Sancak B, 1999).
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EPIiDEMIiYOLOJIi

OA/TOF birlikteliginin insidans1 diinya genelinde yaklasik
olarak 10.000 canli dogumda 1-4 arasinda degismektedir.
Erkeklerde kizlara gore daha sik goriildiigli ve erkek/kiz oraninin
yaklasik 3:2 oldugu bildirilmektedir. Bununla birlikte, bu cinsiyet
dagilim kiigiik popiilasyonlarda genetik ve cevresel faktorlerin
etkisiyle degiskenlik gosterebilir(Brosens et al., 2014; Feng et al.,
2023). Ebeveynlerden birinin OA 6ykiisiine sahip olmasi
durumunda, ¢ocuklarda OA goriillme riski %2-4 arasinda
bildirilmektedir(Shaw-Smith, 2006). Saglikli anne ve babadan
OA’ll bir cocugun dogmasi durumunda ise sonraki gebeliklerde
tekrarlama riski yaklasik %1 olarak kabul edilmektedir4. Ailede
birden fazla OA olgusu bulunmasi durumunda bu risk %20’ye kadar
cikabilmektedir; ancak bu olgularda altta yatan otozomal dominant
veya otozomal resesif kalitim gosteren sendromlarin varhigr goz
onlinde bulundurulmali ve gergek rekiirrens riskinin sendromun
ozelliklerine bagl olarak degisebilecegi unutulmamalidir(Sy et al.,
2022). OA’nin ikiz gebeliklerde toplum ortalamasina gore daha sik
gorildiigli bildirilmektedir. Monozigot ikizlerde eslik etme orani
yaklasik %50, dizigot ikizlerde ise %26 olarak bildirilmistir(Schulz
etal., 2012).

OA olgularinda polihidramniyoz ve prematiirite insidansi
artmustir. Polihidramniyoz 6zellikle distal TOF bulunan olgularda
stk goriilmekte olup, literatiirde %32—85 arasinda bildirilmektedir.

36



Prematiirite oran1 normal canli dogumlarda yaklasik %8 iken, OA
olgularinda %24,3-38,5 arasinda degigmektedir(Ethun et al., 2014;
Kunisaki et al., 2014; Pardy et al., 2019). Prematiirite oran1 normal
canli dogumlarda yaklasik %8 iken, OA olgularinda %24,3-38,5
arasinda degigsmektedir(R. N. Pedersen et al., 2012). Dogum oncesi
tan1 oranlari, merkezlerin deneyimi ve kullanilan goriintiileme
yontemlerine bagli olarak oOnemli farkliliklar gdstermektedir.
Prenatal ultrasonografi ile OA tanmisiin duyarliligi sl olup,
bildirilen prenatal tan1 oranlar1 referans merkezleri arasinda yaklagik
%10-50 arasinda degismektedir(Czerkiewicz et al., 2011; R. N.
Pedersen et al., 2012).
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BIRLIKTE GORULEN EK ANOMALILER

Organogenezisin erken donemlerinde meydana gelen
gelisimsel bozukluklar, birden fazla organ sistemini etkileyerek
konjenital anomalilerin ortaya ¢ikma riskini artirabilir. OA/TOF
olgularinda eslik eden konjenital anomalilerin goriilme siklig1 ¢esitli
serilerde %30-60 arasinda bildirilmektedir(Chittmittrapap et al.,
1989; Dave et al., 1999; German et al., 1976; Louhimo & Lindahl,
1983; MANNING et al., 1986a; Sparey & Robson, 2000). Ek
anomaliler en sik izole OA olgularinda (%38,7-60) goriiliirken, en
diisiik oran H tipi TOF olgularinda (%25-30) bildirilmektedir(Dave
et al., 1999; Shaw-Smith, 2006). Eslik eden anomaliler en sik
kardiyovaskiiler, gastrointestinal, genitoliriner ve kas-iskelet
sistemlerini etkilemektedir.

Kardiyovaskiiler anomaliler

Kardiyovaskiiler anomaliler, OA/TOF ile birlikte en sik
goriilen konjenital anomaliler arasinda yer almakta olup olgularin
yaklasik %13-30’unda goriilmektedir. Ayn1 zamanda OA/TOF
olgularinda mortaliteyi belirleyen en 6nemli prognostik faktorlerden
biridir. Kardiyak anomaliler arasinda en sik ventrikiiler septal defekt
(VSD) goriilmekte ve tiim kardiyovaskiiler anomalilerin yaklasik
%35’1ni olusturmaktadir. VSD’yi sirasiyla patent duktus arteriozus
(PDA), Fallot tetralojisi (%13), atriyal septal defekt (ASD) (%]11),
aort koarktasyonu (%6) ve vaskiiler ring izlemektedir. Sag aortik ark
anomalisi ise olgularin yaklasik %5—10"unda goriilmektedir(Dave et
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al., 1999; Donnellan & Burrington, 1996a; Holder et al., 1987a; Mee
et al., 1992; Shaw-Smith, 2006; Spitz, 2006).

Gastrointestinal anomaliler

Gastrointestinal sistem anomalileri arasinda en sik anorektal
malformasyonlar  goriilmektedir. Bunu intestinal rotasyon
anomalileri, gastrointestinal duplikasyonlar, aniiler pankreas,
duodenal ve jejunoileal atreziler, pilor stenozu (%1-10) ve biliyer
atrezi takip etmektedir(Czernik & Raine, 1982; Dave et al., 1999;
Downard et al., 2004a; Kili¢ et al., 2000; Samujh et al., 2004; Spitz
etal., 1993).

Kas-iskelet sistemi anomalileri

Kas-iskelet sistemi anomalileri OA/TOF olgularmnin yaklasik
%10—-15’inde goriilmektedir. Bu grupta hemivertebra, siiperniimerer
vertebra, ek kaburga, sakral agenezi gibi vertebral anomaliler ile
radial agenezi, tenar hipoplazi ve pelvis gelisim bozukluklar1 gibi
ekstremite anomalileri yer almaktadir(Bond-Taylor et al., 1973;
Dave et al., 1999; Merei et al., 1998; Sparey & Robson, 2000).

Genitoiiriner anomaliler

Genitoiiriner sistem anomalileri, OA/TOF olgularinin
yaklagitk  %10-24’tinde  gorilmektedir ve kardiyovaskiiler
anomalilerden sonra en sik eslik eden konjenital anomaliler arasinda
yer almaktadir. Bu anomaliler arasinda iireteropelvik bileske darligi,
vezikoiireteral reflii, renal displazi, renal agenezi, multikistik
bobrek, at nali bobrek, mesane ekstrofisi, kloakal anomaliler, lireter
duplikasyonu, hidronefroz, hipospadias ve inmemis testis
bulunmaktadir.

Yenidogan doneminde idrar ¢ikisi olmayan olgularda cerrahi
girisim Oncesinde renal ultrasonografi yapilmasi onerilmektedir.
Bunun nedeni, OA/TOF olgularinin yaklasik %3 ’iinde uzun dénem
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yasami etkileyebilecek ciddi bobrek fonksiyon bozukluklarinin
bulunabilmesidir(Atwell & Beard, 1974; SpencerW. Beasley et al.,
1992; Donnellan & Burrington, 1996a; Sparey & Robson, 2000).

Sinir sistemi anomalileri

Sinir sistemi anomalileri daha nadir goriilmekte olup
insidans1 yaklasik %3-5 arasindadir. Spina bifida, hidrosefali ve
serebral hipoplazi bildirilen santral sinir sistemi anomalileri arasinda
yer almaktadir(Donnellan & Burrington, 1996a).

Solunum sistemi anomalileri

Solunum sistemi anomalileri OA/TOF olgularinin yaklasik
%12’sinde goriilmektedir. Bu grupta koanal atrezi, Treacher Collins
sendromu ile iliskili anomaliler, laringeal ve trakeal agenezi,
laringotrakeal stenoz, trakeomalazi, pulmoner agenezi, pulmoner
hipoplazi ve konjenital kistik adenomatoid malformasyon gibi
bronkopulmoner anomaliler yer almaktadir.

Pulmoner agenezi ile birlikte goriilen OA olgularinin
prognozu oldukga kotiidiir ve literatiirde bildirilen en uzun yasam
stiresi yaklasik 60 giin olarak belirtilmistir(Benson et al., 1985;
Black & Welch, 1986; Dave et al., 1999; Downard et al., 2004b; Ein
et al., 1989; Merei et al., 1998; Okuyama et al., 2006).

Kromozomal Anomaliler

Kromozomal anomalilerin insidanst %5-10 arasinda
degismektedir. OA ile iliskili yaklastk 40 farkli sendrom
tanimlanmistir. Bunlar arasinda trizomi 13, 18 ve 21, Fanconi
sendromu, Potter sendromu, Goldenhar sendromu, Townes-Brocks
sendromu, Bartsocas-Papas sendromu, McKusick-Kaufman
sendromu, Feingold sendromu ve anoftalmi-6zofageal-genital
sendrom yer almaktadir. Ayrica, 2q37.1 terminal delesyonu ile OA
birlikteligi de bildirilmistir(Masumoto et al., 2006). OA; Down
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sendromu, DA, konjenital kardiyovaskiiler defektler ve
Hirschsprung hastaligi ile birlikte goriilebilmektedir. Genel
poplilasyonda Down sendromu, trizomi 18’e¢ gore daha sik
goriilmesine ragmen, OA gelisme riski trizomi 18 olgularinda daha
yiiksektir(Chittmittrapap et al., 1989; Ein et al., 1989; Grosfeld,
2006; Pul et al., 1994; Shaw-Smith, 2006; Sparey & Robson, 2000).
Khattar ve Suhrie, OA/TOF'li 68 yenidoganda yapilan genetik
degerlendirmeler ¢alismasinda, %78'inde iliskili konjenital
anomaliler bulundugunu, ancak hastalarin sadece %69'unun genetik
degerlendirmeden gectigini ve %65'inin gercek genetik test
yaptirdigint bulmustur(Khattar & Suhrie, 2023).

OA/TOF ile birlikte ek anomali insidansi cesitli kaynaklarda
%30-70 arasinda bildirilmistir(Kocael et al., 2026). Bu anomaliler
en sik izole OA’nde (%38,7-60) goriilirken, en az H tipi
trakeodzofageal fistiilde (%25-30) goriiliir(Shaw-Smith, 2006).
Anomaliler en sik kalp-damar, gastrointestinal, genitotiriner ve kas-
iskelet sistemlerinde goriiliir. VATER birlikteligi ilk kez 1973 yilinda
Quan ve Smith tarafindan tanimlanmistir. Vertebral, anorektal,
trakeodzofageal ve renal anomalilerin birlikte bulunmas: ile
karakterizedir. Bu tabloya kardiyak ve ekstremite anomalilerinin de
eslik etmesi durumunda VACTERL birlikteligi olarak adlandirilir.
VACTERL iliskisi, VACTERL bilesen 6zelliklerinden ii¢ veya daha
fazlasinin mevcut olmasi ve bilinen genetik sendromlarin diglanmasi
durumunda teshis edilir. Dahil etme kriterleri kurumlar arasinda
farklilik gosterdiginden, VACTERL insidans1 10.000 ila 40.000 canli
dogan bebekte 1 arasinda degismektedir(Solomon et al., 2011,
2012). Ozofagus atrezili olgularin yaklasik %10—15’inde VACTERL
birlikteligi saptanmaktadir. 1zole OA bulunan olgularda ise bu oran
%20-23’e kadar yiikselmektedir. VACTERL birlikteliginin
embriyolojik olarak multipl mezodermal gelisim kusurlarina baglh
olustugu diisiiniilmektedir(Basaklar AC, 2006; Chittmittrapap et al.,
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1989; Dave et al., 1999; Heinen et al., 2003; Hennekam et al., 1994;
Iuchtman et al., 1992; Parent et al., 1995; Pul et al., 1994; Shaw-
Smith, 2006; Spitz, 2006). VACTERL birlikteligine sahip
yenidoganlarda mortalite (%24) ve postoperatif morbidite oranlari
yiiksektir. Wang ve ark. OA ile birlikte goriilen ventrikiiler septal
defekt, renal anomaliler ve imperforate aniisiin daha yiiksek

mortalite insidansi ile iliskili oldugunu bulmustur(Wang et al.,
2021).

CHARGE sendromu; kolobom, konjenital kalp hastaligi,
koanal atrezi, biiylime ve gelisme geriligi, genital hipoplazi ve kulak
anomalilerine bagli isitme kaybi ile karakterizedir. Pagon ve
arkadaslar1 ile Valente ve Brereton, OA ve CHARGE sendromu
birlikteligini bildiren olgu serileri yayimlanuslardir. OA, CHARGE
sendromunun major tanmi kriterlerinden biri olmamakla birlikte,
olgularin yaklagik %10’unda goriilmektedir. Major konjenital kalp
hastaliginin eslik ettigi CHARGE sendromlu olgularda mortalite
orant %70'e ulagsmaktadir(Chittmittrapap et al., 1989; Kutiyanawala
et al., 1992; Shaw-Smith, 2006; Spitz, 2006).

Son donemlerde schisis birlikteligi de tanimlanmustir.
Omfolosel, noral tiip defektleri, yarik damak ve dudak ve genital
hipoplazi birlikteligidir(Chittmittrapap et al., 1989; Dave et al.,
1999).

OA’ne eslik eden letal anomalileri olan infantlarda cerrahi
miidahale fayda saglamaz. Bu anomaliler major serebral anomaliler,
grade IV intraventrikiiler kanama, pulmoner atrezi, trizomi 18 ve
kompleks CHARGE sendromudur(Merei et al., 1997; Puri &
Hoéllwarth, 2009). Gilinlimiizde Siddetli iliskili anomalilerle dogan
OA'lilarda hayatta kalma oran1 su anda yaklasik %90'dir ve yalnizca
OA ile doganlarda bu oran daha da yiiksektir(van Lennep et al.,
2019).
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Birlikte goriilen dogumsal anomaliler hastalarin prognozunu
ve mortalitesini 6nemli oranda etkilemektedir. 1962 yilinda D. J.
Waterston, R. E. Bonham Carter ve Eoin Aberdeen, 6zofagus atrezili
infantlarda risk faktorlerine dayali bir siniflama yayinladilar. Bu
simniflamada dogum agirligi, pndmoninin varhigi ve ek konjenital
anomaliler degerlendiliyordu (Tablo-2). 1962’de bildirilen ilk
sagkalim 3 katerogide %95, %68 ve %6 iken 1994°de gelistirilerek
%99, %93 ve %71’e cikmistir(Dunn et al., 1999; Holder et al.,
1987a; Spitz, 2006; WATERSTON, 1962). Montreal smniflamasi,
1993°de Poenaru ve arkadaslar1 tarafindan prognostik agidan
Waterston siniflamasina alternatif olarak gelistirildi(Poenaru et al.,
1993; SUGITO et al., 2006)( Tablo 3). Ancak bu siniflama sepsis ve
benzeri komplikasyonlar1 icermemesi nedeniyle yasam oranlarini
degerlendirmede yetersiz kalmaktadir. Spitz ve arkadaglari 1994°de
dogum agirlig1 ve ciddi dogumsal kalp hastaliginin mortalite ile
iliskili 6nemli etkenler oldugunu ileri siirdii(Lopez et al., 2006;
SUGITO et al., 2006) (Tablo 4). 1500 gr’in altinda dogan infantlarin
yasam orani 1500 gr’in istiindeki infantlara gére %20 oraninda
azalmaktadirHata! Yer isareti tammmlanmamis.. Yagyu ve
arkadaslar1 2000 yilinda ameliyat dncesinde akcigerlerin durumunu
iceren Spitz siniflamasinin bir uyarlamasi olan Bremen siiflamasini
onerdiler(Yagyu et al., 2000)(Tablo 5).

Tablo 2. Ozofagus atrezisi prognostik siniflama sistemleri ve yasam

oranlart
Waterston simflamasi Montreal simiflamasi Spitz siniflamasi
Sin Tanmimlama / Belden Sin Tammlama / Beeklen S Tanimlama / Be::en
1if Kriterler if Kriterler if Kriterler
Yasam Yasam Yasam
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Bl

B2

Cc1

C2

Dogum
agirhg >
2500 g

Ek dogumsal
anomali yok
Pnémoni yok

Dogum
agirhg 1800-
2500 g arasi
Ek dogumsal
anomali yok
Pnomoni yok

Dogum
agirhgr >
2500 g
Hafif
dogumsal
anomali var

Dogum
agirhgi <
1800 g

Ek dogumsal
anomali yok
Pnomoni yok

Dogum
agirhg >
2500 g
Siddetli
pnémoni
Ciddi
dogumsal
anomali

%95

%68

%68

%6

%6

Ib

lla

Ilb

Ventilator
bagimhhg
yok
Ciddi-hafif
anomali yok

Ventilator
bagimhhg
var

Hafif
anomali var
veya anomali
yok

Ventilator
bagimhhg
var

Ciddi
anomali var
Yasami
tehdit edici
anomali
(Akciger
durumunu
goz ardi
eden)
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%93

%93

%31

%31

Dogum
agirhgr >
1500 g VE
Ciddi kalp
anomalisi
yok

Dogum
agirhg <
1500 g VEYA
Ciddi kalp
anomalisi var

Dogum
agirhg <
1500 g VE
Ciddi kalp
anomalisi var

%97 -
%98.

%59 -
%82

%22 -
%50



Tablo 3. Bremen prognostik siniflamasi

Bremen siniflamasi (komplikasyonsuz)*

Grup

Klinik Ozellikler

Beklenen Yasam Orani

Grup 1

Grup 2

Grup 3

* Ameliyat éncesinde pnémoni ve RDS yok

Dogum agirligi > 1500 g
VE
Ciddi kalp anomalisi yok

Dogum agirligi < 1500 g
VEYA
Ciddi kalp anomalisi var

Dogum agirligi1 < 1500 g
VE
Ciddi kalp anomalisi var

%100

%350

%0

Bremen siniflamasi (komplikasyonlu)*

Grup Klinik Ozellikler Beklenen Yasam Oram
Dogum agirligi > 1500 g

Grup 1 VE %33
Ciddi kalp anomalisi yok
Dogum agirligi < 1500 g

Grup 2 VEYA %40

Ciddi kalp anomalisi var
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Dogum agirligi < 1500 g
Grup 3 VE %0
Ciddi kalp anomalisi var

* Ameliyat éncesinde pnémoni veya RDS var
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SINIFLANDIRMA

[k anatomik smiflama 1929 yilinda bir radyolog olan E. C.
Vogt tarafindan yapilmistir(EC Vogt, 1929).

Tip 1: Ozofagus yok
Tip 2: Fistiilsiiz 6zofagus atrezisi
Tip 3: Ozofagus atrezisi ve trakeodzofageal fistiil
Tip 3a: Ozofagus atrezisi ve proksimal trakeodzofageal
fistiil
Tip 3b: Ozofagus atrezisi ve distal trakeodzofageal fistiil
Tip 3c: Ozofagus atrezisi ve proksimal + distal
trakeodzofageal fistiil
Tip 4: izole trakeaodzofageal fistiil.

Daha sonra bircok anatomik siniflama tanimlanmistir.
1953°de Robert E. Gross, alfabetik sistemle bir siniflama tanimladi.
Bu siniflama daha sonra Holder ve Ashcraft tarafindan modifiye
edilmistir ve giiniimiizde hala kullanilmaktadir. Bu siniflamaya gore
OA tipleri 5 gruba ayrilir (Tablo-6). En ayrmtili siniflandirma ise
Kluth tarafindan yapilmistir(Durkin & De Coppi, 2022; Kluth et al.,
1987) (Tablo 7, Sekil 8).
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Tablo 6. Modifiye Gross siniflamast

Anatomik Tipler Ashcraft/Holder
Ozofagus atrezisi ve distal TOF Tip 1
izole 6zofagus atrezisi Tip 2
izole TOF Tip 3
Ozofagus atrezisi distal ve proksimal TOF Tip 4
Ozofagus atrezisi ve proksimal TOF Tip 5

Tablo 7. Kluth Siniflandirmast

Gross Vogt Kluth Anomali
(1953) (1929) (1976)
A 1 1 Ozofagusun olmamasi
2 2 izole dzofagus atrezisi
B 3a 3a Ozofagus atrezisi ve proksimal fistiil
C 3b 3b Ozofagus atrezisi ve distal fistiil
3c 3c Ozofagus atrezisi, distal ve proksimal
fistiil
E 4 7 H tipi fistiil
- 8 Ozofageal stenoz
- 4 Membrandz atrezi
5 Ozofageal duplikasyon
6 Bronkodzofageal fistiil

48




Sekil 8. Trakeo -ozofageal defektlerin varyantlart — Kluth, 1976

Typel Type ll Type llla Type llib Type llic Type IV
No distal esophagus No fistula Proximal TEF Distal TEF Proximal and Membranous
above the diaphragm distal TEF Atresia
4 T — N T — N — o —
{
Gross A: 7-8% Gross B: 1-4% Gross C: 85% Gross D: 3-4%
Type V Type VI Type VIl Type VIII Type IX Type X
Esophageal Esophageal-bronchial ‘H-type’ Esophageal Tracheal Laryngotracheal
Duplication communication Fistula Stenosis Agenesis esophageal cleft

OA’nin en sik goriilen tipi, proksimal OA ile distal
trakeoozofageal fistiil birlikteligidir ve olgularin yaklasik %70-
90’11 olusturur(“The Surgery of Infancy and Childhood. Its
Principles and Techniques. By Robert E. Gross, M.D., D.Sc., and
William E. Ladd, Professor Children’s Surgery, The Harvard
Medical School Etc. 7 x 10 in. Pp. 1000 + Xxiv, with 567
[lustrations, the Drawings by Etha Piotti. 1953. Philadelphia and
London: W. B. Saunders Co. 80s,” 1953; van Lennep et al., 2019).
Bu tipte proksimal O6zofagus posu dilate olmus olup duvar
kalinlagsmistir. Arteriyel beslenmesi her iki taraftan tiroservikal
trunkus dallar1 ile saglanir ve vaskiilarizasyonu oldukga iyidir. Distal
ozofagus segmenti ise daha dar caplidir ve trakeaya distal TOF
araciligiyla agilir.
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izole OA olgularin yaklasik %7-8’ini olusturur(Spitz, 2007;
van Lennep et al., 2019). Bu olgularda distal 6zofagus segmenti
genellikle primer anastomoza izin vermeyecek kadar kisa
oldugundan, uzun aralikli OA ile karsilasilma olasilig yiiksektir.

Izole TOF (H tipi), olgularin yaklasik %4-5’inde
gorilmektedir(Spitz, 2007; van Lennep et al., 2019). Bu tipte
0zofagus kontiniiitesi korunmustur ve fistil trakti genellikle kisa
seyirlidir. Fistiiliin servikal yerlesimli olmasi nedeniyle bir¢ok
olguda servikal yaklasimla cerrahi onarim gerceklestirilebilir.

Hem proksimal hem de distal TOF {in birlikte bulundugu OA
olgular tiim vakalarin yaklagik <%1’ini olusturmaktadir(Feng et al.,
2023). Dogum sonrast baslica klinik belirtileri tiikiirme, bogulma ve
agiz veya burun yoluyla mideye beslenme veya aspirasyon
kateterinin gecirilememesidir. Bu belirtiler C tipi 6zofagus
atrezisinin belirtilerinden farkli olmadigi i¢in, yalmzca klinik
belirtilere bakarak tipleri ayirt etmek zordur. D tipi 6zofagus
atrezisinde proksimal fistiiliin gogilis veya boyun yoluyla onarilip
onarilmayacagi tartismali bir konu olmustur. Parolini ve ark., 17
makalede 90 TEF vakasini sistematik olarak degerlendirmis ve T2
seviyesinin iizerindeki fistiiller i¢in boyun yaklagiminin, T2 ila T4
seviyesindeki  fistiiller i¢in  ise  transtorasik  cerrahinin
kullanilabilecegi sonucuna varmustir(Parolini et al., 2014). Bu
olgularda 6zofagus segmentleri arasindaki mesafe genellikle kisa
oldugundan primer anastomoz c¢ogu zaman miimkiindiir. Uzun
oldugunda ise once distal fistiil onarim1 gergeklestirilir daha sonra
ise proksimal fistiil onarimi gerceklestirilebilir(Feng et al., 2023).

Proksimal TOF OA ise nadir goriilen tiplerden biri olup
olgularin yaklasik %1-3’in1 olusturmaktadir(Baldwin & Yadav,
2026). izole OA’nde oldugu gibi distal 6zofagus segmenti genellikle
hipoplaziktir ve primer anastomoz agisindan zorluk olusturabilir.
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Fistlil, proksimal 6zofagus segmentinin distal ucuna yakin bir
noktadan kaynaklanmaktadir (Sekil 9).

Sekil 9- Ozofagus Atrezisi tipleri

Tip 3 Tip 4

Tip 5
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KLINIK

Ozofagus atrezili yenidoganlarin biiyiik cogunlugunda klinik
bulgular dogumdan sonraki ilk saatlerde ortaya ¢ikar. Agizda asir1
tikrik birikimi ve kopiklii sekresyonlarin goriilmesi, beslenme
sonrasinda besinlerin agiz ve burundan geri gelmesi, Oksiiriik,
bogulma hissi, siyanoz ve solunum sikintisi en sik goriilen klinik
belirtilerdir. ~ Solunum  sikintisinin  gelisiminde  aspirasyon
pndmonisinin yani sira, OA’ne siklikla eslik eden trakeomalazi de
onemli rol oynamaktadir(Basaklar AC, 2006; Grosfeld, 2006;
Poenaru et al., 1993).

OA’nin en erken klinik bulgusu, yutulamayan tiikriik ve oral
sekresyonlarin agiz ve burundan kopiiklii sekilde disar1 gelmesidir.
Proksimal kor 6zofagus posunda biriken sekresyonlarin aspirasyonu
veya distal TOF varliginda mide igeriginin trakeobronsiyal sisteme
gecmesi sonucunda Oksiiriik, bogulma ataklar1 ve aralikli siyanoz
geligebilir. Bu belirtiler 6zellikle beslenme sonrasinda belirginlesir
ve agir olgularda apne, ciddi siyanoz ve bradikardi ile sonuglanabilir.
Tam1 ve tedavide gecikme durumunda aspirasyon pnomonisi
gelisebilir ve yasami tehdit eden komplikasyonlara yol
acabilir(Basaklar AC, 2006; Poenaru et al., 1993).

Hastaligin 1ilerleyen donemlerinde ates, tasikardi, soluk
goriiniim, letarji ve pndmoni ile sepsis bulgular1 ortaya ¢ikabilir.
Asidik mide igeriginin brons mukozasinda olusturdugu irritasyona
bagli olarak bronsiyal sekresyonlar hemorajik 6zellik kazanabilir.
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Ayrica gastrodzofageal reflii varliginda aspire edilen sekresyonlarda
safra boyanmast da goriilebilir(Basaklar AC, 2006; Donnellan &
Burrington, 1996a).

Distal TOF bulunan olgularda, trakeadan mideye gecen hava
nedeniyle abdominal distansiyon gelisirken, izole OA’nde karmn
genellikle skafoid goriinimde olup abdominal gaz izlenmez.
Bununla birlikte, skafoid abdomen veya direkt karin grafisinde gaz
goriilmemesi her zaman izole OA’ni diisiindiirmemelidir. Fistiil
capmnin ¢ok dar oldugu ya da fistiiliin sekresyonlarla tikandig:
olgularda da abdominal gaz saptanmayabilir(Ashcraft, 2000).
Abdominal gaz izlenmeyen olgularda en sik izole OA diisiiniilmekle
birlikte, nadiren proksimal TOF varliginda da benzer radyolojik
gOriiniim saptanabilir..

Mekanik ventilasyon gereksinimi olan distal TOF’lii
yenidoganlarda, pozitif basingli ventilasyon sirasinda fistiil
aracilifiyla mideye gegen hava belirgin gastrik ve abdominal
distansiyona yol acabilir. Gelisen agir1 distansiyon, gastrik
perforasyon gibi yasami tehdit eden komplikasyonlara neden
olabilmektedir. Ozellikle malrotasyon veya DA gibi eslik eden
gastrointestinal anomalilerin varliginda gastrik perforasyon riski
daha da artmaktadir(Basaklar AC, 2006; Donnellan & Burrington,
1996a; Sparey & Robson, 2000).

Izole TOF’ii (H tipi) bulunan hastalarda en sik goriilen klinik
bulgular, beslenme sirasinda ortaya ¢ikan oksiiriik, bogulma ataklari
ve agiklanamayan siyanoz epizotlaridir. Fistiil araciligiyla mideye
hava gecisine bagl olarak, 6zellikle aglama veya 6ksiirme sirasinda
abdominal distansiyon gelismesi dikkat cekici bir bulgudur(Myers
& Egami, 1987; Upperman et al., 2003). Baz1 olgularda ise yalnizca
solunum sistemi ile iliskili semptomlar ©on planda olabilir.
Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari, kronik oksiiriik, hisiltt
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veya tedaviye direncli astim benzeri yakinmalar1 bulunan hastalarda
TOF ayirici tanida mutlaka degerlendirilmelidir.

OA/TOF’lii  hastalarda  mortalite ve  morbiditenin
azaltilmasinda erken tani, uygun cerrahi tedavi ve postoperatif
bakim kadar onemli bir role sahiptir. Erken tani sayesinde
aspirasyonun ve aspirasyon pndmonisinin Onlenmesi, ayrica
hastanin cerrahi girisim Oncesinde uygun sivi-elektrolit destegi,
solunum destegi ve diger destekleyici tedavileri almast miimkiin
olmaktadir. Tanmmin dogumdan sonraki erken ddnemde
konulabilmesi ve aspirasyon pndmonisi riskinin azaltilabilmesi;
saglik calisanlarinin hastaligin  klinik bulgularim1  erken fark
etmesine, uygun degerlendirmeyi yapmasina ve zamaninda ilgili
merkeze yonlendirmesine baglidir.

Tam

OA prenatal dénemde tani alabilmekle birlikte, prenatal tan
oran1 halen diisiiktiir. Retrospektif calismalarda 6zofagus atrezili
olgularin yalnizca yaklasik ticte birine prenatal ultrasonografi (USG)
ile tan1 konulabildigi bildirilmistir(Merei & Hutson, 2002; Okuyama
et al., 2006; Pardy et al., 2019; Wang et al., 2021). Prenatal USG'de
midenin  kiigiik izlenmesi veya hi¢ gorlintiilenememesi,
aciklanamayan polihidramniyoz varlig1 ve 6zellikle trizomi 18 gibi
kromozomal anomalilerin eslik etmesi OA’ni diisiindiiren baslica
bulgulardir. Ayrica servikal bolgede veya mediastende sivi ile dolu
proksimal 6zofagus posunun goriintiilenmesi tan1 agisindan degerli
bir bulgu olmakla birlikte, bu bulgu genellikle gebeligin 26.
haftasindan 6nce saptanamaz(Sparey & Robson, 2000).

Stringer ve arkadaslarinin c¢aligmasinda, prenatal USG'de
midesi goriintiilenmeyen veya kiiciik olarak degerlendirilen 87
fetiisiin %]17'sinde dogum sonrasinda OA tanis1 dogrulanmustir.
Midenin goriintiilenmemesi ~ veya  kiicik  izlenmesine
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polihidramniyozun eslik ettigi olgularda ise bu oran %57'ye
yiikselmektedir(Stringer et al., 1995). Bununla birlikte, prenatal
ultrasonografinin OA’ni saptamadaki duyarlilig1 (%8,9-30) diisiik
olup, tanisal performansi gebelik haftasina, fistiil varligina ve
degerlendirmenin deneyimli merkezlerde yapilmasina bagli olarak
degiskenlik gostermektedir(Pretorius et al., 1987; Sparey et al.,
2000; Sparey & Robson, 2000).

Fetal manyetik rezonans goriintileme (MRG), prenatal
tanida giderek daha yaygin kullanilan tamamlayici bir goriintiileme
yontemidir. Ozellikle dzofagus posunun gosterilmesi ve gastrik
dolumun degerlendirilmesinde ultrasonografiye ek bilgiler
saglayabilmektedir. Bazi calismalarda fetal MRG'nin OA’nin
prenatal tanisinda ultrasonografiye gore daha yiiksek tanisal
dogruluk sagladig: bildirilmistir(Pardy et al., 2019). Giliniimiizde
ikinci ve tiglincii trimesterde klinik endikasyon varliginda uygulanan
fetal MRG'nin fetiis agisindan giivenli oldugu kabul edilmekle
birlikte, uzun donem sonuglarina iliskin arastirmalar devam
etmektedir(Langer et al., 2001; Prayer et al., 2023).

Amniyotik s1v1 igeriginin analizi (gama-glutamil transferaz
ve alkalin fosfataz gibi) dahil olmak iizere daha hassas testler
yapilabilir. Amniyotik sivi analizinin de EA/TEF tanis1 i¢in dogum
Oncesi ultrasonografiden (%89,9'a karsilik %31,7) daha hassas
oldugu bulunmustur; bu da MRG'den sadece biraz daha az hassastir
ancak MRG'den 6nemli 6l¢lide daha invazivdir(Pardy et al., 2019).

Ag1z ve burundan kopiiklii sekresyon gelen bir yenidoganda
OA tanisimi  degerlendirmek igin ©Oncelikle orogastrik veya
nazogastrik kateter mideye ilerletilmeye calisilir. Kateterin mideye
ilerletilememesi, OA varligim diisiindiiren énemli bir bulgudur.
Ancak kateterin ¢ok yumusak olmasi nedeniyle proksimal 6zofagus
posu icerisinde kivrilarak mideye ulasmis izlenimi verebilecegi
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unutulmamalidir. Benzer sekilde, kateterden safrali icerik gelmesi de
kateterin mideye ulastigini kesin olarak gostermez. Distal TOF
bulunan olgularda, gastrodzofageal reflii yoluyla mide iceriginin
trakeaya, ardindan farenkse ve proksimal 6zofagus posuna ge¢mesi
sonucu kateterden safra benzeri igerik gelebilir.

Bu nedenle kateterin anatomik olarak mideye ulasip
ulagsmadiginin dogrulanmasi i¢in direkt radyografi cekilmelidir.
Radyografinin tim viicudu igeren "babygram" seklinde elde
edilmesi, eslik eden konjenital anomalilerin degerlendirilmesine de
olanak saglar. Direkt grafide akciger parankiminde pndémoni veya
atelektazi bulgulari, distal TOF varligmi diisiindiiren mide ve
bagirsaklarda gaz dagilimi, eslik eden DA durumunda "double
bubble" bulgusu, kardiyak siliiet, vertebral anomaliler ve ekstremite
anomalileri degerlendirilebilir.

Kontrastli opak madde ile yapilan proksimal 6zofagus pos
grafisi, OA tamisinda ¢ogu zaman gerekli olmamakla birlikte,
proksimal 6zofagus segmentinin seviyesinin belirlenmesi ve cerrahi
planlamaya katki saglamasi acisindan yararh olabilir (Sekil 10A).
Tetkik sirasinda 1-2 mL miktarinda, hipoosmolar, suda ¢oziinebilen
ve aspirasyon durumunda akciger hasar1 olusturma riski diisiik olan
kontrast madde kullanilmalidir. Goriintiileme uygun teknikle
gerceklestirilmeli ve islem sonrasinda kontrast maddenin proksimal
0zofagus posunda kalmasmna izin verilmemeli, aspirasyon riski
nedeniyle geri ¢cekilmelidir.

Bu amacla suda ¢o6ziinen diisiik osmolar kontrast ajanlar
kullanilir. Proksimal pos grafisi ile 6zofagus segmentinin uzunlugu
ve seviyesi degerlendirilebilmekte; ayrica Ozofagus darligi,
ozofageal web ve proksimal TOF gibi nadir eslik eden patolojilerin
saptanmasina yardimci olabilmektedir (Sekil 10A)(Basaklar AC,
20006).
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Sekil 10- Pos Grafisi ve H Tipi Fistiil

Izole trakeodzofageal atrezi tamsinda sine-floroskopi,
bronkoskopi ve 6zofagoskopi kullanilir. Tani rijit 6zofagoskopi ve
bronkoskopi ile hemen hemen %100°diir. Hasta istirahat
halindeyken akcigerleri dinledikten sonra %35 dextroz ile beslenir ve
akcigerler tekrar dinlenir. Dekstroz verildikten sonra akcigerlerde
raller duyulmas1 TOF igin tipiktir. Ancak TOF tanisinda en &nemli
tan1 yontemi sinefloroskopide fistiil hattinin izlenmesidir(Karnak et
al., 1997). izole TOF tanisinda mide gaz odaciginim oksijen miktar
da olgiilebilir. Normal mide gazindaki oksijen orani %?21-23
arasinda iken TOF varliginda bu oran artar(Basaklar AC, 2006).
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AMELIYAT ONCESI HAZIRLIK

Cerrahi onarimdan once, EA'll yenidoganlar aspirasyon,
beslenme ve biiylime yetersizlikleri, agizdan beslenme isteksizligi ve
baglanma sorunlar1 riski altindadir. Aspirasyon riskini en aza
indirmek i¢in, etkilenen bebekler agizdan beslenmemeli, yatak basi
30° ila 40° yiikseltilmeli ve sekresyonlarin aspirasyon riskini
siirlamak i¢in siirekli emme ile oral-faringeal Replogle veya Salem
Sump kateteri yerlestirilmelidir(Dingemann et al., 2021; S. Lee,
2018; Penikis et al., 2024). Ek olarak, bircok vaka hemen primer
anastomoz i¢in uygun olmadigindan, ara donemde biiyiime ve
tyilesme i¢in uygun beslenme ve elektrolit dengesinin korunmasi
esastir.

Ameliyat oncesi donemde eslik eden kardiyak anomalilerin
ve aortik arkin anatomik yapisinin degerlendirilmesi amaciyla
ekokardiyografi yapilmasi Onemlidir(Rothenberg, 2005; Spitz,
2006). Sag aortik ark anomalisi 6zofagus atrezili olgularin yaklagik
%35’inde goriilmektedir. Bu anomalinin preoperatif donemde
ekokardiyografi ile belirlenmesi, cerrahi yaklasimda torakotominin
hangi taraftan yapilacagina karar verilmesi agisindan yol
gostericidir.

Ameliyat oncesi bronkoskopi yapilmasi da bircok merkez
tarafindan Onerilmektedir. Bronkoskopinin en Onemli avantaji,
TOF’iin anatomik 6zelliklerinin ayrmtili olarak degerlendirilmesine
olanak saglamasidir. Ayrica proksimal fistiil, fistiiliin karina ile
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iliskisi, trifurkasyon ve kuadrifurkasyon gibi anatomik
varyasyonlarin preoperatif donemde saptanmasi, cerrahi sirasinda
karsilasilabilecek anatomik farkliliklarin 6nceden bilinmesini ve
uygun cerrahi planlamanin yapilmasini saglar(Atzori et al., 2006;
Lindahl et al., 1992). Trifurkasyon, trakeobronsiyal agacin nadir
goriilen anatomik varyasyonlarindan biridir. Bu durumda fistiil genis
bir agizla karina seviyesine agilir ve bronkoskopide karina
diizeyinde sag ve sol ana bronslarin arasinda {ig¢iincli bir agiklik
seklinde izlenir. Kuadrifurkasyon ise fistiiliin karina seviyesine
acilmasi sonucunda bronkoskopik olarak trakeanin; sol ana brons,
ara brong ve sag st lob bronsuna ek olarak dordiincii bir agiklik
olusturacak sekilde izlenmesidir. Bu tiir anatomik varyasyonlarin
varlig, oOzofagus segmentleri arasindaki mesafenin uzun
olabilecegini diisiindiiren bulgular arasinda yer almaktadir. Direkt
karin grafisinde abdominal gaz izlenmemesi her zaman distal TOF
bulunmadig1 anlamma gelmez. Ozellikle dar ¢apli veya fonksiyonel
olarak kapali fistiillerde benzer radyolojik goriiniim ortaya ¢ikabilir.
Bronkoskopi ayrica trakeobronsiyal sistemdeki inflamasyon ve
sekresyon birikimini direkt grafiye gore daha duyarli sekilde
degerlendirmeye olanak saglar., Bunun yaninda bronsiyal
sekresyonlarin temizlenmesine yardimeci olarak solunum yolu
yonetimine katkida bulunabilir.

Torakotomi oncesi bronkoskopinin, pulmoner
komplikasyonlarin ~ azaltilmasinda  6nemli  rol  oynadig:
bildirilmektedir. Ozellikle agir trakeobronsit varliginda, solunum
yolu enfeksiyonunun kontrol altina alinmasma kadar cerrahi
girisimin ertelenmesi Onerilebilmektedir(Kosloske et al., 1988;
Pigna et al, 2002). Giiniimiizde bir¢ok merkez tarafindan
onerilmekte ve secilmis olgularda uygulanmaktadir.
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CERRAHI TEDAVi

Cerrahi yaklagim; hastanin genel durumu, dogum agirhigi,
eslik eden ciddi pndmoninin varligi, OA’nin anatomik tipi ve eslik
eden konjenital anomalilere gére bireysellestirilir. OA’nin cerrahi
tedavisi cogu olguda dogum sonrasi ilk saatlerde gerceklestirilmesi
gereken acil bir girisim olmamakla birlikte, aspirasyonun 6nlenmesi,
solunum durumunun optimize edilmesi ve hastanin cerrahiye uygun
hale getirilmesi amaciyla erken donemde planlanmalidir(Dave et al.,
1999). Genellikle ilk 24-48 saatlik donem, hastanin ayrintili
degerlendirilmesi, eslik eden anomalilerin arastirilmast  ve
preoperatif hazirligin  tamamlanmast i¢in yeterli bir siire
saglamaktadir(Sparey & Robson, 2000).

Primer onarim

OA/TOF birlikteliginde, uygun anatomik kosullara sahip
olgularda tercih edilen cerrahi tedavi; fistiiliin ligasyonu ve 6zofagus
segmentlerinin primer u¢ uca anastomozu olmalidir(Dave et al.,
1999; Lai et al., 1996a; Shaul, 1989; Sparey & Robson, 2000).
Primer onarim i¢in uygun olan yenidoganlarin, ciddi pulmoner
komplikasyonlar gelismeden ve genel durumlart optimal
kosullardayken cerrahi tedaviye alinmasi hedeflenmelidir. Erken
tan1 alan ve aspirasyon pndmonisi gibi akciger komplikasyonlari
gelismeden opere edilen hastalarda morbidite ve prognozun daha iyi
oldugu bildirilmektedir(Spitz et al., 1994).
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Anestezi indiiksiyonunun ardindan, TOF’iin varhigin,
lokalizasyonunu, sayisini ve eslik eden trakeobronsiyal anomalileri
degerlendirmek amaciyla bronkoskopi yapilabilir.  Cerrahi
yaklagimda genellikle sag posterolateral torakotomi ve ekstraplevral
girisim tercih edilmektedir (Sekil 11). Ekstraplevral yaklagimin
temel avantaji, postoperatif donemde anastomoz kagagi gelismesi
durumunda plevral bosluga yayilimin ve buna bagli ampiyem ile
pulmoner komplikasyonlarin azaltilmasidir.

Transplevral yaklasim ise daha genis bir cerrahi goriis alani
saglamasi, 6zofagus segmentleri arasindaki mesafenin uzun oldugu
olgularda distal 6zofagusun diyaframa kadar mobilizasyonuna
olanak vermesi ve gerektiginde anastomoz hattinin mediastinal
plevra ile desteklenebilmesi gibi avantajlara sahiptir(Basaklar AC,
2006). Plevral diseksiyon posterior mediastene ulastiginda azigos
ven ortaya konur ve baglanarak kesilir. Vagus sinirleri toraksa
proksimal 6zofagusun lateralinden girer ve trakeodzofageal fistiil
seviyesinde distal 0zofagus segmentine dogru uzanir. Cerrahi
diseksiyon sirasinda atretik 6zofagus uclari, vagus sinirleri, trakea ve
fistiil anatomik olarak ayr1 ayri tanimlanmalidir. Distal 6zofagus
segmenti, gereksiz mobilizasyondan kacinilarak, fistiil seviyesinde
cevresel olarak serbestlestirilir ve vagus sinirleri korunur. Fistiil
cogunlukla karinadan yaklasik 0,5-1 cm proksimalde yerlesim
gosterir. Fistiil, emilebilir veya emilmeyen siitlir materyalleri
kullanilarak baglandiktan sonra kesilir (Sekil 11). Fistiiliin yalnizca
baglanarak  birakilmasi, rekiirren TOF  gelisme  riskini
artirabileceginden, fistiil traktinin kesilmesi onerilmektedir. Fistiil
ligasyonu sirasinda trakea duvarinin siitiir hattina dahil edilmesi
trakeal stenoz gelisimine, 6zofageal dokunun fazla uzun birakilmasi
ise divertikiil olusumuna neden olabilir(Basaklar AC, 2006; Kili¢ et
al., 2000). Fistiil kapatildiktan sonra onarim hattinin plevra veya
perikard flebi ile desteklenmesi; azigos veni, omentum, interkostal
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kas veya kikirdak dokudan hazirlanan greftlerin kullanilmasi gibi
tekniklerin rekiirren TOF geligimini azaltabilecegi
bildirilmistir(Delarue et al., 2002). Fistiil kapatildiktan sonra,
anestezi ekibinden akcigerlerin pozitif basing altinda sisirilmesi
istenir ve mediastene 1lik serum fizyolojik verilerek anastomoz ve
trakeal onarim hattinda hava kacagi olup olmadig1 kontrol edilir.

Sekil 11-Insizyon sekil ve Fistiil ligasyonu

Fistiil onariminin ardindan proksimal 6zofagus posunun
mobilizasyonu gerceklestirilir. Ust posun yeterli uzunluga
ulagabilmesi amaciyla diseksiyonun servikal bolgeye kadar
ilerletilmesi gerekebilir. Bu diseksiyon sirasinda eslik eden
proksimal TOF varlig1 da ortaya konulabilir.

Ozofagus segmentlerinin primer anastomoza izin verecek
kadar yaklastirilamadigi durumlarda, distal 6zofagus segmentinin
mimkiin oldugunca dikkatli ve atravmatik bir teknikle mobilize
edilmesi gerekir. Proksimal ve distal 0zofagus uglarinin
hazirlanmasinin ardindan primer u¢ uca anastomoz uygulanir.

Anastomozda tam kat, tek tek siitiir teknigi Onerilir. Anastomoz
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hattina gereginden fazla sayida siitiir yerlestirilmesinden kaginilmali
ve doku iskemi riskini artirabilecek asir1 manipiilasyondan uzak
durulmalidir.  Siitlir materyali olarak uzun siirede emilen
materyallerin kullanilmasi 6nerilmektedir.

Anastomozun posterior sirasindaki siitiir diiglimlerinin
liimen iginde, anterior siradaki siitiir diiglimlerinin ise dista
birakilmasi1 Onerilen tekniklerden biridir. Anastomoz sirasinda
anestezi ekibi tarafindan proksimal 6zofagus posu icerisinden
ilerletilen kateter mideye yonlendirilir. Bu kateter, intraoperatif
donemde mide dekompresyonunu saglayarak ventilasyon ve
anestezi yonetimine yardimci olur; ayrica postoperatif erken
donemde enteral beslenme destegi i¢in kullanilabilir(S. W. Beasley,
1996; Moriarty et al., 1996a).

Anastomoz darliginin gelisimi, uygulanan anastomoz teknigi
ile yakindan iliskilidir. U¢ uca anastomoz uygulanan olgularda, ug
yan anastomoz tekniklerine kiyasla anastomoz darligi goriilme
oraninin daha yiiksek oldugu bildirilmistir.

1950’11 yillarda Sulamaa ve arkadaslar1 tarafindan primer
onarima alternatif bir cerrahi teknik tanimlanmustir. Bu teknikte TOF
tek bir siitiir ile baglandiktan sonra, iki 6zofagus segmenti arasinda
oblik yerlesimli u¢ yan anastomoz gerceklestirilmektedir. Bu
yontemde anastomoz darlifi ve gastro6zofageal refli gibi
komplikasyonlarin daha diislik oranda goriildiigii bildirilmis olmakla
birlikte, rekiirren TOF gelisme oranlarmin daha yiiksek oldugu
gosterilmistir(Singh & Shun, 2001).

Toraskopik onarim

OA'nin ilk torakoskopik onarmmi, 1999 yilinda Berlin'de,
IPEG toplantisindan hemen 6nce Rothenberg ve Lobe tarafindan
gerceklestirilmistir(Lobe, 1999). O zamandan beri, OA/TOF
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onarimi i¢in torakoskopinin kullanimini agiklayan en biiyiik rapor,
2005 yilinda diinyanin dort bir yanindaki alti kurumdan ¢ok uluslu,
cok kurumlu retrospektif bir inceleme ile yaymlanmistir(Holcomb,
2017). OA/TOF torakoskopik onarimi, minimal invaziv cerrahi
tekniklerindeki gelismelere paralel olarak giderek daha fazla
merkezde uygulanmaktadir. Bununla birlikte, bu girisim pediatrik
cerrahinin teknik agidan en yiiksek diizeyde uzmanlik gerektiren
prosediirlerinden biri olarak kabul edilmektedir.

Bebegin omuzlarinin altina ve sol yanina, sag interkostal
bosluklari genigletmek i¢in kiigilik bir rulo nazikge yerlestirilir. Daha
sonra 12-14 French'lik bir kateter bebegin agzindan list yemek
borusu kesesine yerlestirilir ve masa ters Trendelenburg
pozisyonunda hafif¢e sola egilir. Cerrah masanin sol tarafinda,
kamera operatdrii ise solunda durur.

[1k kaniil genellikle posterior aksiller hatta yaklasik sekizinci
interkostal araliga yerlestirilir. Bu 4-5 mm'lik port, kesi teknigi
kullanilarak yerlestirilir ve kiint bir trokar i¢eren bir kaniil, toraks
bosluguna yavasca ilerletilir. Bu kantil, teleskop ve kamera i¢in
kullanilacaktir. Daha sonra kaniilden 45° veya 70° agil1, 4-5 mm'lik
bir teleskop yerlestirilir ve toraks boslugu goriintiilenir. Calisma
portlar1 olarak, 4. ve 5. veya 4. ve 6. interkostal araliklara orta ve
posterior aksiller hatlara 3 mm'lik kaniiller yerlestirilir.
Gerektiginde, ek akciger retraksiyonu icin baska bir aletin
sokulabilecegi dordiincii bir kaniil, 10. veya 11. interkostal araligin
etrafina arkaya ve asagiya dogru yerlestirilebilir.

Fistiil belirlendikten sonra, fistiiliin izerindeki plevra kesilir
ve fistiil nazikge mobilize edilir. Bu mobilizasyonda nazik olmak
onemlidir, clinkii genellikle trakea ve distal 6zofagus boyunca
seyreden vagus sinir liflerini korumak gerekir. TEF (trakeodzofageal
fistlil) tespit edildikten sonra iki Ozofagus segmenti birbirine
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yakinsa, proksimal ve distal 6zofagus segmentlerinin ¢ok az
diseksiyonuna ihtiya¢ duyulacaktir. Bununla birlikte, segmentler
birbirinden genis bir sekilde ayrilmissa, gerilimsiz bir anastomoz
icin 0zofagus uzunlugu kazanmak amaciyla proksimal keseyi toraks
girisine kadar yiiksek bir sekilde diseksiyon etmek gerekebilir.
Diseksiyon sirasinda, proksimal 6zofagusa bitisik olan membrandz
trakeaya zarar vermemeye dikkat etmek Onemlidir. Diseksiyon
alisilmadik derecede zorsa, proksimal bir TOF mevcut olabilir.
Proksimal 6zofagus mobilize edildikten ve anastomoz i¢in hazir hale
getirildikten sonra, distal fistiil baglanir ve kesilir. Fistiil
baglandiktan sonra, 6zofagus anastomozu agik ameliyattakine
benzer sekilde yapilir(Holcomb, 2017).

Geciktirilmis veya Evreli Cerrahi Yontemler

Bazi olgularda proksimal ve distal 6zofagus segmentleri
arasindaki mesafe, primer u¢ uca anastomoz yapilmasina izin
vermeyecek kadar fazla olabilir. Bu durum "uzun aralikli 6zofagus
atrezisi" (long-gap 0zofagus atrezisi)(LGOA) olarak
tanimlanmaktadir. Baz1 arastirmacilar, 6zofagus segmentleri
arasindaki mesafenin iki vertebra uzunlugundan fazla olmasini long
gap, alt1 vertebra uzunlugundan fazla olmasini ise ultra long gap
olarak kabul etmekle birlikte, bu konuda heniiz kesin bir tanimlama
birligi bulunmamaktadir(Baird et al., 2019).

Uzun aralikli OA gelisme olasiligi yiiksek olan ii¢ temel
anatomik grup bulunmaktadir:

1. Izole 6zofagus atrezisi (Gross tip A),

2. Proksimal trakeodzofageal fistiil ile birlikte distal 6zofagus
atrezisi (Gross tip B),

3. Proksimal 6zofagus posunun yiiksek seviyede sonlandigi
veya distal fistiiliin karinaya yakin acildigi bazi distal
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trakeodzofageal fistiil igeren Ozofagus atrezisi olgulari
(Gross tip C)(S. W. Beasley, 1996; Dave et al., 1999).

Ozofagus atrezisi olan 10 hastadan 1'inde iki 6zofagus
ucunun primer anastomozu miimkiin degildir, bu da devamliligin
saglanmasi i¢in ek bir biiyiik zorluk olusturmaktadir(Dingemann et
al., 2021). Gecikmeli primer onarim yaklasimi, &zofagus
segmentlerinin spontan biliylimesine olanak tanimak amaciyla
genellikle 6 hafta ile 9 ay arasinda degisen bir bekleme siirecini
kapsar. Bu donemde gozlenen o6zofageal biiylimenin, proksimal
0zofagus kesesinin oral sekresyonlar, distal segmentin ise
gastroozofageal refliiye bagli distansiyonu sonucunda meydana
geldigi  diistinilmektedir.  Gecikmeli primer anastomozun
uygulanabilirligi, floroskopi esliginde 6zofagus uglar1 arasindaki
mesafenin degerlendirilmesiyle belirlenir. Anastomoz, 6zofagus
uclart arasindaki aralifin yeterli diizeyde azaldig1 olgularda
gerceklestirilir. Bu uygunluk; proksimal 6zofagus kesesinin torasik
girisin altina kadar uzanmasi, 6zofagus uclar1 arasindaki mesafenin
2 cm'nin altinda olmasi1 veya iki 6zofagus ucu arasindaki boslugun
iki vertebra korpusu uzunlugundan daha kisa olmas1 gibi objektif
Olciitlere gore degerlendirilmektedir(Baird et al., 2019).

Cerrahi eksplorasyon sirasinda her iki 6zofagus segmentinin
maksimal mobilizasyonuna ragmen segmentler arasindaki
mesafenin primer anastomoza izin vermeyecek diizeyde oldugu
olgularda uygulanabilecek cerrahi tedavi secenekleri Tablo 8’de
gosterilmistir(S. W. Beasley, 1996; Dave et al., 1999).

Tablo 8- Long Gap OA’da cerrahi tedavi secenekleri

LONG GAP 4'DA
CERRAHI TEDAVI

SECENEELERE

1 1
Gergin Primer

( Tzatma Gastrostomi
Anastomoz Teknikler

1
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Miyotomi

Sirkiiler miyotomi ilk kez 1970 yilinda Livaditis tarafindan
tanimlanmistir. Bu teknik, proksimal 6zofagus segmentinin yeterli
mobilizasyonuna ragmen primer anastomozun gergeklestirilemedigi
uzun aralikli OA olgularinda uygulanmaktadir. Ust 6zofagus
posunun mobilizasyonu ve proksimal sirkiiller miyotomi, uygun
secilmis  olgularda  giivenilir  yontemler olarak  kabul
edilmektedir(Lai et al., 1996b). Miyotomi isleminde, proksimal
0zofagus segmentinin kas tabakasi bir veya daha fazla seviyede
mukozaya ulasincaya kadar ¢epecevre insize edilir (Sekil 12). Bu
islem, Ozofagus duvarinin uzamasma ve segmentler arasindaki
mesafenin azaltilmasina olanak saglayarak primer anastomoz
yapilabilmesine yardimci olur.

Sekil 12- Sirkiiler Miyotomi

Sekil 13- Spiral Miyotomi
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Her bir miyotomi isleminin 6zofagus uzunlugunu yaklasik 1
cm veya daha fazla artirabildigi bildirilmektedir. Miyotomi ile
anastomoz hattindaki gerginlik azaltilabilmesine ragmen, bu
teknigin anastomoz kagag1 veya anastomoz darlig1 gelisimi iizerine
belirgin bir olumlu ya da olumsuz -etkisinin olmadigi
gosterilmistir(Lai et al., 1996b). Ayrica proksimal miyotominin,
OA’ne bagli mevcut motilite bozuklugu iizerine ek bir olumsuz etkisi
olmadig1 bildirilmektedir. Janik ve arkadaglari ile Schneeberger ve
arkadaslarinin ¢aligmalarinda, proksimal miyotominin &6zofagus
fonksiyonlarin1 olumsuz yonde etkilemedigi gosterilmistir(Janik et
al., 1980; Schneeberger et al., 1987). Miyotomi sonrasi en sik
karsilasilan komplikasyonlardan biri, mukozal herniasyona bagl
divertikiil olusumudur(Janik et al., 1980; Moriarty et al., 1996b). Bu
komplikasyonun azaltilmasi amaciyla Kimura tarafindan onerilen
spiral miyotomi tekniginin uygulanabilecegi bildirilmistir(Kimura et
al., 1987) (Sekil 13).

Proksimal miyotomiye ragmen primer anastomozun
gerceklestirilemedigi LGOA olgularinda, dogal &zofagusun
korunmasia yonelik yaklasimlar dogrultusunda distal miyotomi
teknikleri gelistirilmistir. Distal 0zofagus posunun
mobilizasyonunun vaskiiler beslenme acisindan risk tasidig
bilinmekle birlikte, Lai ve arkadaglar1 tarafindan 1996 yilinda
yapilan ¢alismada distal sirkiiler miyotominin primer anastomozu
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miimkiin kilabilecegi ve bu uygulamanin anastomoz kagagi,
anastomoz darlig1 veya Ozofagus fonksiyonu iizerinde belirgin
olumsuz etkiler olusturmadigi bildirilmistir(Cakmak et al., 1978; Lai
et al., 1996b).

Flep Cevirme

Iki 6zofagus segmenti arasindaki mesafeyi azaltmaya
yonelik alternatif yontemlerden biri, proksimalde genislemis
0zofagus posunun 6n duvarindan hazirlanan flebin asagi dogru
cevrilerek tiibiiler hale getirilmesidir. Ik kez Bar-Maor tarafindan
tanimlanan bu teknik ile 6zofagus uzunlugunda yaklasik 1,5 cm’ye
kadar uzama saglanabilmektedir. Bu yontemin en Onemli
dezavantaji, asagiya ¢evrilen flebin vaskiiler beslenmesinin yetersiz
kalabilmesi ve buna bagli iskemi gelisme riskidir(Basaklar AC,
2006; Donnellan & Burrington, 1996b).

Singh ve Shun, 2000 yilinda anastomoz darligin1 azaltmak
amaciyla flep tekniginde modifikasyon yapmislardir. Bu teknikte
proksimal 6zofagus posunun 6n duvarindan horizontal insizyon ile
bir flep hazirlanmakta, distal 6zofagus posuna ise posterior
yerlesimli vertikal insizyon uygulanmakta ve ardindan anastomoz
gerceklestirilmektedir. Bu yaklasim ile anastomoz hattinin ayni
diizlemde olmamasi saglanarak darlik gelisiminin azaltilmasi
amaglanmaktadir (Sekil 14). On bir hastalik seride yalnizca bir
hastada anastomoz darlig1 gelistigi bildirilmistir(Singh & Shun,
2001).

Sekil 14- Shing ve Shun'un Flep teknigi
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Sitiir Fistiilii

Bu teknik ilk kez Rehbein tarafindan tanimlanmistir(Rehbein
& Schweder, 1971). Yontemde, proksimal ve distal 6zofagus
segmentleri uglar1 agilmadan, kalin bir siitlir materyali yardimiyla
kars1 karsiya getirilir ve iki segment arasinda kontrollii bir fistiil
olugsmas1 amaclanir. Gerektiginde, proksimal 06zofagus posu
icerisine basing uygulayarak temas yiizeylerinde basing nekrozu
olusturmak ve segmentlerin birbirine a¢ilmasini saglamak amaciyla
metal zeytinler yerlestirilebilir.

Ozofagus uglarinda olusan nekroz ve ardindan meydana
gelen birlesme sonucunda gelisen stenotik fistiiliin, daha sonra
dilatasyon yontemleri ile genisletilerek 6zofagus devamliliginin
saglanabilecegi bildirilmistir(Basaklar AC, 2006). Boos, Hollwarth
ve Sauer tarafindan bu teknik endoskopik yaklasimla uygulanmis ve
sonuclari bildirilmistir (Booss et al., 1982).

Uzun aralikli ozofagus atrezisinde ozofagus koruyucu cerrahi
yaklasimlar

Ozofagus segmentleri arasindaki mesafenin  primer
anastomoza izin vermeyeceginin  Ongorildiigii  olgularda,
gastrostomi agilmasi ile birlikte torakotomi yapilarak TOF’{in
onarilmas1 ve daha sonra bebegin genel durumu ile 6zofagus
segmentlerinin uygunlugu saglandiginda ikinci bir cerrahi girisim ile
o0zofagus devamliliginin  olusturulmasi, uygulanan tedavi
seceneklerinden biridir(Ashcraft, 2000; Foker et al., 1997; Puri et al.,
1981; Spitz, 1996, 2006). Evreli onarim yaklasimi ilk kez 1962
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yilinda Holder tarafindan tanimlanmis ve daha sonraki yillarda farkli
aragtirmacilar tarafindan desteklenmistir(HOLDER et al., 1962).

Fistiilsiiz OA olgularinda gastrostomi agilarak, 6zofagus
segmentlerinin zaman igerisinde biiylimesi ve birbirine yaklagmasi
beklenebilir. Bu yaklagim sonrasinda olgularin yaklasik %75’ inde
primer anastomoz yapilabildigi bildirilmistir(Maksoud-Filho et al.,
2002; Puri et al., 1981, 1992a). Bu siirecte hastanin yakin klinik
izlemi  gerekmekte olup, proksimal oOzofagus posunun
aspirasyonunun siirdiiriilmesi onerilmektedir.

Ik olarak Foker tarafindan tanimlanan ve daha sonra farkli
arastirmacilar tarafindan gelistirilen traksiyon tekniginde, proksimal
ve distal 0zofagus segmentleri mobilize edildikten sonra her iki
segmente siitiirler yerlestirilerek kontrollii germe kuvveti uygulanir.
Siitiirler toraks duvari iizerinden disar1 alinarak postoperatif
donemde giinliik yaklasik 1-2 mm olacak sekilde kademeli traksiyon
saglanir (Sekil 15). Ozofagus segmentleri primer anastomoza izin
verecek yeterli yakinliga ulastifinda onarim gergeklestirilir(Al-
Qahtani et al., 2003; Kimura et al., 2001; Lopes et al., 2004).

Sekil 15- Traksiyon Teknigi
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LGOA, trakeodzofageal anomalilerin yaklasik %35’ini
olusturmaktadir(J. C. Pedersen et al., 1996). LGOA, dzofagusun iki
segmenti arasindaki mesafenin tek bir cerrahi igslemde anastomoz
icin ¢ok biiylik olmasi durumunda ortaya ¢ikar; ancak literatlirde
LGEA taniminda farkliliklar bulunmaktadir(Baird et al., 2019;
Dingemann et al.,, 2021; Penikis et al., 2024). Nadir Kalitsal
Konjenital Anomaliler Avrupa Referans Ag1 (ERNICA) konsensus
bildirisinde, grup 3 veya daha fazla omur gévdesinin bir boslugunun
belirlenmesinin LGEA tanis1 i¢in yeterli oldugu sonucuna varmis ve
%76,2'lik bir fikir birligine ulagmistir; karmm radyografisi
bulgularindan goriildiigii gibi gazsiz bir karin varliginda bu
uzunlugun meydana gelmesi durumunda LGEA tanisina yaklagim
konusunda %100 fikir birligine ulasmislardir(Dingemann et al.,
2021). LGOAnde en uygun tedavi yaklasiminin ne oldugu halen
tartismalidir. Bununla birlikte, 6zofagusun korundugu ve dogal
0zofagus devamliliginin saglandigi olgularda, uzun dénemde yutma
fonksiyonu ve gastrodzofageal reflii agisindan daha iyi sonuglar elde
edildigi bildirilmektedir(Puri et al., 1992a).

Ozofagus segmentleri arasindaki mesafenin  primer
anastomoza izin vermedigi olgularda; gastrostomi ve servikal
ozofagostomi ile evreli onarim, gastrik tiip uygulamalari, ince
bagirsak veya kolon interpozisyonu ve gastrik pull-up gibi
rekonstrilksiyon yoOntemleri tedavi secenekleri arasinda yer
almaktadir (Tablo 9)(Ahmad et al., 1996; S. W. Beasley, 1996;
Erdogan et al., 2000; Hirschl et al., 2002; Schneeberger et al., 1987).

1980 yilinda Atwell ve arkadaslari, biri OA olan toplam alt1
yenidogan  hastada  gastrik  replasman  uyguladiklarini
bildirmislerdir(Erdogan et al., 2000). Spitz ve arkadaglar1 ise 1981—
2002 yillar arasinda 173 hastaya gastrik transpozisyon uygulamis ve
%94,8 oraninda basarili sonug elde ettiklerini bildirmislerdir(Spitz
et al., 2004). Gastrik transpozisyon sonrasi anastomoz kagagi orani
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%12-21, striktiir gelisimi %19,6-22 ve yutma gii¢liigli orani
yaklasik %30 olarak bildirilmistir(Erdogan et al., 2000; Hirschl et
al., 2002).

Distal 6zofagus segmentinin ¢ok kiiciik veya divertikiiler
yapida oldugu olgularda, bazi arastirmacilar tarafindan biiyiik
kurvaturdan hazirlanan gastrik tiip, fundus tiipii veya Collis
gastroplastisi ~ gibi  alternatif ~ rekonstriiksiyon  teknikleri
uygulanmistir(Evans, 1995; Lopes et al., 2004; Rao et al., 2003).

Kolonun 6zofagus yerine interpozisyon amaciyla
kullanilmast ilk olarak Lundblad tarafindan 1921 yilinda
bildirilmistir(Ahmad et al., 1996). Dale ve Sherman, 1955 yilinda
retrosternal kolon interpozisyon teknigini tanimlamiglardir(Sherman
& Waterston, 1957). Transtorasik posterior mediastinal kolon
interpozisyonu ise 1957 yilinda Waterston tarafindan
yayginlagtirilmigtir(Sherman & Waterston, 1957). Daha sonraki
yillarda bu 06zglin teknik, farkli cerrahlar tarafindan cesitli
modifikasyonlarla gelistirilmistir.

Tablo 9- Ozofagus replasmanimin karsilastirmall sonuglar

Hast
a Mortalit Kaga Strikti
Sayis e(%) k(%) r(%)
1

Cerrahi Yontem / Calisma

A. Kolon interpozisyonu

Mitchel ve ark. (1989) 79 9,0% 29’09 22,0%
()
19,0

Raffensperger ve ark. (1996) 59 2,0% % 22,0%
()
29,0

Ahmed ve ark. (1986) 38 1,0% % 26,0%
(]

A. Kolon Interpozisyonu Toplam / Agirhkli 176 4,9% 25,6 22.9%

Ort. %
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B. Gastrik Tiip

7
Goon ve ark. (1996) 46 1,0% 6’09 59,0%
(]
Ein ve ark. (1987) 36 3,0% 67’; 42,0%
(]
72,
B. Gastrik Tiip Toplam / Agirlikh Ort. 82 1,9% tyo., 51,5%
C. Gastrik Transpozisyon
12
Spitz ve ark. (1996) 100 6,0% ty?, 12,0%
17
Marujo ve ark. (1991) 21 1,0% ’09 14,0%
(]
C. Gastrik Transpozisyon Toplam / Agirlikli 121 5,1% 12,9 12,3%
Ort. %
GENEL TOPLAM / AGIRLIKLI ORTALAMA 379 4,3% 31,6 25,7%

%
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AMELIYAT SONRASI BAKIM

Hastalar postoperatif donemde yogun bakim kosullarinda
izlenmeli ve etkin pulmoner bakim uygulanmalidir. Anastomoz
hattinda  belirgin ~ gerginlik oldugu diisliniilen olgularda,
anastomozun korunmasi amaciyla kas gevsetici tedavi esliginde
mekanik ventilasyon destegi uygulanabilir. Goh ve Brereton,
ventilator desteginin 6zellikle gergin anastomoz bulunan olgularla
sinirlandirilmasini onermiglerdir(Al-Salem et al.,  1997;
Chittmittrapap et al., 1993). Bununla birlikte, baz1 ¢aligmalarda
primer onarim uygulanan hastalarda rutin postoperatif elektif
ventilasyon desteginin anastomoz komplikasyonlarini azaltabilecegi
bildirilmistir(Al-Salem et al., 1997; S. Beasley, 1999; Uchida et al.,
20006).

Yenidoganin uzun siire ayn1 pozisyonda tutulmasi pulmoner
sekresyon birikimine ve atelektazi gelisimine yol acabileceginden,
hastanin uygun pozisyonlandirilmasi 6nemlidir. Bebek semi-Fowler
pozisyonunda, bas hafif fleksiyonda olacak sekilde yatirilmali ve
diizenli araliklarla sag ve sol lateral pozisyonlara cevrilmelidir.
Pnémoni veya atelektazi bulunan hemitoraksin, postiiral drenaj
amaciyla daha uzun siire iistte tutulmasi 6nerilebilir.

Solunum yolu sekresyonlarinin  birikmesini  6nlemek
amaciyla nazofarengeal aspirasyonlar gerektiginde tekrarlanmalidir.
Aspirasyon sirasinda kullanilan kateterin agiri ilerletilmemesine
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dikkat edilmeli ve anastomoz hattinin mekanik travmaya maruz
kalmasi 6nlenmelidir.

Ameliyat Oncesi baslanan genis spektrumlu antibiyotik
tedavisi, kiltiir = sonuglarma ve klinik bulgulara gore
diizenlenmelidir. Komplikasyonsuz seyreden olgularda postoperatif
erken donemde enteral beslenmeye baslanabilir. Anastomoz hattinin
degerlendirilmesi amaciyla kontrol 6zofagografisi yapilarak kagak
olmadig1 gosterildikten sonra oral beslenmeye gecilir ve klinik
duruma gore gogiis tiipii gekilir.

Komplikasyonlar

A.ERKEN KOMPLIKASYONLAR
1.Anastomoz kagagi

(a)insidental

(b)mindr kagak

(c)major kagak

2.Anastomotik striktiir

3.Rekiirren trakeodzofageal fistiil
4.Yutma inkordinasyonu, aspirasyon
B.GEC KOMPLIKASYONLAR
1.Trakeomalazi

2.Gastrodzofageal reflii

3.Motilite bozuklugu, disfaji
4.Akciger hastaligt

5.Skolyoz, gdgiis duvar1 deformiteleri

Anastomoz Kagag

Ameliyat sonras1 donemde en 6nemli komplikasyonlardan
biri anastomoz kagagidir. Anastomoz kagagi farkli serilerde %8—
26,5 arasinda bildirilmekle birlikte, ortalama goriilme oran1 yaklagik
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%14—16’dir(Foker et al., 1997; Konkin et al., 2003; MANNING et
al., 1986b; Okada et al., 1997; Sparey & Robson, 2000; Spitz, 2006).
Anastomoz kacgaklar1 genellikle postoperatif 3—6. giinler arasinda
klinik bulgu vermektedir.

Ekstraplevral torakotomi uygulanan bebeklerde, minor
anastomoz kacaklarinin yaklasik %95’inin 2-3 hafta icerisinde
spontan olarak kapandig1 bildirilmektedir. Major anastomoz kagagi
goriilme orani1 ise %3—5 arasinda olup, cogunlukla postoperatif ilk
24-48 saat icerisinde ortaya c¢ikmaktadir(D’Urzo et al., 2005).
Major anastomoz kagagi gelisen olgularda tedavi yaklagimi hastanin
klinik durumuna gore belirlenir. Enfeksiyon bulgular1 olmayan ve
lokalize kagaklarda yeniden anastomoz uygulanabilir. Enfeksiyon
veya ciddi inflamasyon bulgularinin bulundugu olgularda ise
gastrostomi ve Ozofagostomi gibi gecici cerrahi yOntemler
uygulanarak daha sonraki donemde Ozofagus replasmani
planlanabilir. Major anastomoz kacagi sonrasinda yeniden
anastomoz uygulanmasina ragmen tekrar major kagak gelisen ve
konservatif tedavi ile iyilesen olgular da bildirilmistir(D’Urzo et al.,
2005).

Anastomoz kacgagi gelisiminde rol oynayan baslica faktorler
arasinda anastomoz hattindaki  gerginlik, distal 6zofagus
segmentinin asirt mobilizasyonuna bagli vaskiiler dolagim
bozuklugu, enfeksiyon, cerrahi teknik hatalar ve dokularin travmatik
manipiilasyonu yer almaktadir.

Anastomoz Darlig1

Anastomoz darligi, OA onarmi sonrasinda en sik goriilen
gec donem komplikasyonlardan biridir. Cesitli serilerde insidansi
%7,4-52 arasinda bildirilmistir. Anastomoz darlig1 gelisiminde rol
oynayan baglica faktorler arasinda anastomoz hattindaki gerginlik,
cift sira anastomoz teknigi, emilmeyen siitiir materyallerinin
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kullanilmasi, doku iskemisi, anastomoz kagagi ve gastrodzofageal
reflii yer almaktadir.

Anastomoz hattindaki darliklarin  biiyiik  ¢ogunlugu
endoskopik dilatasyon ile basarili sekilde tedavi edilebilmektedir.
Tedavide ilk secenek genellikle anterograd 6zofagus dilatasyonudur.
Inatc1 veya tekrarlayan darliklarda gastrostomi acilarak hem enteral
beslenme destegi saglanabilir hem de retrograd dilatasyon
uygulanabilir. Tekrarlayan veya dilatasyona direngli darliklarda
gastroozofageal reflii varligit mutlaka arastirilmalidir. Medikal
tedaviye ragmen kontrol altina alinamayan gastro6zofageal reflii
olgularinda anti-reflii cerrahisi degerlendirilebilir. Refliiniin etkin
tedavisine ve tekrarlayan dilatasyonlara ragmen devam eden direncli
anastomoz darliklarinda ise yeniden anastomoz veya uygun cerrahi
rekonstriiksiyon secenekleri giindeme gelebilir(Basaklar AC, 2006;
Foker et al., 1997; Konkin et al., 2003; MANNING et al., 1986b;
Okada et al., 1997; Spitz, 2006).

Dingemann ve ark.’nin OA onarimi sonras1 komplikasyonlari
inceledikleri ¢alismada, postoperatif ilk yil igerisinde hastalarin
yaklagik %57’sinde darlik gelistigi gosterilmistir. Ayrica, darlik
gelisen hastalarin %21’inin 1-2, %20’sinin 3—4, %7’sinin 56 ve
%11’inin ise 7 veya daha fazla sayida dilatasyon islemine ihtiyag
duydugu bildirilmistir(Dingemann et al., 2016).

Rekiirren Trakeoozofageal Fistiil

Rekiirren TOF, OA onarimi sonrasinda goriilebilen énemli
komplikasyonlardan biri olup, ¢esitli serilerde insidanst %3-22
arasinda bildirilmistir(Basaklar AC, 2006; Foker et al., 1997; Konkin
et al., 2003; MANNING et al., 1986b; Okada et al., 1997; Spitz,
2006; Vos & Ekkelkamp, 1996). Klinik olarak hastalarda 6zellikle
beslenme sirasinda veya sonrasinda okstiriik, bogulma hissi, siyanoz
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ataklari, tekrarlayan iist ve alt solunum yolu enfeksiyonlar1 ile
rekiirren pndmoni ataklar1 goriilebilir.

Rekiirren TOF tanisinda bronkoskopi en degerli tam
yontemidir ve fistiiliin lokalizasyonunun dogrudan
degerlendirilmesine olanak saglar. Bununla birlikte, rekiirren
fistiiller genellikle kii¢iik ¢apli olmalar1 ve ¢evre dokulardaki skar
degisiklikleri nedeniyle tanisal acidan glicliik
olusturabilmektedir(Basaklar AC, 2006; Vos & Ekkelkamp, 1996).
Cerrahi tedavide c¢ogunlukla onceki torakotomi insizyonu
kullanilarak transplevral yaklasimla fistiil onarimi1 gergeklestirilir.
Rekiirrens riskini azaltmak amaciyla trakea ile 6zofagus arasindaki
onarim hatti, mediastinal plevra veya perikard flepleri, azigos veni,
omentum, interkostal kas ya da kostal kikirdak greftleri gibi
vaskiilarize dokular ile desteklenebilir(Delarue et al., 2002).

Gastroézofageal reflii (GOR)

Gastrodzofageal refli (GOR), OA onarimi sonrasinda
karsilagilan en Onemli uzun dénem komplikasyonlardan biridir.
Fizyolojik reflii saglikli yenidoganlarda da sik goriilmekle birlikte,
0zofagus atrezili olgularda insidansi belirgin olarak daha yiiksektir.
GOR gelisiminde gastrostomi, gergin anastomoz, Ozofagusun
intrinsik motilite bozuklugu ve gastrodzofageal bileskenin anatomik
ve fonksiyonel o6zelliklerindeki degisikliklerin rol oynadig:
diistiniilmektedir. Bazi caligmalarda gastrostomi uygulanmasinin
GOR insidansin1 %72’ye kadar artirdigi, primer onarim sirasinda
transanastomotik tlip kullaniminin da reflii gelisimine katkida
bulunabilecegi bildirilmistir(Orford et al., 2004). OA onarimi
sonrasinda GOR insidans1 farkli serilerde %31-70 arasinda
bildirilmektedir(Foker et al., 1997; Konkin et al., 2003; MANNING
et al., 1986b; Okada et al., 1997; Spitz, 2006). Baird ve ark.
tarafindan yapilan sistematik bir incelemede, 6zofagus onarimindan
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sonra hastalarin %51'inde 5 yasinda ve %44'inde 10 yasinda
patolojik reflii oldugu belirtilmistir(Baird et al., 2019).

GOR tanis1 kontrastli iist gastrointestinal sistem incelemesi,
24 saatlik 6zofageal pH monitorizasyonu, multikanalli intraluminal
impedans-pH  monitdrizasyonu, {ist gastrointestinal sistem
endoskopisi ve sintigrafi gibi yontemlerle degerlendirilebilir(Spitz,
20006).

Klinik olarak GOR; yasam tehdit edebilen apne ve siyanoz
ataklari, regiirjitasyon, yutma giigliigii, tekrarlayan pnémoni ve
biliylime-gelisme geriligi ile kendini gosterebilir. Ayrica kontrol
altina alimamayan refliiniin anastomoz darligi gelisimine katkida
bulundugu, mevcut striktiirlerin tedavisini  giiclestirdigi  ve
solunumsal morbiditeyi artirdig1 bilinmektedir(Orford et al., 2004).
Erken tam1 ve wuygun tedavi, anastomotik ve respiratuvar
komplikasyonlarin azaltilmasinda Onem tasimaktadir. Bununla
birlikte, OA onarmu sonrasinda tiim hastalara profilaktik anti-reflii
medikal tedavi uygulanmasi veya erken dénemde rutin anti-reflii
cerrahisi yapilmasi konusunda giliniimiizde kesin bir goriis birligi
bulunmamaktadir.

OA onarimi sonrasinda gelisen GOR olgularmin énemli bir
boliimiinde medikal tedavi ile semptomlarda belirgin diizelme
saglanabilmektedir. Tedavinin temelini uygun pozisyonlandirma,
beslenme diizeninin optimize edilmesi, gerekli olgularda mamanin
koyulastirilmas1 ve asit baskilayic1 tedavi olusturmaktadir. Bu
amacla H: reseptor antagonistleri veya proton pompa inhibitorleri
kullanilabilir. Uzun aralikli OA onarim sonrasinda grade -1V
0zofajit ve striktiir gelisen dort olguda yliksek doz proton pompa
inhibitorii tedavisi ile tam iyilesme saglandigi bildirilmistir(Van
Biervliet et al., 2001).
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Medikal tedaviye ragmen semptomlarin kontrol altina
alinamadig1 veya reflilye bagh direngli anastomoz darlig1 gelisen
hastalarda cerrahi tedavi giindeme gelir. OA nedeniyle opere edilen
cocuklarin yaklasik %5-25’inde fundoplikasyon uygulanmasi
gerekebilmektedir(Basaklar AC, 2006; Somppi et al., 1998). Izole
ozofagus atrezili dokuz hastadan olusan bir seride GOR siklig1 %100
olarak bildirilmis ve hastalarin yedisinde fundoplikasyon
uygulanmistir.

GOR'iin uzun doénem komplikasyonlar1 arasinda peptik
striktiir, gida impaksiyonu, Barrett O6zofagusu ve 0zofagus
maligniteleri yer almaktadir(Deurloo et al., 2001; Orford et al.,
2004). Lindahl ve arkadaslari, OA nedeniyle opere edilen 39
hastanin 2-11 yillik izleminde olgularin %57’sinde histolojik
0zofajit, %8’inde ise Barrett 6zofagusu saptamislardir(Lindahl et al.,
1993). Baird ve ark, Barrett 6zofagusu tespit edilmezse 5 ila 10 yilda
bir, displazi olmadan Barrett 6zofagus varsa 3 yilda bir ve displazi
ile Barrett 6zofagus varsa 6 ayda bir tekrarlanan, biyopsili takip
endoskopisini 15 yas civarindan itibaren dnermislerdir(Baird et al.,
2019). Barrett 6zofagusu, intestinal metaplazi varliginda 6zofageal
adenokarsinom gelisimi i¢in 6nemli bir risk faktorii olarak kabul
edilmektedir ve adenokarsinom riskini belirgin dlciide artirmaktadir
(Somppi et al., 1998). OA onarimindan yaklasik 20 y1l sonra gelisen
0zofageal adenokarsinom olgusu ilk kez 1989 yilinda Adzick ve
arkadaglar1 tarafindan bildirilmistir(Adzick et al., 1989). Ayrica
anastomoz hattinda gelisen skuamdz hiicreli karsinom ve leiomyom
olgular1 da literatiirde tanimlanmistir(Deurloo et al., 2001; H. Lee et
al., 2001).

Trakeomalazi

Wailoo ve Emery, 1979 yilinda 6zofagus atrezili bir bebegin
otopsisinde trakeada yapisal anomaliler tanimlamuis; trakeal kikirdak
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halkalarinin inkomplet ve yumusak oldugunu, ayrica membrandz
posterior trakeal duvarin normalden daha genis oldugunu
bildirmislerdir. Bu bulgular, daha sonra OA/TOF ile iliskili
trakeomalazinin morfolojik 6zellikleri olarak tanimlanmistir(Spitz,
2006).

Trakeomalazi, OA/TOF onarimi sonrasinda gériilen énemli
solunumsal morbidite nedenlerinden biridir. Klinik olarak
karakteristik havlar tarzda Oksiiriik, inspiratuvar veya ekspiratuvar
stridor, tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, yasami tehdit
edebilen apne ve siyanoz ataklar1 ile kendini gosterebilir. Klinik
bulgular rekiirren TOF, anastomoz kagag1 ve gastrodzofageal reflii
ile benzerlik gosterebildiginden ayirici tan1 gii¢ olabilir.

Trakeomalazinin temel patofizyolojisi, trakeal kikirdak
halkalarinin yapisal zayifligi ve posterior membrandz trakeanin
genisligi nedeniyle ekspirasyon sirasinda trakea liimeninin asiri
derecede kollabe olmasidir. Ozellikle fistiiliin bulundugu seviyede
trakeanin C seklindeki kikirdak halkalar1 daha yassi1 olup 6n-arka gap
azalmistir. Buna ek olarak posterior membran6z duvar normalden
daha genis yer kaplar. Ekspirasyon ve ksiiriik sirasinda intratorasik
basincin artmasi, ayrica aort, innominat arter veya dilate proksimal
0zofagus posunun distan basisi hava yolu kollapsini artirarak ciddi
solunum sikintis1 ve apne ataklarina neden olabilir.

OA/TOF onarmmu sonrasinda trakeomalazi sikligi yaklasik
%10-20 olarak bildirilmektedir. Klinik olarak anlamli trakeomalazi
gelisen olgularin yaklagik yarisinda cerrahi tedavi gereksinimi
dogabilmektedir. Bu amagla en sik uygulanan cerrahi yontem
aortopeksi olup, baz1 merkezler OA nedeniyle opere edilen olgularin
%17-25"inde aortopeksi uyguladiklarini bildirmislerdir(Schier et al.,
2001a). Trakeal kikirdaklarin biiylime ile birlikte sertlesmesi sonucu
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hastalarin biiylik boliimiinde semptomlar yas ilerledik¢e belirgin
sekilde gerilemektedir(Holder et al., 1987b).

Trakeomalazi tanisinda dinamik fleksibl veya rijid
bronkoskopi altin standart yontem olup, ekspirasyon sirasinda
trakeal limen c¢apinda %50'den fazla daralma taniy1
desteklemektedir(Ashcraft, 2000; Coran & Adzick, 2012).

Motilite bozuklugu, disfaji

OA nedeniyle ameliyat edilen bircok hastada 6zofagus
motilite bozuklugu goriilmektedir. Bu durum, uzun dénemde disfaji
ve yutma fonksiyonunda bozulmaya yol agabilmektedir. Ozellikle
LGOA olgularinda ve dzofagus uzatma teknikleri veya miyotomi
uygulanan  hastalarda motilite  bozuklugu daha belirgin
olabilmektedir.

Yutma giicliigli 6zellikle kat1 gidalarin tiiketimi sirasinda
ortaya ¢ikar. Olgularin yaklagik %15’inde, anastomoz hattindaki
diizensizlik veya rezidiiel darliga bagli olarak kati gidalarin
0zofagusta takilmasi (g1da impaksiyonu)
goriilebilmektedir(Ashcraft, 2000). Bu hastalarda beslenme
sirasinda dik pozisyonun tercih edilmesi ve beslenme sonrasinda bir
stire dik pozisyonun korunmasi 6nerilmektedir.

Zamanla birgok  hastada  6zofagusun  fonksiyonel
adaptasyonu ve yutma mekanizmasinin gelismesiyle semptomlarda
belirgin diizelme goriilebilir. Bununla birlikte, bazi1 olgularda
motilite bozuklugu eriskin doneme kadar devam edebilmekte ve
uzun siireli klinik izlem gerektirebilmektedir. OA onarimi gegirmis
yetiskinlerde disfaji prevalansinin %36 ile %52 arasinda oldugu
bildirilmistir. Bu yiiksek oranin, 6zofagus motilite bozukluklariyla
iligkili  oldugu diisiiniilmektedir. Nitekim sonraki motilite
caligmalarinda, yetiskin hastalarda yeterli 6zofageal peristalsisin
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saglanamadig1 ve eslik eden 6zofageal dismotilitenin bulundugu
gosterilmistir(Baird et al,, 2019). Ozofagus rekonstriiksiyonu
sonrasinda sik goriilen bu dismotilite, uzun donem disfaji ve
aspirasyon agisindan klinik 6nem tagimaktadir.

Akciger hastaligi

Tekrarlayan aspirasyona bagl akciger hastaligi, OA/TOF
onarimi sonrasinda sik karsilasilan uzun donem komplikasyonlardan
biridir. Bu hasta grubunda hava yolu sekelleri de yaygin olup,
pulmoner durumu ve genel klinik sonuglar1 daha da karmasik hale
getirmektedir. Davis ve ark.’nin 115 ¢ocuk tizerinde gerceklestirdigi
20 yillik tek merkezli ¢aligmada, uzun donem takipte hastalarin
%83’linde en az bir hava yolu semptomu, %61,7’sinde ise kronik
Oksiiriik saptanmistir. Ayni1 ¢alismada malazi %28, laringeal yarik
%06, trakeal kese %22, subglottik stenoz %10 ve rekiirren fistiil %4
oraninda bildirilmistir(Davis et al., 2024). Bununla birlikte, hava
yolu  komplikasyonlarimin  sikligt  literatiirde  degiskenlik
gostermektedir. Asttm, OA/TOF’li hastalarda bildirilen bir diger
yaygin uzun donem morbidite olup yaklasik %22 oraninda
gorilmektedir(Malmstrom et al., 2008).
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KURUMSAL DENEYIM

Materyal ve Metod

Bu calismaya 4 y1l boyunca Cocuk Cerrahisi Klinigi'ne OA
tanistyla yatirilarak tedavisi yapilan hastalar dahil edildi. Hastalar
gestasyonel yas, dogum kilosu, cinsiyet, Ozgecmisleri, soy
gecmisleri, hastaneye basvurma yaslari, yakinmalari, genel
durumlari, prognostik siniflamasi, atrezinin tipi, mevcut ek
anomaliler, yapilan ameliyatlar ve sonuglart  yOniinden
degerlendirildi. Kardiyak ek anomali arastirmak i¢in teleradyografi,
elektrokardiyografi ve ekokardiyografi yaptirildi.  Hastaneden
taburcu olduktan sonraki donemde gelisen komplikasyonlar ve
uygulanan tedaviler ile hastanin poliklinik takipleri incelendi.
Poliklinik takiplerinde hastalarin fizik muayenesi, yasi, boyu, kilosu
ve gelisme durumu incelendi. Hastalarin akciger grafileri, baryumlu
0zofagus mide duodenum grafileri, abdominal ultrasonografileri ve
reflii sintigrafileri ¢ekildi. Hastalarda dilatasyon ihtiyaci, siklig1 ve
araliklari incelendi. Toplanan veriler Fisher’in kesin ki kare testi ve
Mann-Whitney-U  testi  kullanilarak  istatistiksel ~ olarak
degerlendirildi. p<0,05 olmasi istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.

Bulgular
Calismanin kapsadigi dort yillik donemde, Cocuk Cerrahisi

Klinigi'ne OA tanisiyla basvuran toplam 41 hasta degerlendirilmis;

bu hastalarin tani, tedavi ve takip siirecleri analiz edilmistir.
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Hastalarin 24 tanesi erkek, 17 tanesi kizdir. Erkek / kiz orani 1,41°dir

(Sekil-18).

Sekil 16- Cinsiyet dagilimi
T mm————— A
I I
1 Kiz- 17 1
A :
I I
I I
I I
I I
| Erkek-24 |
5% ]

Annelerin  %73,17’sinin  gebelik takibi diizenli olarak
yapilirken, %26,82’sinin gebelik takibi bulunmamaktaydi. Prenatal
ve natal 0zellikler Tablo 10'te 6zetlenmistir.

Tablo 10. Demografik

Ozellik+A4:B25

Anne yasi (yil)
e <25vyas
® 26-29 yas
e >30 yas
Gebelik takibi
¢ Yapilmis
* Yapilmamis
Dogum sirasi
e ilk cocuk
e ikinci cocuk
e Uglincii ve Uzeri
ikiz gebelik
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ve Klinik Ozellikler

n (%) / Ortalama £ SS (Min — Maks)

25,65 + 5,17 (17-37)
25 (%60,97)
6 (%14,63)
10 (%24,39)

30 (%73,17)
11 (%26,82)

20 (%48,78)

10 (%24,39)

11 (%26,82)
1(%2,43)



Polihidramniyoz oykiisi 9 (%21,95)

Dogum sekli

¢ Normal spontan vajinal dogum 25 (%61,0)

® Sezaryen 16 (%39,0)

Dogum agirligi (g) 2536,34 + 649,62 (1200-3700)
Gebelik haftasi 36,58 £ 2,74 (28-41)

e Term 29 (%70,73)

® Preterm 10 (%24,39)

e Postterm 2 (%4,87)

Sezaryen ile dogan olgularin altisinda polihidramniyoz,
ikisinde makat gelis, birinde verteks gelis ve ikisinde erken membran
rliptiirii nedeniyle sezaryen uygulanmisti. Normal spontan vajinal
dogumla diinyaya gelen olgularin iigiinde ise polihidramniyoz
Oykiisli mevcuttu.

Izole TOF olgular: hari¢ tutuldugunda, hastalarm basvuru
yast 1-10 giin arasinda degismekte olup ortalama 2,4+2,2 giindii.
Hastalarin 11’1 (%29,7) klinigimize dogumdan sonraki {igiincii giin
ve sonrasinda bagvurmustur. Bagvuru zamanina gore olusturulan
gruplar karsilastirildiginda, iiclincii giin ve sonrasinda bagvuran
hastalarin ameliyat yasi, {ligiincii giinden 6nce bagvuran hastalara
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksekti (p=0,002).
Buna karsin, preoperatif hazirlik siiresi (p=0,185) ve taburculuk
stiresi (p=0,087) acisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmadi (Tablo 11). izole TOF olgularinda ise
basvuru yas1 16 giin ile 6 ay arasinda degismekteydi.
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Tablo 11- Ug giinden az ve fazla zamanda basvuran hastalarin
karsilastirtimasi

basvuru zamamni >3 giin | bagvuru zamani <3 giin p=
Ortalama 15,9£15,9 giin 3,542,8 giin 0,002
ameliyat yasi (3—49 giin) (1-11 giin)
Ortalama 11,94+14,8 giin 2,242.8 giin 0,185
hazirlik siiresi (043 giin) (0-10 giin)
Ortalama 46,8+49,1 giin 19,1£11,7 0,087
taburcu siiresi (7-173 giin) (845 giin)

Hastalarin ~ basvuru  sirasindaki  klinik  bulgulari
incelendiginde, olgularin %51,21'inde oral beslenme Oykiisii,
%82,92'sinde agizdan kopiikk gelmesi ve %75,60'inda siyanoz
oykiisii bulundugu saptandi. Ik bagvuru sirasinda elde edilen akciger
grafilerinde ise hastalarin %24,39'unda atelektazi bulgular1 tespit
edildi.

Hastalarin  anatomik dagilimi  Ashcraft ve Holder
siiflamasina gore degerlendirildiginde, en sik goriilen anatomik tip
proksimal OA ile distal TOF birlikteligi idi. Bunu sirasiyla izole OA
ve izole TOF izlemekteydi. Calisma grubunda OA ile birlikte
proksimal ve distal TOF bulunan olguya veya yalnizca proksimal
TOF ile birliktelik gdsteren anatomik varyanta rastlanmadi (Tablo
12).

Tablo 12- Anatomik siniflama ve yiizdeleri

Anatomik Tipler Ashcraft/Holder | Adet Y% Erkek/Kiz
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Ozofagus atrezisi ve Tip 1 35 85,4 20/15
distal TOF

izole 6zofagus atrezisi Tip2 2 4,9 1/1
izole TOF Tip 3 4 9,7 3/1
Ozofagus atrezisi, distal Tip 4 0 - -
ve proksimal TOF

Ozofagus atrezisi ve Tip 5 0 - -
proksimal TOF

Proksimal OA/TOF olgularinda, ii¢ hastada atretik 6zofagus
segmentleri arasindaki mesafe primer anastomoza olanak
vermeyecek kadar uzunken, dort hastada segmentler birbirine
oldukca yakindi. Izole OA bulunan her iki olguda da proksimal ve
distal 6zofagus uglar1 arasindaki mesafe uzun olarak degerlendirildi.

Hastalarin ek anomalileri degerlendirildiginde, olgularin
%60,97'sinde en az bir ek anomali saptandi. Ek anomaliler major ve
mindr olarak smiflandirildiginda, majér anomalilerin daha sik
goriildiigli belirlendi. Mortalite orant majér anomalisi bulunan
hastalarda, mindr anomalisi bulunan hastalara kiyasla daha ytiksekti
(Tablo 13).

Tablo 13- Ek anomalili yasayan ve olen hasta sayilari

Say1 Yasayan Olen
Ek anomalili toplam hasta 25 14 11
Major anomali 16 8 8
Minér anomali 9 6 3

Ek anomalisi bulunan hastalarda birden fazla sistemi
ilgilendiren anomalilere rastlanmis olup, toplam 46 ek anomali tespit
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edildi. En sik etkilenen sistem kardiyovaskiiler sistem olup bunu
sirastyla genitoiiriner sistem ve gastrointestinal sistem anomalileri
izlemekteydi. Kas-iskelet sistemi ve diger sistemlere ait anomaliler
ise daha diistiik siklikta goriildii (Tablo 14).

Tablo 14- Ek anomalili hastalar

Say | % Major N Minor N
anomaliler anomaliler
Kardiyo vaskiiler | 20 44,47 ASD > PDA ?
sistem VvSD 3 Dekstropoze | 1
KKH D) aorta
Gastrointestinal 9 19,56 Anal atrezi | 6 Malrotasyon | 1
sistem Duodenal 1 Meckel 1
atrezi divertikiilii
Genito-iiriner 13 | 2806 | Uretero |1 Inguinal 3
sistem pelvik herni
darlik Hidrosel 2
Sag | Inmemis 2
agenetik testis
bobrek Hidronefroz | 2
Hipospadias | 1
Ambigius 1
genitale
. Pes 1
Kas-iskelet 2 4,34
sistemi ekinovarus
Kot 1
anomalisi
Diger sitem 2 | 434 Brankial = 1
artik

90



Plonidal 1
siniis

Toplam 46

Kardiyovaskiiler sistem anomalileri igerisinde en sik patent
duktus arteriozus saptanirken, bunu ASD ve VSD izledi. Iki hastada
ciddi kardiyak iftirim ve siyanoza ek olarak telekardiyografide
kardiyotorasik oranda artis izlendi. Ancak hastalarin genel
durumlarinin ileri incelemeye uygun olmamasi nedeniyle
ekokardiyografik degerlendirme yapilamadi ve konjenital kalp
hastaliginin anatomik tipi kesin olarak belirlenemedi.

Gastrointestinal sistem anomalileri arasinda en sik anal atrezi
goriiliirken, DA, intestinal malrotasyon ve Meckel divertikiilii daha
seyrek saptanan anomalilerdi. Genitoiiriner sistem anomalileri
icerisinde ise en sik inguinoskrotal bolge ve dis genital organ
anomalileri izlendi. Bu grupta inguinal herni, hidrosel, inmemis
testis, hipospadias ve ambigus genitalya olgular1 yer almaktaydi.
Kas-iskelet sistemine ait anomaliler pes ekinovarus ve Kkosta
anomalisi (11 ¢ift kosta) olarak saptanirken, diger sistem anomalileri
arasinda brankiyal artik ve pilonidal siniis yer almaktaydi (Tablo 14).

Hastalar prognoz acisindan Waterston risk siniflamasina gore
degerlendirildi. Olgular tiim risk gruplarinda temsil edilmekteydi.
Yasam oranlar1 incelendiginde, diisiik risk grubunda en yliksek
sagkalim oranlar1 elde edilirken, yiiksek risk grubunda sagkalimin
belirgin olarak azaldig1 goriildii. Ozellikle C1 alt grubunda yasayan
hasta bulunmazken, C2 alt grubunda sagkalim orani daha ytiksekti.
Waterston risk siniflamasina gore hasta dagilimi ve yasam oranlari
Tablo 15'te sunulmustur.
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Tablo 15. Waterston risk siniflamasina gore hastalarin dagilimi ve
sagkalim oranlar

Waterston Hasta sayis1 Yasayan hasta | Sagkalim oram
grubu (n) (n) (%)

A 15 14 93,3

. 13 11 84,6

Bl 2 8 88,9

B 4 3 75,0

£ 13 5 38,5

C1 3 0 .

£ 10 5 50,0

Hastalar ayrica Spitz prognostik siniflamasina gore

degerlendirildi. Spitz siniflamasinda da risk diizeyinin artmasiyla
birlikte sagkalim oranlarinda azalma egilimi gozlendi. En yiiksek
sagkalim Grup I'de saptanirken, en diislik sagkalim Grup IlI'te elde
edildi. Spitz siniflamasina gore hasta dagilimi ve sagkalim oranlari
Tablo 16'te gosterilmistir.

Tablo 16. Spitz prognostik siniflamasina gére hastalarin dagilimi
ve sagkalim oranlari

Yasayan hasta

Sagkalim orani

Spitz grubu Hasta sayisi (n) (n) (%)
I 26 24 92,3
11 12 5 41,7
111 3 1 33,3
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Proksimal OA ve distal TOF bulunan olgularin biiyiik
cogunluguna cerrahi tedavi uygulanmistir. Cerrahi uygulanamayan
olgular, agir pndmoni ve eslik eden ciddi kardiyak patolojiler
nedeniyle preoperatif donemde kaybedilmistir. Operasyon
uygulanan hastalarda standart cerrahi yaklasim olarak posterolateral
torakotomi ve ekstraplevral yolla TOF ligasyonu ile primer
0zofageal anastomoz tercih edilmistir. Uygulanan cerrahi girisimler
Tablo 18'de 6zetlenmistir.

Eslik eden konjenital anomalisi bulunan olgularda OA
onarimina ek olarak ilgili anomalilere yonelik cerrahi girisimler ayni
seansta veya ardisik seanslarda gergeklestirilmistir. Anal atrezi
olgularinda perinoplasti veya kolostomi, kloakal anomalili
hastalarda ise kolostomi uygulanmig; bazi olgularda kolostomi
revizyonu veya dis merkezde gergeklestirilen ek cerrahi girisimler
gerekmistir.

Atretik 6zofagus segmentleri arasindaki mesafenin primer
anastomoza uygun olmadigi olgularda evreli cerrahi yaklagim
benimsenmistir. Bu hastalarda ilk asamada trakeo6zofageal fistiiliin
ligasyonu ile gastrostomi ve/veya oOzofagostomi olusturulmus,
uygun olgularda iist 6zofagus posunun uzatilmasina yonelik bujinaj
uygulanarak gecikmis primer onarim planlanmstir. Izlem siirecinde
definitif ~ 6zofagus  rekonstriiksiyonu  planlanan  hastalar
bulunmaktadir.

Eslik eden mide perforasyonu bulunan bir hastada ncelikle
mide perforasyonu onarilarak gastrostomi ve anti-reflii cerrahisi
uygulanmus, ikinci asamada OA onarimi gergeklestirilmistir. Benzer
sekilde, kompleks anorektal malformasyon ve DA bulunan
olgularda, hastalarin klinik durumuna gore asamali cerrahi tedavi
uygulanmustir.
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Izole OA bulunan hastalarda cerrahi yaklasim, 6zofagus
uclar1 arasindaki mesafeye gore planlanmistir. Primer anastomozun
miimkiin oldugu olguda iist posa spiral miyotomi (Livaditis teknigi)
ile primer anastomoz gerceklestirilirken, diger olguda evreli

rekonstriiksiyon

uygulanmustir.

amaciyla

0zofagostomi

ve  gastrostomi

Izole TOF olgularinda temel cerrahi yaklasim fistiil
ligasyonu olup, izlem sirasinda gereksinim duyulan hastalarda ek
cerrahi girisimler uygulanmistir (Tablo 17).

Tablo 17. Hastalara uygulanan cerrahi girigimler ve izlem

stirecindeki ek operasyonlar

Tanist Sayt | Ameliyat 1 Ameliyat 2 Ameliyat 3
Proksimal OA/TOF 21 TOF ligasyonu+Primer
anastomoz
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+Primer | Nissen
anastomoz fundoplikasyon
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+Primer | Plenoidal siniis
anastomoz eksizyonu
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+
gastrostomi +6zofagostomi
agilmasi
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+ | Ozofagostomi
gastrostomi agilasi acilmasi
Proksimal OA/TOF+ 1 Mide primer onarimi+ | TOF HL
Mide perforasyonu gastrostomi acilmasi+ | ligasyonu+Primer herniektomi
Nissen fundoplikasyon anastomoz
Proksimal OA/ TOF 2 TOF ligasyonu+ Primer
+Alcak tip anal atrezi anastomoz +Perinoplasti
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+Primer | Kolostomi agilmast Kolostomi
+Kloaka anomalisi anastomoz revizyonu
Proksimal OA/TOF 1 TOF ligasyonu+Primer | Kolostomi Evisserasyon
+Kloaka anomalisi anastomoz acilmasi+Toupet onarimi
funduplikasyon+HL
herniektomi
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Proksimal OA/TOF+ 1 Diverjan kolostomi | TOF ligasyonu+
Yiiksek tip anal atrezi acilmasi livaditis+Primer
anastomoz
Proksimal OA/TOF+ 1 TOF ligasyonu+
duodenal atrezi+ duodenoduodenostomi+gas
Yiiksek tip anal atrezi trostomi
acilmasi+sigmoidostomi
izole TOF 3 TOF ligasyonu
izole TOF 1 TOF ligasyonu Sag HL herniektomi
izole OA 1 Ozofagostomi+
gastrostomi agilmasi
izole OA 1 Livaditis+primer Bridektomi+Rezeksi
anastomoz  +gastrostomi | yon anastomoz
agilmasi

Primer anastomoz uygulanan hastalar, anastomoz hattinin
korunmas1 amaciyla postoperatif donemde sedasyon altinda
mekanik ventilasyon destegi ile izlendi. Tiim olgularda basing
kontrollii ventilasyonun asist-kontrol modu kullanildi. Sedasyon ve
noromiiskiiler blokaj amaciyla tiyopental sodyum, midazolam ve
atrakuryum uygulandi. Hastalarin sedasyon ve mekanik ventilasyon
stireleri Tablo 18'de gosterilmistir.

Tablo 18. Atretik 6zofagus uglart arasindaki mesafeye gore
postoperatif sedasyon ve mekanik ventilasyon siirelerinin
karsilastiriimasi

1-2 vertebra | >3 vertebra | p=

mesafe mesafe
Ortalama uyutulma siiresi (giin) 2,2+0,9 3,2+1 0,196
Ortalama ventilator takip siiresi 3,442.5 6,6+7,4 0,183

(giin)

Atretik 6zofagus uclarn arasindaki mesafeye gore yapilan
degerlendirmede, >3 vertebra mesafesi bulunan hastalarda sedasyon
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ve mekanik ventilasyon siireleri daha uzun olmakla birlikte, gruplar
arasinda bu farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmadi
(uyutulma stiresi i¢in p=0,196; mekanik ventilasyon siiresi i¢in
p=0,183) (Tablo 17). Atretik uglar arasindaki mesafe ile cinsiyet
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptanmadi (p=0,708)
(Tablo 19).

Tablo 19. Atretik 6zofagus uglar: arasindaki mesafeye gore cinsiyet

dagilimi
VERTEBRA MESAFESI
CINSIYET 1-2 vertebra >3 vertebra
Say1 %" Say1 %"
Erkek 4 40 13 54,2
Kiz 6 60 11 45,8
Fisher’ in kesin ki-kare testi p=0,708

Postoperatif donemde enteral beslenmeye nazogastrik tiip
veya gastrostomi araciligiyla baslandi. Nazogastrik tiip ve toraks
tiiplinlin ¢ekilme zamanlar1 hastalarin klinik seyri ve anastomoz
biitiinliigline gore planlandi. Anastomoz kagagi gelismeyen

hastalarda toraks tiipili daha erken ¢ekilirken, kacak gelisen olgularda
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toraks tiipiiniin ¢ekilme siiresi belirgin olarak uzadi. Taburcu edilen
hastalarda ortalama hastanede kalig siiresi degerlendirilmis olup,
primer anastomoz uygulanan olgularin evreli cerrahi uygulanan
olgulara gore daha erken taburcu edildigi gozlendi. Evreli cerrahi
uygulanan bir hasta ise definitif 6zofagus rekonstriiksiyonu
planlanarak izlenmeye devam edilmekteydi.

Postoperatif donemde dort hasta kaybedildi. Bu olgularin
ikisinde 6liim nedeni anastomoz kagagina bagl gelisen sepsis, diger
ikisinde ise sepsis olarak degerlendirildi.

Primer anastomoz uygulanan hastalarda en sik goriilen
cerrahi komplikasyonlar anastomoz darligi, gastro6zofageal reflii
(GOR) ve anastomoz kagag olarak saptandi. Postoperatif
komplikasyonlarin siklig1 Tablo 20'da dzetlenmistir.

Tablo 20. Primer anastomoz uygulanan hastalarda goriilen cerrahi

komplikasyonlar
Toplam % Yasayan Olen
hastalar hastalar
(30 hasta) (11 hasta)

Anastomoz kagag 5/30 9%16.6 P 3

Minor kacak 4/30 %13,3

Major kacak 1/30 %3,3
Anastomoz darhg 12/30 9440 11 B
GOR 1128 | 939,28 28 _
Niiks TOF i 0 B B

Primer anastomoz uygulanan hastalarda klinik ve radyolojik

olarak anastomoz kacagi gelisen olgularin biiylik ¢ogunlugunu
mindr kagaklar olusturdu. Major kagak yalnizca bir hastada saptandi.
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Anastomoz kacag1 gelisen hastalarin biiyiik kismi1 konservatif tedavi
ile iyilesirken, iki olgu anastomoz kacagmna eslik eden sepsis
nedeniyle kaybedildi. Konservatif olarak izlenen hastalarda kagak
spontan olarak kapandi.

Anastomoz darligi, primer anastomoz uygulanan hastalarda
en sik gorilen ge¢ donem komplikasyonlardan biri olarak
degerlendirildi. Olgularin  biiylik ¢ogunlugunda endoskopik
dilatasyon gereksinimi gelisirken, yalnizca bir hastada minimal
darlik nedeniyle girisim uygulanmadi. Darliklarin ¢ogu postoperatif
ilk {i¢ ay igerisinde ortaya ¢ikarken, az sayida olguda ge¢ donemde
gelisti. Dilatasyon uygulanan hastalarda isleme bagli herhangi bir
komplikasyon gozlenmedi.

Atretik 6zofagus uglar1 arasindaki mesafe ile anastomoz
darlig1 gelisimi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki
saptanmad1 (p=0,801) (Tablo 21).

Tablo 21. Atretik 6zofagus uglari arasindaki mesafe ile anastomoz
darlig1 gelisimi arasindaki iliskinin degerlendirilmesi

ANASTOMOZ DARLIGI
IKi UC ARASI MESAFE VAR YOK
Say1 %" Say1 %"
1-2 vertebra 5 50 5 50
3-5 vertebra 7 41 10 59
Fisher’in kesin ki-kare testi p=0,801

Hastalar izlem silirecinde baryumlu 6zofagus-mide-
duodenum grafisi ve reflii sintigrafisi ile gastro6zofageal refli
acisindan degerlendirildi. GOR saptanan tiim hastalarda ilk basamak
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tedavi olarak medikal yaklasim uygulandi. Medikal tedaviden yarar
gérmeyen olgularda ise anti-reflii cerrahisi gergeklestirildi.

Primer anastomoz wuygulanan hastalarda atretik uclar
arasindaki mesafenin artmasi ile GOR gelisimi arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir iligki bulunmadi (p=0,437) (Tablo 21). Calisma
grubunda rekiirren TOF gelisimi izlenmedi.

Tablo 22. Atretik ozofagus uglart arasindaki mesafe ile
gastroozofageal reflii gelisimi arasindaki iliskinin

degerlendirilmesi
GOR
IKi UC ARASI MESAFE VAR YOK
Say1 %" Say1 %"
1-2 vertebra 3 30 7 70
3-5 vertebra 7 41 10 59
Fisher’in kesin ki-kare testi p=0,437

Cerrahi dis1 postoperatif komplikasyonlar arasinda en sik
akciger komplikasyonlari, sepsis ve cerrahi alan enfeksiyonu
gorildii. Bu komplikasyonlarin dagilimi Tablo 23'de sunulmustur.

Tablo 23. Postoperatif sistemik komplikasyonlarin dagilimi

Toplam

%

Yasayan

hastalar

(30 hasta)

Olen

hastalar

(11 hasta)

99



Sepsis 15 %36,58 10 5

Cerrahi alan enfeksiyonu 12 %29,26 9 3

Akciger sorunlari 17 %41,46 13 4

Sepsis gelisen hastalarin bir kismi1 medikal tedavi ile
diizelirken, mortalite goriilen olgularin 6nemli bolimiinde sepsis
temel 6liim nedeni olarak degerlendirildi.

Cerrahi alan enfeksiyonu gelisen hastalarda en sik izole
edilen mikroorganizmalar Staphylococcus aureus ve Pseudomonas
aeruginosa 1di. Ayrica Candida spp., Streptococcus viridans ve
koagiilaz-negatif stafilokok tiiremesi de saptandi. Cerrahi alan
enfeksiyonu gelisen hastalarda izole edilen mikroorganizmalar tablo
24’te sunulmustur. Baz1 olgularda kiiltiirde mikroorganizma izole
edilemedi. Tiim cerrahi alan enfeksiyonlar1 uygun antimikrobiyal
tedavi ile kontrol altina alindu.

Tablo 24. Cerrahi alan enfeksiyonu gelisen hastalarda izole edilen

mikroorganizmalar

Mikroorganizma n
Kiiltiirde lireme saptanmadi 5
Staphylococcus aureus 2
Pseudomonas aeruginosa 2
Candida spp. 1
Streptococcus viridans 1
Koagiilaz-negatif stafilokok 1
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Akciger komplikasyonlari;; pndmoni, atelektazi ve
pnomotoraks seklinde izlendi. Bu olgularin biiyiikk c¢ogunlugu
medikal tedaviye yanit verirken, mortalite gelisen hastalarda akciger
komplikasyonlarina siklikla sepsis ve eslik eden agir sistemik
hastaliklar eslik etmekteydi.

Calismaya dahil edilen 41 hastanin 30'u takip silirecinde
sagkalim gostermistir. Bu hastalarin demografik ve klinik 6zellikleri
incelendiginde; ortalama gebelik haftasi, dogum agirligi, hastaneye
yatis yasi, ameliyat yasi ve taburculuk yasi sirastyla 37,10+2,60
hafta, 2633+609,90 g, 2,53+2,42 giin, 7,80+12 giin ve 23,56+20,37
giin olarak saptandi.

Sagkalim gosteren hastalarin biiyiikk ¢ogunlugu poliklinikte
diizenli olarak izlenmistir. Bir olgunun hastanede definitif cerrahi
tedavi oncesi izlemi devam ederken, ii¢ hasta poliklinik kontrollerine
devam etmemistir.

Izlem siirecinde hastalarin  6nemli bir kismi ¢esitli
yakinmalar nedeniyle yeniden degerlendirilmistir. En sik bagvuru
nedenlerini solunum sistemi enfeksiyonlar1 ile yutma giicliigiine
bagli yakinmalar olusturmustur. Ciddi solunum yolu enfeksiyonu
gelisen olgular hastaneye yatirilarak tedavi edilmis, tekrarlayan
akciger enfeksiyonu ve gastrodzofageal reflii bulunan uygun
hastalara anti-reflii cerrahisi uygulanmistir.

Yutma giigliigii ve kusma yakinmalar1 ile bagvuran bazi
hastalarda 6zofagusta yabanci cisim saptanmis ve endoskopik olarak
cikarilmigtir. Anastomoz darhi§ina baghi yutma gilicliigii gelisen
hastalarda antegrad 6zofageal dilatasyon uygulanmis, bazi olgularda
ise dilatasyon gereksiniminin izlem siirecinde devam ettigi
gozlenmistir.
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Hastalarin biiylime gelisme degerlendirmesinde dogum ve
son poliklinik kontrollerindeki kilo ve boy persentilleri
karsilastirmali olarak Tablo 25'te sunulmustur.

Tablo 25. Izlemdeki hastalarin dogumdaki ve son kontroldeki
biiyiime persentillerinin dagilimi

Persentil Dogum Son kontrol Dogum Son kontrol
agirhgi (n) agirhg (n) boyu (n) boyu (n)
<3P 7 5 G 5
3-10P 2 5 7 3
10-25 P 8 7 R ;
2550 P 7 s - :
50-75 P 3 3 1 y
75-90 P 0 ) 0 N

Caligmaya dahil edilen 41 olgunun 11'inde mortalite gelisti.
Bu olgularin demografik ve klinik o6zellikleri incelendiginde
ortalama gebelik haftasi, dogum agirlig1, bagvuru yas1 ve ameliyat
yasi1 sirastyla 35,18+2,75 hafta, 2272,72+710,52 g, 2,18+2,04 giin ve
6,37+5,95 giin olarak bulundu.

Mortalite gelisen olgularin {i¢ii, agir pnémoni ve eslik eden
konjenital kalp hastaligina bagli gelisen solunum yetmezligi
nedeniyle cerrahi tedavi uygulanamadan kaybedildi. Bu olgularin
tiimii ytliksek risk grubunda yer almakta olup klinik 6zellikleri Tablo
26'te sunulmustur.
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Tablo 26. Cerrahi tedavi uygulanamayan mortalite olgularinin

klinik ozellikleri
Atelektazi,
Gebelik | Dogum KKH . . ‘Waterston Spitz Tamsi Ex
haftas1 kilosu Pnémoni, simiflamas1 | smiflamasi giinii
Pnomotoraks
l.hasta | 3550 Var Var C Tip-2 Proksimal 10.giin
38hf atrezi+distal
TOF
2.hasta | 1770 Var Var C Tip-2 Proksimal 4.giin
30hf atrezi+distal
TOF
3.hasta | 1350 Var Var C Tip-3 Proksimal 18.giin
32hf atrezi+distal
TOF

Cerrahi tedavi uygulanan hastalarin bir kisminda mortalite
erken postoperatif donemde gelisti. Bu olgularda temel olim
nedenleri sepsis ve anastomoz kacagia bagl gelisen enfeksiyon
komplikasyonlariydi. Mortalite ile sonuglanan postoperatif olgularin
klinik 6zellikleri Tablo 27'te 6zetlenmistir.

Tablo 27. Cerrahi tedavi sonrasi erken donemde mortalite gelisen
olgularin klinik ozellikleri

Gebelik | Dogum KKH | Waterston Spitz Tanisi Ameliyat Ex
haftas kilosu siiflamasi simiflamasi giinii
ve
nedeni
L. . .
37 2800 | Yok A 1 Proksimal Primer 3.
hasta atrezi+distal | anastomoz | giin
TOF sepsis
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z 34 1500 | Var C 3 Proksimal Primer 21.
hasta atrezi+distal | anastomoz | giin
TOF sepsis
3 34 1850 | Var C 2 Proksimal Primer 7.
hasta atrezi+distal | anastomoz | giin
TOF sepsis
4. . Livaditis+
38 3000 | Yok C 1 Proksimal 12.
hasta atrezi+distal Primer glin
TOF.+ana1 anastomoz | SEPSis
atrezi

Taburcu edilen bazi hastalarda ise izlem siirecinde mortalite
gelisti. Bu olgularda 6liim nedenleri arasinda agir kardiyak hastalik,
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, kalp yetmezligi ve bir
olguda yetersiz evde bakim Oykiisii yer almaktaydi. Taburculuk
sonrast mortalite gelisen olgularin 6zellikleri Tablo 28'da
gosterilmistir.

Tablo 28. Taburculuk sonrasi mortalite gelisen olgularin klinik

ozellikleri
Dogum
Gebelik . KKH Waterston Spitz .
haftasi kilosu(gr) siiflamasi siniflamasi Ex giinii
1.hasta
33 1590 Var C 2 1,5 ay
sonra
2.hasta
38 2700 Var C 2 1 y1l sonra
3.hasta
37 2340 Var B 2 4 ay sonra
4. hasta
36 2550 Var B 2 1,5ay
sonra

Major konjenital anomalilerin mortalite lizerindeki etkisi
degerlendirildiginde, major anomalisi bulunan hastalarda mortalite
oraninin anlamli derecede daha yiiksek oldugu saptandi (p=0,01)
(Tablo 29).
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Tablo 29. Majoér konjenital anomali varligi ile mortalite arasindaki
iliskinin degerlendirilmesi

MAJOR ANOMALI
VAR YOK
Say1 %" Say1 %"
Yasayan 8 50 22 88
Ex 8 50 3 12
Fisher’in kesin ki-kare testi p=0,01
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TARTISMA

OA, yenidogan déneminde karsilasilan ve yasami tehdit eden
en 6nemli konjenital 6zofagus anomalilerinden biridir(Okada et al.,
1997). Klasik OA/TOF ilk kez 1697 yilinda Thomas Gibson
tarafindan tanimlanmis olmakla birlikte, bu olgularin modern
anlamda tani ve basarili cerrahi tedavisi ancak 20. yiizyilin ikinci
yarisinda miimkiin olmustur. Ozofagus, yutulan gidalarn agizdan
mideye fizyolojik olarak iletilmesini saglayan temel gastrointestinal
sistem organidir. Giinlimiizde 6zofagus devamliligini saglamaya
yonelik ¢esitli rekonstriiktif yontemler tanimlanmis olsa da, bunlarin
hicbiri normal 6zofagusun fonksiyonlarmmi tam olarak yerine
koyamamaktadir. Bu nedenle OA’nin cerrahi tedavisinde temel
amag, miimkiin oldugunda hastanin kendi 6zofagusu kullanilarak
anatomik ve fonksiyonel biitlinliigiin yeniden saglanmasidir. Erken
tan1 olanaklarinin gelismesi, cerrahi tekniklerdeki ilerlemeler, siitiir
materyallerindeki  yenilikler, anestezi ve yogun bakim
uygulamalarindaki gelismeler, sivi-elektrolit dengesi ile total
parenteral niitrisyonun etkin yonetimi ve antibiyotik tedavisindeki
ilerlemeler sayesinde OA’nin cerrahi tedavisinde sagkalim oranlari
belirgin olarak artmistir(Orford et al., 2004). Bununla birlikte,
anastomoz kacagi, anastomoz darligi, gastro6zofageal reflii ve
solunum sistemi sorunlari gibi postoperatif komplikasyonlar
giniimiizde de Onemli morbidite nedenleri olmaya devam
etmektedir.
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Literatiirde OA’nde erkek/kiz oraninin yaklasik 1,26 oldugu
bildirilmektedir. Buna karsin, ¢alismamizda bu oran 1,41 olarak
saptanmistir. Sagkalim gosteren olgularda erkek/kiz orami ise 1,5
olarak bulunmustur. Prenatal ve natal ozellikler
degerlendirildiginde, calisma grubumuzun genel olarak literatiirde
bildirilen bulgularla uyumlu oldugu goriilmektedir. Olgularin
yaklasik yarisint ilk cocuklar olustururken (%48,78), annelerin
biiylik ¢ogunlugu 25 yas ve altindaydi (%60,97). Literatiirde de
OAnin &zellikle geng ve ileri anne yaslarinda daha sik goriildiigii
bildirilmektedir(Basaklar AC, 2006; Dave et al., 1999).

Caligmamizda bir olgu (%2,43) ikiz gebelikten dogmus olup,
bu oran literatiirde bildirilen %2,5-7 araligi ile uyumludur(Shaw-
Smith, 2006; WHALEN et al., 1987). Polihidramniyoz Oykiisii ise
hastalarimizin %21,95'inde saptanmugtir. Literatiirde
polihidramniyoz sikligimin TOF bulunmayan olgularda %85'e,
trakeodzofageal fistiil eslik eden olgularda ise yaklasik %32'ye
ulastigr  bildirilmektedir(Basaklar AC, 2006). Calismamizda
polihidramniyoz oraninin literatiire gore daha diisiik bulunmasi,
gebelik izlemlerinin yetersizligi veya prenatal donemde bu bulgunun
gbdzden kagmis olmasi ile iliskili olabilir. Nitekim olgularin yaklasik
dortte birinde diizenli gebelik takibinin yapilmadig: belirlenmistir.

Prenatal ultrasonografinin OA’nin tanisindaki duyarlilig
literatiirde %24—30 arasinda bildirilmektedir(Pretorius et al., 1987,
Sparey & Robson, 2000). Buna ragmen, c¢alisma grubumuzda
prenatal donemde tani alan olgu bulunmamisti. Bu durum,
ultrasonografinin siirli tamisal duyarlilifinin yani sira prenatal
taramalarin yeterli diizeyde yapilamamis veya tanisal bulgularin fark
edilememis olmasi ile agiklanabilir.

Izole TOF olgular1 harig tutuldugunda, hastalarn klinigimize
basvuru yast 1-10 giin arasinda degismekte olup ortalama 2,4+2,2
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giindii. Hastalarin %29,7'si dogumdan sonraki ii¢lincii giin ve
sonrasinda klinigimize basvurmustur. Basvuru zamanina gore
yapilan karsilastirmada, tiglincli glin ve sonrasinda bagvuran
hastalarda ameliyat yasinin, li¢iincii giinden 6nce bagvuran hastalara
gore istatistiksel olarak anlamli diizeyde daha yiiksek oldugu
saptand1 (p=0,002). Buna karsin, preoperatif hazirlik siiresi
(p=0,185) ve taburculuk siiresi (p=0,087) acisindan gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmada.

Caligmamizda, olgularin yaklasik tigte birinin dogumdan
sonraki ii¢iincii giin ve sonrasinda basvurmus olmasi, OA’nin tani ve
uygun merkeze sevk siirecinde gecikmeler yasanabildigini
diisiindiirmektedir. Bununla birlikte, bagvuru zamaninin uzamasi
yalnizca hastanin saglik kurulusuna ge¢ basvurmasina bagl
olmayip, tanidaki gecikme, uygun merkeze sevk siiresi, hastanin
klinik durumunun cerrahiye hazirlanmasini gerektiren ek sorunlar ve
eslik eden konjenital anomaliler gibi bir¢ok faktorden etkilenebilir.
Erken tan1 ve zamaninda iiciincli basamak merkeze yonlendirme;
aspirasyona bagli solunum sistemi komplikasyonlarinin azaltilmasi,
cerrahi tedavinin daha erken wuygulanabilmesi ve sagkalim
oranlarinin artirilmasi agisindan 6nem tasimaktadir(Spitz et al.,
1994).

Calismamizda hastalarin  klinigimize basvuru sirasinda
%82,92'sinde asir1 oral sekresyon (kopiirme) ve %75,60'1nda siyanoz
oykiisii  bulunmasina ragmen, olgularin %51,21'ine basvuru
oncesinde oral beslenme uygulanmisti. Bu bulgu, OA’nin erken
donemde yeterince akla getirilmedigini ve tanida gecikme
yasanabildigini diisiindiirmektedir. Tanidaki gecikme ve uygunsuz
girisimler, aspirasyon riskini artirarak morbidite ve mortalite
iizerinde olumsuz etkilere neden olabilmektedir. Bu nedenle,
yenidogan bakiminda gorev alan tiim saglik calisanlarinin OA’nin
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klinik bulgular1 konusunda farkindaligmmin artirilmast  6nem
tagimaktadir.

Ozellikle dogum sonras1 ilk muayenede beslenememe, asir
salya birikimi, agizdan kopiikli sekresyon gelmesi ve siyanoz gibi
bulgularin varliginda OA ayiric1 tanida mutlaka diisiiniilmelidir. Bu
olgularda nazogastrik veya orogastrik sondanin  mideye
ilerletilememesinin gosterilmesi, taniy1 destekleyen basit, hizli ve
giivenilir bir degerlendirme yontemidir.

Calismamizda ilk basvuru sirasinda ¢ekilen akciger
grafilerinde olgularin %24,39'unda atelektazi saptanmistir. Bu
bulgu, tan1 ve sevkte yasanan gecikmeler ile aspirasyona bagli
gelisen pulmoner komplikasyonlarin bir gostergesi olabilir. Erken
tani, oral beslenmenin 6nlenmesi ve uygun merkeze zamaninda sevk
ile bu tiir solunum sistemi komplikasyonlarinin gériilme sikliginin
azaltilabilecegi diistiniilmektedir.

Calismamizda olgularm %85,3'iinde proksimal OA ve distal
TOF, %4,8'inde izole OA ve %9,7'sinde izole TOF saptanmistur.
Diger anatomik varyantlara ise rastlanmamistir. Anatomik tiplerin
dagilimi  degerlendirildiginde, proksimal OA/TOF oraninin
literatiirde bildirilen degerlerle uyumlu oldugu goriilmiistiir. Buna
karsin, izole OA oran literatiire gore daha diisiik, izole TOF orani
ise daha yiiksek bulunmustur. Bu farkliligin, ¢alisma grubundaki
olgu sayisinin sinirli olmasindan kaynaklanabilecegi ve daha genis
serilerde oranlarin literatiire yaklasabilecegi diisliniilmektedir.
Anatomik tiplere gore cinsiyet dagilimi ise literatiirde bildirilen
verilerle uyumludur(Grosfeld, 2006; Louhimo & Lindahl, 1983;
MANNING et al., 1986a).

Calismamizda olgularin %60,97'sinde en az bir ek konjenital
anomali saptanmistir. Ek anomalisi bulunan olgularin %56's1 sag
kalan, %44'i ise mortalite gelisen grupta yer almaktaydi. Major
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anomalilerin dagilimi sag kalan ve mortalite gelisen olgular arasinda
benzer olmakla birlikte, major anomali varlifinin mortalite ile
anlamli diizeyde iligkili oldugu gosterilmistir (p=0,01). Ek
anomaliler en sik kardiyovaskiiler sistemde goriilmiis, bunu sirasiyla
genitoliriner sistem, gastrointestinal sistem, kas-iskelet sistemi ve
diger sistem anomalileri izlemistir. Kardiyovaskiiler sistem
anomalileri igerisinde en sik patent duktus arteriozus, genitoiiriner
sistem anomalileri igerisinde inguinal herni ve gastrointestinal
sistem anomalileri igerisinde ise anal atrezi saptanmustir.

Literatirde ek anomaliler arasinda kardiyovaskiiler ve
gastrointestinal ~ sistem anomalilerinin  6n planda oldugu
bildirilmektedir(Tanaka et al., 2026). Calismamizda ise
kardiyovaskiiler sistem anomalilerinden sonra en sik genitoiiriner
sistem anomalilerine rastlanmig olup, bu yoniiyle literatiirden
farklilhik gostermektedir. Benzer sekilde, kardiyak anomaliler
icerisinde en sik saptanan lezyon patent duktus arteriozus olup, bu
bulgu da bazi serilerden farklilik gdstermektedir. Bu farkliliklarin,
caligma grubunun sinirli olgu sayisindan ve hasta popiilasyonunun
ozelliklerinden kaynaklanabilecegi diisiiniilmektedir.

Calismamizda bir olguda OA’ne ambigus genitalya eslik
etmekteydi. Literatiirde VACTERL/VATER spektrumu kapsaminda
ambigus genitalya birlikteligi bildirilmis olmakla birlikte, bu
birliktelik nadir goriilmektedir(Cord-Udy et al., 1996; Ozbey &
Ozbey, 1997). Bu nedenle olgumuz dikkat cekici bir Ozellik
tagimaktadir.

Merkezimizde tiim olgular ameliyat oncesinde eslik eden
kardiyak anomalilerin ve aortik ark yerlesiminin degerlendirilmesi
amaciyla ekokardiyografi ile incelenmistir. Bununla birlikte, bir
olguda sag aortik ark (dekstropoze aorta) preoperatif
ekokardiyografiye ragmen saptanamamis ve intraoperatif olarak
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taninmistir(AlJadaan et al., 2025). Ayrica tiim hastalara eslik eden
genitoliriner ve diger abdominal anomalilerin arastirilmasi amaciyla
postoperatif donemde abdominopelvik ultrasonografi yapilmstir.
Bununla birlikte, 6zellikle yasamin ilk saatlerinde idrar c¢ikist
olmayan olgularda iiriner sistem degerlendirmesinin uygun zamanda
tekrarlanmasinin gerekli oldugu géz oniinde bulundurulmalidir.

OA’nin tedavisinde cerrahi, anestezi, yenidogan
yogun bakim ve perioperatif destek tedavisindeki gelismelere paralel
olarak sagkalim oranlar1 son yillarda belirgin sekilde artmistir.
Yaklasik elli y1l dnce %43 civarinda bildirilen sagkalim oranlari,
giinimiizde deneyimli  merkezlerde %85-95  diizeylerine
ulasmistir(Ure et al., 1998). Ameliyat Oncesinde olgularin
prognozunun dogru Ongoriilebilmesi hem tedavi stratejisinin
belirlenmesi hem de ailelerin bilgilendirilmesi agisindan biiyiik
Onem tasimaktadir.

Bu amacla c¢esitli prognostik simiflama  sistemleri
gelistirilmigtir. Waterston, 1962 yilinda dogum agirlig1, pndmoninin
siddeti ve eslik eden konjenital anomalileri temel alan bir risk
simiflamasi tanimlamistir. Daha sonra Spitz ve arkadaslari, 1994
yilinda dogum agirlig1 ile major konjenital kalp hastalig1 varligini
esas alan yeni bir prognostik siniflama Onermistir. Gilincel
caligmalarda Spitz smiflamasinin  prognozu ongdérmede diger
siniflama sistemlerine gore daha basarili oldugu bildirilmekle
birlikte, (Driver et al., 2001; Kim et al., 2001; Konkin et al., 2003;
Lopez et al., 2006).

Calismamizda Waterston siiflamasina gére A grubunda
sagkalim oram1 %93,33, B grubunda %84.6 ve C grubunda %38.5
olarak bulunmustur. A grubundaki sagkalim orani literatiirde
bildirilen degerlere yakin iken, B ve C grubunda beklenenden daha
diisiik olarak saptanmistir (Tablo 16). B ve C grubunda sagkalim
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oraninin beklenen diizeyin altinda kalmasi; diisiik dogum agirligina
sahip, agir pulmoner patolojisi bulunan ve ciddi ek anomalileri olan
yiiksek riskli olgularin yonetiminde yenidogan yogun bakim, cerrahi
ve perioperatif destek tedavisinin daha da gelistirilmesi gerektigini
diistindiirmektedir.

Olgularimiz ~ Spitz  prognostik  siniflamasina  gore
degerlendirildiginde, Grup I, II ve III i¢in sagkalim oranlar1 sirasiyla
%92,30, %41.7 ve %33.3 olarak bulunmustur (Tablo 17). Literatiir
verileri ile karsilastirildiginda, Grup I'deki sagkalim oraninin hafif
diizeyde daha diistik, Grup II'deki ve Grup III’deki sagkalim oraninin
ise daha diisiik oldugu dikkati ¢ekmektedir. Gruplar arasindaki bu
farkliliklarin, ¢alisma grubundaki olgu sayisinin sinirli olmasi ve
hasta popiilasyonunun klinik  6zelliklerinden kaynaklanmig
olabilecegi diislintilmektedir.

OA/TOF olgularinda morbidite ve mortaliteyi
etkileyen en Onemli prognostik faktorlerden biri eslik eden
konjenital anomalilerin varligidir. Bu anomaliler arasinda 6zellikle
major kardiyak anomaliler, sagkalim tizerinde belirleyici bir etkiye
sahiptir(Choudhury et al., 1999; German et al., 1976; Spitz et al.,
1994). Literatiirde, major kardiyak anomalisi bulunmayan olgularda
sagkalim oraninin yaklasik %94 oldugu, buna karsin major kardiyak
anomalisi bulunan olgularda bu oranin %44'e kadar distigi
bildirilmektedir(Spitz, 1996). Calismamizda da benzer sekilde,
major kardiyak anomalisi bulunan 16 hastanin 8'inde (%50)
mortalite gelismistir. Bu bulgu, major kardiyak anomalilerin
prognoz lizerindeki olumsuz etkisini desteklemektedir. Ayrica, major
anomali varliginin mortalite ile istatistiksel olarak anlamli iliskili
oldugu saptanmistir (p=0,01).

Atretik Ozofagus uclar1 arasindaki mesafe ile cinsiyet
arasindaki iliski degerlendirildiginde, 1-2 vertebra mesafesi ile >3
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vertebra mesafesi bulunan olgular arasinda erkek/kiz oran1 agisindan
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmamustir (p=0,708).

Serimizde primer anastomoz uygulanan 30 hasta, anastomoz
hattinin ~ korunmasit ve gilivenliginin saglanmasi amaciyla
postoperatif donemde sedasyon altinda mekanik ventilatore
baglanarak takip edilmistir. Hastalarin ortalama sedasyon siiresi
2,6%+1,0 giin (1-5 giin), mekanik ventilatorde izlem siiresi ise 4,7+5,2
giin (227 giin) olarak bulunmustur. Iki atretik uc arasindaki
mesafenin 1-2 vertebra oldugu hastalarda ortalama sedasyon siiresi
2,2+0,9 giin, mekanik ventilatorde takip stiresi 3,4+2,5 giin iken;
mesafenin 3 vertebra ve iizerinde oldugu hastalarda bu siireler
sirastyla 3,2+1 giin ve 6,6+7,4 giin olarak saptanmistir. Gruplar
arasinda sedasyon siiresi (p=0,196) ve mekanik ventilatdrde takip
siiresi  (p=0,183) acisindan istatistiksel olarak anlamh fark
bulunmamastir.

OA onarmu sonrasi erken dénem bakimda yogun bakim
izlemi, yeterli pulmoner destek ve etkin akciger bakimi tedavi
basarisinda énemli rol oynamaktadir. Ozellikle anastomoz hattinda
belirgin gerginlik bulunan olgularda, spontan solunum ve buna bagh
anastomoz hattindaki mekanik stresin azaltilmasi amaciyla sedasyon
altinda mekanik ventilatér destegi uygulanmasinin anastomoz
komplikasyonlarin1 azaltabilecegi bildirilmektedir(Uchida et al.,
2006).

Goh ve Brereton, postoperatif donemde mekanik ventilator
desteginin ozellikle gergin anastomoz uygulanan olgularda tercih
edilmesini 6nermislerdir(Al-Salem et al., 1997; Chittmittrapap et al.,
1993). Bununla birlikte, bazi c¢aligmalarda yalnizca gergin
anastomozlarla smirli kalmaksizin, primer anastomoz uygulanan
olgularda elektif postoperatif ventilasyon desteginin; spontan
solunum eforunu, bebegin hareketlerine bagli anastomoz hatti
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iizerindeki mekanik yiiklenmeyi ve buna bagli komplikasyon riskini
azaltabilecegi bildirilmistir. Bu nedenle, secilmis olgularda
postoperatif  elektif ventilasyon uygulamasmin anastomoz
komplikasyonlarinin énlenmesinde yararli bir yaklagim olabilecegi
belirtilmektedir(Al-Salem et al., 1997; S. Beasley, 1999; Uchida et
al., 2000).

Cerrahi teknikler, yenidogan yogun bakim olanaklari
ve perioperatif bakim kosullarindaki gelismelere bagli olarak
OA'nde mortalite oranlar1 belirgin sekilde azalmis olsa da
postoperatif komplikasyonlar 6nemini korumaktadir. Erken
donemde en sik karsilagilan komplikasyonlar anastomoz kagagi,
anastomoz darlig1 ve niiks TOF iken; ge¢ donemde gastrodzofageal
reflii (GOR), trakeomalazi ve 6zofagus motilite bozukluklar1 6ne
cikmaktadir. Anastomoz kacagi farkli serilerde %8-26,5 arasinda
bildirilmekle  birlikte, genel olarak %14-16 oraninda
goriilmektedir(Basaklar AC, 2006; Grosfeld, 2006; Konkin et al.,
2003; MANNING et al., 1986a; Okada et al., 1997; Spitz, 2006).

Ekstraplevral yaklasimla ameliyat edilen olgularda gelisen
mindr anastomoz kagaklarinin biiylik cogunlugunun (%95) 23 hafta
icinde konservatif tedavi ile spontan olarak kapandigi
bildirilmektedir. Calismamizda primer anastomoz uygulanan
hastalarda anastomoz kacgagi oram1 %16,6 olup, bu oran literatiir
verileri ile uyumludur. Saptanan kacaklarin biri major, dordi ise
mindr nitelikteydi. Minor kacak gelisen hastalarda ekstraplevral
yaklasimin sagladigi avantaj sayesinde konservatif tedavi
uygulanmis ve olgularin %75'inde kagak spontan olarak kapanmistir.
Major kacak gelisen hastada ise genel durumun agir olmasi
nedeniyle yeniden cerrahi girisim uygulanamamis ve hasta erken
postoperatif donemde kaybedilmistir. Bununla birlikte, anastomoz
kagag1 yalnizca cerrahi bir komplikasyon olmayip, beraberinde
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gelisen sepsis ve diger sistemik komplikasyonlar nedeniyle
mortaliteyi artiran dnemli bir risk faktorii olarak degerlendirilmistir.

Anastomoz darhigi, OA onarimi sonrasi en sik karsilasilan
ge¢ donem komplikasyonlarindan biridir ve ¢esitli serilerde
insidanst %7,4-52 arasinda bildirilmektedir(Basaklar AC, 2006;
Foker et al., 1997; Grosfeld, 2006; Konkin et al., 2003; MANNING
et al., 1986a; Okada et al., 1997; Spitz, 2006). Anastomoz darlig
gelisiminde gergin anastomoz, c¢ift sira anastomoz teknigi,
emilmeyen siitlir materyali kullanimi, anastomoz hattinda iskemi,
anastomoz kagag1 ve gastrodzofageal reflii (GOR) gibi bircok faktor
rol oynamaktadir(Van Biervliet et al., 2001). Calismamizda ise iki
atretik u¢ arasindaki mesafenin artmasi ile anastomoz darlig1
gelisimi  arasinda  istatistiksel olarak anlamli  bir iligki
saptanmamigtir.

Serimizde primer anastomoz uygulanan hastalarin %40'inda
anastomoz darlig1 gelismis olup, bu oran literatiirde bildirilen
degerler igerisinde yer almaktadir. Darliklarin biiyiik ¢ogunlugu
(%75) erken postoperatif donemde gelisirken, %16,6's1 ge¢c donemde
ortaya cikmistir. Anastomoz darlig1 gelisen hastalara ortalama
3,8+2,6 (1-10) kez antegrad 6zofagus dilatasyonu uygulanmis ve
dilatasyon islemlerine bagli herhangi bir komplikasyon
gozlenmemistir. Literatiirde de anastomoz darliklarmin biiyiik
boliimiiniin tekrarlayan endoskopik dilatasyonlarla basarili sekilde
tedavi edilebildigi, direncli olgularda ise altta yatan gastro6zofageal
refliiniin mutlaka aragtirilmasi gerektigi vurgulanmaktadir(Konkin
et al., 2003).

OA/TOF onarmmi sonrasinda yutma gii¢liigii, gidalarin
0zofagusta takilmasi ve Ozofageal gecis siiresinin uzamasit ilk
yillarda sik goriilen yakinmalardir. Bu semptomlarin 6zellikle
yasamin ilk bes yilinda hastalarin yaklasik yarisinda goriildigi,
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ancak yas ilerledik¢e sikliginin azaldigi ve adoélesan donemde
hastalarin  %70-80'inde yutma fonksiyonunun belirgin Olcilide
diizeldigi bildirilmektedir(Somppi et al., 1998).

Anastomoz darligina bagli 06zofagusta yabanci cisim
impaksiyonu literatiirde tanimlanmis olmakla birlikte gercek
insidans1 net olarak bilinmemektedir. Zidman ve Yazbek, 12 yillik
serilerinde OA nedeniyle opere edilen 108 hastanin %13'"iinde
yabanct cisim impaksiyonu gelistigini bildirmistir(Zigman &
Yazbeck, 2002). Calismamizda ise primer anastomoz uygulanan
hastalarin %13,3"i 6zofagusta yabanci cisim impaksiyonu nedeniyle
basvurmus olup, bu oran literatiir verileri ile uyumlu bulunmustur.

Niiks TOF, OA onarimi sonrasi nadir ancak 6nemli bir
komplikasyondur ve literatiirde goriilme siklig1 %3-22 arasinda
bildirilmektedir(Basaklar AC, 2006; Foker et al., 1997; Grosfeld,
2006; Konkin et al., 2003; MANNING et al., 1986a; Okada et al.,
1997; Spitz, 2006; Vos & Ekkelkamp, 1996). Klinik bulgular
genellikle beslenme sirasinda veya sonrasinda ortaya ¢ikan oksiiriik,
siyanoz ataklar1 ve tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlar
seklindedir. Calismamizda takip edilen hastalarda niiks TOF gelisimi
saptanmamustir. Bununla birlikte, takip siirecinde tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari gelisen veya gastrodzofageal reflii tedavisine
ragmen solunum sistemi yakinmalar1 devam eden hastalarda niiks
TOF olasihg goz oniinde bulundurulmali ve gerekli tanisal
degerlendirmeler yapilmalidir.

Gastrodzofageal reflii (GOR), OA onarimi sonrasi1 goriilen
gec donem komplikasyonlar1 arasinda 6nemli bir yer tutmaktadir.
Literatiirde OA/TOF olgularinda GOR insidans1 %31-70 arasinda
bildirilmektedir(Foker et al., 1997; Grosfeld, 2006; Konkin et al.,
2003; MANNING et al., 1986a; Okada et al., 1997; Spitz, 2006).
Tedavi edilmeyen veya kontrol altina alinamayan GOR; anastomoz
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darligi, gida impaksiyonu, Barrett 6zofajiti ve uzun donemde
malignite  gelisimi  gibi  ciddi  komplikasyonlara  yol
acabilmektedir(Orford et al., 2004).

Calismamizda GOR degerlendirmesi amaciyla tiim hastalara
ozofagus-mide-duodenum (OMD) grafisi ve reflii sintigrafisi
uygulanmis, Ui hastada ek olarak pH monitérizasyonu yapilmistir.
Hastalarimizda GOR siklig1 %39,28 olarak saptanmis olup, bu oran
literatiirde bildirilen degerlerle uyumludur. GOR tamisi alan tiim
hastalara oncelikle medikal tedavi baslanmistir. Literatiirde de
ozellikle semptomlarin kontrol altinda oldugu olgularda cerrahi
tedavi yerine medikal yaklagimin tercih edilmesini savunan
caligmalar bulunmaktadir(Hassall, 1995).

OA/TOF onarmmi sonras: hastalarin yaklasik %13-25'inde
direngli veya ciddi GOR nedeniyle fundoplikasyon gereksinimi
oldugu bildirilmektedir. Caligmamizda medikal tedaviye ragmen
semptomlar1 devam eden li¢ hastaya anti-reflii cerrahisi uygulanmais;
bir hastaya Toupet fundoplikasyon, iki hastaya ise Nissen
fundoplikasyon yapilmistir. Fundoplikasyon uygulanan hastalardan
birinde postoperatif donemde anastomoz darlig1 nedeniyle antegrad
dilatasyon gereksinimi olusmus, bir hastada ise evisserasyon
nedeniyle ek cerrahi girisim uygulanmistir.

Serimizde fundoplikasyon orani %7,3 olarak bulunmus olup,
literatiirde bildirilen oranlara gore daha diisiik diizeydedir. Bu
durumun, proton pompa inhibitdrlerinin yaygm kullanimi ile
medikal tedavi seceneklerinin gelismesine ve cerrahi tedavinin
yalnmizca direngli olgularla smirlandirilmasina  bagli  oldugu
diisiiniilmektedir. Ayrica fundoplikasyon sonrasi goriilebilen
anatomik ve fonksiyonel komplikasyonlar g6z  Oniinde
bulundurularak, cerrahi tedavinin uygun endikasyonlarla
uygulanmas1 gerektigi kanaatindeyiz. Bununla birlikte, medikal
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tedaviye  yanit  alinamayan, ciddi = semptomlar1  veya
komplikasyonlar1 bulunan hastalarda anti-reflii cerrahisi uygun bir
tedavi segenegi olmaya devam etmektedir.

Gastrostomi  uygulanan 6zofagus atrezili hastalarda
gastrodzofageal reflii (GOR) insidansinin belirgin sekilde arttig1 ve
%72'lere kadar ulasabildigi bildirilmektedir(Kiely & Spitz, 1987).
Calismamizda, mide perforasyonu nedeniyle acil cerrahi
gereksinimi olan bir hastaya ilk seansta gastrostomi agilmasi ile
birlikte anti-reflii cerrahisi uygulanmistir.

Gergin anastomoz uygulanan olgularda, 6zofagus motilite
bozuklugu ve anastomoz hattindaki fonksiyonel degisikliklere bagh
olarak ciddi GOR gelisme riskinin artt1g1 bildirilmektedir(Somppi et
al., 1998). Literatiir verilerinin aksine, serimizde iki atretik ug
arasindaki mesafenin artmasinin GOR gelisimi iizerinde istatistiksel
olarak anlamli bir etkisi olmadig1 saptanmistir. Bununla birlikte,
uzun mesafeli atrezisi bulunan hastalarda medikal tedaviye yanitin
daha sinirli oldugu goézlenmistir.

LGOA olgularinda, ciddi ve direngli GOR nedeniyle anti-
refli  cerrahisi  gereksiniminin  daha  yiiksek  oldugu
bildirilmektedir(Jane McKinnon & Kosloske, 1990; Somppi et al.,
1998). Calismamizda anti-reflii cerrahisi uygulanan hastalarin
tamaminda iki atretik u¢ arasindaki mesafenin 3—5 vertebra arasinda
oldugu goriilmiistiir. Bu bulgu, uzun mesafeli atrezilerde GOR
yonetiminin daha gii¢ olabilecegini diisiindiirmektedir.

OA/TOF onarimi sonrasinda trakeomalazi, onemli geg
donem solunum sistemi komplikasyonlarindan biri olarak
goriilmekte olup, farkli serilerde insidans1 yaklasik %10-20 arasinda
bildirilmektedir. Bu hastalarin yaklasik yarisinda klinik bulgularin
siddeti  nedeniyle  cerrahi  tedavi  gereksinimi  ortaya
cikabilmektedir(Grosfeld, 2006). Calismamizda yalnizca bir hastada
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havlar tarzda oOksiirik yakinmasi goézlenmis, ancak apne veya
siyanoz ataklar1 saptanmamistir. Bununla birlikte, klinigimizde
bronkoskopik degerlendirme ve 6zofagus motilite ¢alismalarinin
rutin olarak yapilamamasi nedeniyle hastalarimiz trakeomalazi ve
0zofagus dismotilitesi acisindan objektif olarak
degerlendirilememistir.

Yenidogan yogun bakim {niteleri, yanik {niteleri ve
pediatrik yogun bakim {initeleri, kan dolasim1 enfeksiyonlarinin en
sik goriildiigi yiiksek riskli birimler arasinda yer almaktadir. Cerrahi
hastalarda ise cerrahi alan enfeksiyonlari (CAE), hastane kaynakli
enfeksiyonlarin 6nemli bir bolimiinii olusturmakta ve tiim
nozokomiyal enfeksiyonlarin yaklasik %38’inden sorumlu oldugu
bildirilmektedir(Owens & Stoessel, 2008). Nozokomiyal cerrahi
alan enfeksiyonu gelisen cerrahi hastalarda mortalitenin 6nemli
nedenlerinden biri enfeksiyona bagli komplikasyonlardir.

Caligmamizda hastalarin  %36,58’inde sepsis bulgulari
saptanmis olup, bu hastalarin %66,6’s1 medikal tedavi ile iyilesirken,
%33,3’linde sepsis ile iliskili mortalite gelismistir. Cerrahi alan
enfeksiyonu hastalarin %29,26’sinda goriilmiis, enfeksiyon gelisen
olgularin  %58,33’linde  kiiltiir ~ antibiyograminda  etken
mikroorganizma izole edilmistir. Cerrahi alan enfeksiyonu gelisen
hastalarin  %75’inde uygun medikal tedavi ile klinik diizelme
saglanmistir.

Postoperatif donemde hastalarin  %41,46’sinda  akciger
komplikasyonlar1 (atelektazi, pndmoni ve pnémotoraks) gelismis
olup, bu olgularin %76,47°sinde uygulanan tedavilere yanit
almmistir. Bu bulgular, OA onarimi sonrasi erken donem izlemin;
enfeksiy0z komplikasyonlar ve solunum sistemi sorunlari agisindan
multidisipliner ~ yogun  bakim  yaklasimi  gerektirdigini
gostermektedir.
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OA onarimu sonras dzellikle 3—10 yas arasindaki donemde
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlar1 sik goriilmekte ve uzun
donem morbiditenin Oonemli nedenlerinden birini
olusturmaktadir(Schier et al., 2001b). Literatiirde, OA nedeniyle
ameliyat edilen hastalarin ileri donem takiplerinde %70—80 oraninda
solunum sistemi ile iliskili yakinmalar goriildiigli, bu hastalarin
yaklasik %44’liniin cerrahi sonrasi ilk bes yil igerisinde solunum
yolu enfeksiyonu nedeniyle hastaneye yatis gereksinimi duydugu
bildirilmektedir(Chetcuti & Phelan, 1993b). Tekrarlayan solunum
yolu semptomlarinin gelisiminde temel mekanizmalar arasinda
ozofagus motilite bozuklugu ve gastrodzofageal refliiniin (GOR)
onemli rol oynadig1 belirtilmektedir(Chetcuti et al., 1988; Chetcuti
& Phelan, 1993a).

Calismamizda yasayan hastalarin %61,76’s1 takip siirecinde
solunum sistemi ile iligkili yakinmalar nedeniyle poliklinigimize
basvurmustur. Bu hastalarin %52,38’inde ciddi pndmoni nedeniyle
hastaneye yatirilarak tedavi gereksinimi olmus, iki hastada ise
mortalite gelismistir. Solunum yolu yakinmalar1 ile bagvuran
hastalarin  %47,61’inde  GOR saptanmustir. Bulgularimiz, OA
onarimi  sonrast uzun donem takipte solunum  sistemi
komplikasyonlarinin 6nemli bir klinik sorun olmaya devam ettigini
ve bu hastalarda GOR ile 6zofagus motilite bozukluklarinin dikkatle
degerlendirilmesi gerektigini gostermektedir.

Hastalarimizin =~ bliyime ve  gelisim  parametreleri
degerlendirildiginde, takip sonundaki dlgiimlerde kilo degerlerinin
%81,48’inde, boy degerlerinin ise %85,18’inde 50. persentil ve
altinda oldugu saptanmistir. Dogum persentilleri ile son takip
persentilleri  karsilastirildiginda; hastalarin = %25,92’sinde  kilo
persentilinde azalma, %48,14’linde artis, %25,92’sinde ise persentil
degerlerinde degisiklik olmadig1 goriilmiistiir.
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OA onarimu sonrasi hastalarin biiyiime ve gelisme durumlar
ile ilgili literatiirde farkli sonuglar bildirilmektedir. Bazi
calismalarda bu hastalarin biiyiime gelismelerinin  olumsuz
etkilendigi belirtilirken, bazi caligmalarda ise uzun donem takiplerde
bliyiime parametrelerinin normal popiilasyona benzer sekilde
seyrettigi  bildirilmektedir(Gutierrez-Sanrom(In et al., 1988;
Lindahl, 1984; Puntis et al., 1990; Puri et al., 1992b; Somppi et al.,
1998). Baz1 arastirmacilar ise 6zellikle kilo aliminin etkilendigini,
ancak boy wuzamasmin biiyilkk Ol¢lide korundugunu ifade
etmektedir(Puntis et al., 1990). Bununla birlikte, genis hasta serileri
ve uzun donem takip sonuglarina sahip calismalarda, OA onarimi
geciren ¢ocuklarin zaman igerisinde biiyiime parametrelerinde
normal degerlere ulasabildigi gosterilmistir(Gutierrez-Sanrom[In et
al., 1988).

Calisma grubumuzdaki hastalarin tamaminin dort yas ve
altinda olmasi nedeniyle elde edilen biiylime sonuglarinin uzun
donem biiyiime potansiyelini tam olarak yansitmayabilecegi
diisiiniilmektedir. Ileri yas takiplerinde, &zellikle beslenme
sorunlariin kontrol altina alinmasi ve eslik eden komplikasyonlarin
yonetilmesiyle birlikte kilo ve boy gelisiminde daha olumlu sonuglar
elde edilebilecegi ongoriilmektedir.

Sonug¢

OA/TOF ile dogan bebeklerin hayatta kalma oranlar1, durum
hakkindaki bilgi, cerrahi teknikler ve uzun siireli ameliyat sonrasi
bakimin gelismesiyle gecmise kiyasla ¢ok daha yiiksektir. Erken
tani, iligkili anomalilerin veya genetik durumlarin hizli tespiti,
bireysellestirilmis ve dzenli bir cerrahi yaklasim ve OA/TOF ile
iligkili potansiyel uzun vadeli sekellerin, kisa ve uzun vadeli
morbiditelerin ve mortalitenin Onlenmesi ve tedavisi ile risk
azaltilabilir. Bu yaklasimin yoklugunda, aspirasyon, solunum
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yetmezligi, darliklar ve uzun vadeli komplikasyonlar dahil olmak
iizere daha biiyiik saglik sorunlari riski ortaya ¢ikabilir. Gelecekteki
caligmalar komplikasyon risklerini azaltmak i¢in yeni yaklagimlarin
gelistirilmesini icermelidir
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