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Ozet

Pektus ekskavatum sternum ve alt kartilaj kostalarinin posteriyora depresyonu ile olusan bir hastaliktir. Hastaligin siddeti, torasik or-
ganlardaki yer degistirmenin derecesi ve omurga deformiteleri ile dogrudan iliskilidir. Transtorasik ekokardiyografi klinik pratikte bu
olgularin degerlendirilmesinde 6nemli bir yer tutar. Ekokardiyografinin erken dénemlerinde sol ventrikiil fonksiyonlarini gésteren pa-
rametrelere odaklanilmis sag ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirmesinde ise sag ventrikiil hacimleri ve de boyutlari kullaniimis-
tir. Son yillarda, sag kalbin degerlendirilmesine dair kantitatif ekokardiyografik parametreler sag ventrikiil fonksiyonlarinin degerlen-
dirilmesinde temel kabul edilmistir. Pekstus ekskavatumlu hastalarin operasyon éncesi ve sonrasi sag ventrikil fonksiyonlarinin bu
kantitatif ekokardiyografik parametreler ile degerlendirildigi ¢alismalarda operasyon sonrasi anlamli diizelmeler bildirilmistir.
Literattirde operasyon endikasyonlari gesitlilik géstermekle birlikte hastalarin seciminde sag ventrikiil fonksiyonlarindaki ekokardiyo-
grafik bozulmanin temel alinmasi cerrahinin diizeltici etkisini maksimalize edecektir.
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Pectus Excavatum and Right Ventricular Function

Summary

Pectus excavatum is characterized by the posterior displacement of inferior sternum and adjacent cartilages. The severity of the dis-
ease is associated with the degree of the displacement of thoracal organs and spinal deformities. Transthoracic echocardiography
plays an important role for clinical evaluation of patients with pectus excavatum. The early studies regarding with pectus excavatum
generally focused on left ventricular parameters, nevertheless, right ventricular volumes and dimensions were also assessed. Recently,
quantitative echocardiographic parameters have been proposed for evaluating right ventricular function. In studies evaluating right
ventricular function with quantitative echocardiographic parameters, significant improvements have been reported before and after
surgery for pectus excavatum. Although there are several indications for pectus excavatum surgery in the literature, selecting patients

with impaired right ventricular function assessed by echocardiography should maximize the effectiveness of corrective surgery

Key Words: Pectus excavatum, Corrective surgery, Echocardiography, Right ventricular function

Giris

Pektus ekskavatum (PE) sternum ve alt kartilaj kos-
talarinin posteriyora depresyonu ile olusan bir hasta-
liktir ve konjenital gogis deformiteleri arasinda %90
oraniyla en sik gortlenidir. Pektus ekskavatumun sid-
deti, torasik organlardaki yer degistirmenin derecesi ve
omurga deformiteleri ile dogrudan iliskilidir. Klinik
pratikte cokca karsilasildigi gibi PE bircok olguda tora-
sik organlarin fonksiyonlar tizerine ¢cok az etkiye sa-
hiptir. Ancak yine de oldukca sayida olgu cerrahi di-
zeltme istemiyle kliniklere basvurmaktadir.

Tarihce
Literattirde ilk olarak 16. ylzyilda vaka takdimleri

kitabinda rastlanmakla birlikte 1870 yilinda ilk defa
huni gogus terimi kullanilarak bu toraks deformitesi ta-
rif edilmistir.2 Daha sonra Williams pektus ekskavatu-
mun familyal insidansina dikkat cekmis, ciddi gogtis
deformitesinin toraks icinde kalbin yer degistirmesine
ve tekrarlayan pnémoni ataklarina neden oldugunu
ileri sirmastir.®> Cesitli vaka sunumlarini ve patofizyo-
lojiye donuk acgiklamalari takiben ilk defa 1911'de
Meyer tarafindan rib kartilajlarin uzaklastirilmasi sure-
tiyle diizeltici bir operasyon yapilmistir.*

Epidemiyoloji ve klinik goriiniim
Pektus ekskavatum insidansi degismekle birlikte ya-
pitlan genis olcekli ¢alismalarda %0,1-0,3 oraninda
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bildirilmistir.>¢ Cinsiyetler arasindaki dagilim dikkate
alindiginda erkek cinsiyette 2-9 kat daha fazla gorul-
dugt bildirilmistir.b Vakalar sporadik olarak karsimiza
¢iksa da genetik yatkinlik PE icin 6nemlidir. Spesifik
bir genetik defekt sorumlu tutulmamakla birlikte, yapi-
lan calismalarda PE olan olgularin %43’linde aile hi-
kayesinde gogtis deformitesi varligi saptanmistir.”8 PE
insidansi konusunda tilkemizde yapilan bir ¢alismada
6-15 yas arasi ¢cocuklarda PE ve pektus karinatum go-
rilme sikligr tim konjenital anomaliler iginde tgtinci
sirada bulunmus ve orani %0,7 olarak verilmistir.°

Pektus ekskavatumun antenatal tanisi literattirde
bildirilmekle beraber nadirdir.’® PE siklikla dogumda
taninir ancak genis serileri iceren ¢alismalar bebeklik
doneminde olgularin cogunlugunun asemptomatik ol-
dugunu gostermistir.”" Semptomlar genellikle biytime-
nin hizli oldugu ergenlik doneminde ortaya cikar.
Klinik olarak pektus ekskavatumlu olgularda hastaliga
tipik bir postiir eslik eder. Genellikle hastalar zayif, as-
tenik, iceri cokmus bir gogusle birlikte 6ne dogru dus-
mis omuzlar, dorsal kifoz ve 6ne dogru ¢ikmis boyu-
na sahiptirler ve kalici skolyoz bazen eslik edebilir.’213
Depresyon c¢ogunlukla sternum alt bolimini tutar.
Torakal organlarda yer degisime ve akciger voltimiinde
azalmaya yol acgabilir. Bu anatomik degisikliklerin so-
nucu olarak gogls agrisi, halsizlik, egzersiz dispnesi,
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, bulanti, kus-
ma, carpinti ve astim semptomlari gortlebilir.7.81213
Kardiyosirkulatuar sikayetler daha ¢cok adélesan doéne-
minde ortaya ¢ikip esas belirgin sikayetleri olusturur-
lar. Kalp tepe atimi gortintr bir sekilde sola dogru ka-
yar ve bazen sternum sol kenarinda sistolik bir tftirim
duyulabilir.? Mitral valv prolapsusunun eslik ettigi bil-
dirilmis olup, ozellikle carpinti sikayeti belirgin olan
vakalarda akla gelmelidir.#'2 Mitral valv prolapsusu di-
sinda atriyal septal defekt, komplet atrioventrikler ka-
nal defekti, dekstrokardi, hipertrofik kardiyomiyopati,
pulmoner stenoz gibi konjenital kalp hastaliklarinin da
pektus ekskavatumlu hastalarda goglis deformitesine
eslik ettigi rapor edilmistir.'+'® PE sik olmasa da
Marfan, Ehlers-Danlos ve Poland sendromu gibi ko-
nektif doku hastaliklarilariyla birlikte gortlebilir.’7-1

Etyopatogenez

Pektus ekskavatum patogenezine dair 6ne suriilen
hipotezler hastaligin tarihsel gelisimine paralel olarak
farklihklar gostermistir. Ekstrinsik faktorlerin daha on-

celikli dustintldigt erken donemlerde, deformitenin
embriyolojik gelisim doneminde diyafram anomalisin-
den kaynaklandigi belirtilirken, daha sonralari embri-
yonun anormal pozisyonu sonucu sternum Usttindeki
intrauterin basi artisinin deformiteden sorumlu olabile-
cegi ileri stirtilmiistar.' 420 Ilerleyen dénemlerde kon-
jenital sifiliz, rasitizm ve uzun sureli siddetle gogiise
baski uygulanmasina yol agan meslek hastaligi da
(kunduraci gogsu) alternatif iddialar arasinda yerini al-
mis ancak genel kabul gormemistir. Intrinsik faktorlerin
ilk dikkate alindigi yazida pektus ekskavatum cerrahi-
sinin oncilerinden olan Brown substernal bir ligamen-
tin varligindan s6z etmis ve bu ligamentin kalinlasma-
sinin sternal retraksiyona yol acabilecegini belirtmis-
tir.2' Ravitch ve Chin yayinladiklar kendi serilerinde
bu sekilde 6nem tasiyan belirgin bir ligament6z yapi-
nin bulunmadigini ancak posterior periost ve rektus
adelesinin sternuma yapistigl yerde muskiler fibroz
bantlarin oldugunu belirtmis ve bu bantlar arasindaki
dengesizligin ksifoid ve sternal geri cekilmeye neden
olabilecegini 6ne stirmuslerdir.22

Guntimize dogru hipotezler daha ¢ok metabolik
defektlere ve onlarin sonuglarina dogru odaklanmak-
tadir. Sternokostal kartilajdaki metabolik defektin neti-
cesi kostal kartilajda asir biiytime ve biyomekanik za-
yiflamanin ilerlemesiyle sternal yapinin iceri dogru iti-
lebilecegi iddia edilmistir.2? Fokin, bunu dogrular nite-
likte pektus ekskavatumlu hastalarin kartilajlarinda ce-
sitli selltler ve matriks dizorganizasyonlar tespit et-
mistir.2* Bunu sternokostal kartilajdaki histolojik degi-
sikliklerin sistematik analizleri takip etmis ¢inko du-
zeylerinde azalma, magnezyum ve kalsiyum diizeyle-
rinde ise artis oldugu gosterilmistir.2> Bugtin icin hipo-
tez dlizeyinde kalsa da PE etyolojisini agiklamak igin
hala iki gortis mevcuttur. Bu iki gortstin birlikte deger-
lendirilmesi, kotlar ve sternokostal bileskelerin gelisi-
minden PE olusumuna gecen stirecte potansiyel iligki-
leri agiklamak icin tutulacak en iyi yol olacaktir.

Radyolojik degerlendirme

Morfolojik goriinimdeki gesitlilik nedeni ile her ol-
guda toraks boyutlarinin belirlenmesi ve anatomik ya-
pinin tam olarak anlasiimasi 6nem kazanmaktadir. Ko-
lay ulasilabilir, ucuz ve deformite ciddiyetini belirle-
yen indekslerin hesaplanmasinda kullanisl olmasi ne-
deni ile gogus radyografisi tetkikin giris kapisini olus-
turur. Bilgisayarli tomografi (BT) deformitedeki kemik
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ve kartilaj iskeletinin ti¢ boyutlu gorintlstini saglar.
Depresyonun derecesi ve organlardaki yer degisimi
hakkinda daha net bilgi saglarken bir operasyon krite-
ri olan Haller indeksinin hesaplanmasina yardimci
olur. Haller indeksi deformitenin en derin oldugu sevi-
yedeki transvers capin ayni seviyedeki on-arka capa
orani sonucu elde edilmektedir. Saglikh bireylerde bu
indeks 2,56 iken pektus ekskavatumlu bireylerde 3,25
tzeri degerler operasyon kriteri olarak kabul edilmek-
tedir. BT’nin bir diger avantaji da pektus ekskavatumlu
hastalarda depresyonunun sefalokaudal boyutunun
daha kolay gortilebilmesidir. Ayrica kartilaj deformite-
lerinin degerlendirilmesinde veya deformite klavikula-
ya dogru uzandiginda BT sonuglari oldukca degerlidir.
Cunku kartilaj deformiteleri rutin gogts filminde yeter-
li olarak degerlendirilemiyebilir. Rekiran acik operas-
yona giden vakalarda da BT goruntileri temeldir.26
Manyetik rezonans goriintileme ise 6zellikle radyas-
yondan kaginmak gereken vakalarda BT'nin yerini ala-
bilir.

Egzersiz Kapasitesi

Pektus ekskavatumlu olgularda sik sikayetlerden bi-
ri egzersiz kapasitesindeki azalmadir. Azalmanin ne-
deni hem kardiyak hem de akciger fonksiyonlarindaki
azalma ile iliskilidir. Bu mikst karakter son elli yilda
onlarca klinik arastirma ile sorgulanmis ve celiskili so-
nuclar yaymlanmistir. Calismalarin bir kolu egzersiz
intoleransini akciger kapasitesindeki azalma ile agikla-
maya yonelmis, spirometre ve pletismografi calismala-
r ile pulmoner fonksiyonlar degerlendirilmistir. Diger
yanda ekokardiyografi ve kardiyak kompresyonu gos-
teren BT calismalari ile kardiyak fonksiyonlardaki bo-
zulma incelenmistir. Malek ve ark.2” 2006 yilinda bu
arastirmalarin cogunun dahil edildigi bir metaanaliz
yayinlamistir. Bu metaanalizde total egzersiz siresi,
VO2max (maksimum oksijen uptake), maksimal kalp hi-
z1, anaerobik indeks, oksijen satlirasyonu ve cesitli kar-
diyak indeksler birlikte degerlendirmisler ve sonug
olarak cerrahi tedaviden sonra kardiyovaskiiler fonksi-
yonlarin hastalarin yarisinda arttigini saptamislardir.
Bununla birlikte pulmoner fonksiyonlarda istatistiki
olarak anlaml bir diizelme gorememislerdir.2? Hemen
pesinden yayinlanan iki metaanalizde ise 2007’de
Guntheroth ve ark.,2? 2008’de Johnson ve ark.?* ayni
calisma tabanini degerlendirerek kardiyak fonksiyon-
larda diizelme olmadigini iddia etmislerdir.

Kardiyak degerlendirme

Pektus ekskavatumlu hastalarin kardiyak degerlen-
dirilmesinin temeli ekokardiyografik incelemeye ve
kardiyak kateterizasyona dayanir. Ancak teknolojideki
ilerlemelerle birlikte klinik degerlendirme icin kalp ka-
taterizasyonunun onemi kaybolmustur. Transtorasik
ekokardiyografi klinik pratige girdiginde pektus ekska-
vatumlu hastalar icin de degerlendirme modalitesi ola-
rak karstlanmustir.

Ekokardiyografinin erken donemlerinde hastalarin
degelendirilmesi ve o6zellikle klinik arastirmalar, sol
ventrikiil fonksiyonlarini gosteren sol ventrikiil ejeksi-
yon fraksiyonu, sol ventrikil hacimleri ve boyutlari ile
mitral yetersizligi, trikiispid yetersizligi ve pulmoner
arter basinci gibi parametrelere odaklanmistir. Ayni se-
kilde sag ventrikil (SgV) degerlendirmelerinde de sag
ventrikil hacimleri ve de boyutlari kullaniimistir.

M-Mode ekokardiyografinin kullanildigi bir cahs-
mada PE cerrahisi 6ncesi azalmis sol ventrikil atim vo-
lum indeksi ve ejeksiyon fraksiyonunun operasyon
sonrasi artti§i saptanmistir.’ Bawazir ve ark.’nin®? yap-
tig1 bir calismada dizeltici pektus cerrahisi sonrasi
ekokardiyografik olarak sol ventrikil kardiyak outpu-
tunun ve indeksinin iyilestigi gosterilmistir. Bununla
birlikte Gunteroth ve ark.??’ nin yaptigi bir meta-anali-
zin sonuglarinda incelenmis olan 5 calismadan sadece
4’tnde atim hacmi, kardiyak output ve sol ventrikuil 6l-
climleri olumlu yonde degismezken sadece bir calis-
mada operasyon sonrasi sol ventrikiil atim hacminde
%22 oraninda bir artis saptanmistir. Malek ve ark.?”’
nin metaanalizinde ise operasyon sonrasi sol ventrikl
fonksiyonlarinin arttig belirtilmistir. Gegmisteki PE ca-
lismalarinda kardiyak agidan cerrahi diizeltici etki ge-
nelde sol ventrikil agisindan sorgulanmistir.

Pektus ekskavatumlu hastalarin gerek operasyon
oncesi gerekse de operasyon sonrasi SgV fonksiyonla-
rini gosteren sinirli sayida galisma mevcuttur. ilk olarak
1955 yilinda Lyons ve ark.>} pektus ekskavatumlu has-
talarda sag ventrikiiler basi paternini bildirmislerdir.
Peterson ve ark.’nin3* bir calismasinda ise pektus cer-
rahisi sonrasi SgV diyastol sonu hacmi ve SgV ejeksi-
yon fraksiyonunda artisla beraber sol ventrikiil diyastol
sonu hacim indeksi ve kardiyak atim hacmi indeksle-
rinde diizelme saptamislardir. Pektus ekskavatumlu
hastalarin transozofageal ekokardiyografi ile diizeltici
cerrahi sonrasi degerlendirildigi baska bir calismada
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ise SgV caplarinin ve hacimlerinin anlamli olarak du-
zeldigi saptanmistir.?>

Gecmiste yapilan PE calismalari hem kardiyak hem
de pulmoner fonksiyonlarin degerlendirilmesinde ce-
liskiye diismdstir ve cerrahi operasyonun degerlendi-
rilmesinde yetersiz kalmislardir. Bununla birlikte tek-
nolojideki gelismelerin yansimasi olarak yeni paramet-
reler ekokardiyografik degelendirme alanina girmistir.

Sag ventrikil fonksiyonlari, kardiyopulmoner
semptomlari olan hastalarda mortalite ve morbiditeyi
belirtmesi acisindan 6nemli bir yer tutmaktadir. Son
yillara kadar sag kalbin olagan disi geometrisi nede-
niyle SgV fonksiyonlarina dair yeterli sistematik bir de-
gerlendirme metodu gelistirilememis ve SV fonksi-
yonlari kalitatif olarak degerlendirilmistir. Ancak sag
kalbin ekokardiyografik degerlendirilmesine dair 2010
yilinda yayinlanan kilavuzda daha kantitatif yaklagim-
larin SgV fonksiyonlarini belirlemede faydali olabile-
cegi bildirilmistir.36

Bu kilavuzda SgV fonksiyonlarini belirlemede cesit-
li kantitatif parametreler bildirilmistir. Bu parametreler-
den ozellikle triktspid kapagin andler diizlem sistolik
hareketi (TAPSE), doku Doppler ekokardiyografi ile el-
de edilen trikispit S” velositesi (TSV) ve triktspid an-
nular izovolimik miyokardiyal akselerasyon zamani
(IVA) SgV fonksiyonlarini belirlemede 6ne ¢ikmistir.3
TAPSE apikal 4 bosluk gorintiilemede trikispid lateral
duvarinin sistolde maksimum yer degistirmesi olarak
tanimlanmakla birlikte yapilan 6l¢timlerde 16 mm’nin
alti SgV disfonksiyonunu gostermektedir.3037 Yapilan
calismalarda TAPSE, radiontikleid anjiyografi, biplan
Simpson SgV ejeksiyon fraksiyonu ve SgV fraksiyonel
alan kisalmasi ile oldukga korele olarak bulunmus-
tur.38-40

Triktispit S’ velositesi ise triktspid lateral duvarinda
doku Doppler goriintileme ile 6lgtilebilen SgV sistolik
fonksiyonlarini gosteren bir baska kantitatif parametre
olup, 10 cm/sn altindaki degerler bozulmus SgV sisto-
lik fonksiyonlari olarak kabul edilmektedir.3¢ TSV ile
yapilan calismalarda bu parametrenin SgV fonksiyon-
larini gostermede radiontikleid anjiyografi kadar de-
gerli oldugu belirtilmistir.4142 SgV IVA ise SgV fonksi-
yonlarini gosteren bir ekokardiyografik doku Doppler
parametresi olup, daha ¢ok hastaligin siddetiyle kore-

le edildiginde faydali sonuglar vermektedir.304142

Pekstus ekskavatumlu hastalarda, bu yeni ve daha
kantitatif ekokardiyografik parametreleri ilk olarak Na-
rayan ve ark.** degerlendirmistir. Sinirli sayida peksus
ekskavatumlu hastanin alindigi bu calismada SgV sis-
tolik fonksiyonlari ilk olarak TAPSE ve SgV fraksiyonel
alan degisimi ile degerlendirilmistir. Elde edilen bulgu-
lar kardiyak manyetik rezonans goriintiileme ile elde
edilmis olan SgV fonksiyonlari ile karsilastirildiginda,
kantitatif ekokardiyografik degerlendirmenin oldukca
benzer ve anlamli sonuglar verdigi, kolay ulasiimasi ve
ucuz bir yontem olmasi nedeniyle de tercih edilebile-
cegini bildirmislerdir. Bununla birlikte bu ¢alismada
pektus ekskavatumlu hastalarin operasyon sonrasi SgV
fonksiyonlari incelenmemistir. Pektus ekskavatumlu
hastalarin operasyon éncesi ve sonrasi SgV fonksiyon-
lari kantitatif ekokardiyografik parametreler kullanila-
rak Gurkan ve ark.* tarafindan degerlendirilmistir. Bu
calismada operasyon oncesi incelenmis olan TAPSE,
TSV ve IVA degerlerinin operasyon sonrasi anlaml
olarak duzeldigi bildirilmistir. Bununla birlikte litera-
tirden farkli olarak bu calismaya alinma kriteri azal-
mis SgV diyastol sonu capi idi. Bu ¢alismada preope-
ratif bozulmus olan SgV fonksiyonlari operasyon son-
rasi diizelmis ve bu durum SgV kompresyonunun azal-
masi ile iliskilendirilmistir. SgV kompresyonundaki
cerrahi sonrasi diizelme Sg§V hacmini, ardindan da
SgV fonksiyonlarini diizeltmekte bu da sonug olarak
sol ventrikil peformans indeksinde artisa yol agmakta-
dir.#4 PE cerrahisi oncesi ve sonrasinin degerlendirildi-
gi calismalardaki celiskili sonuglar gbz ontine alindi-
ginda esas degerlendirilmesi gereken patolojinin SgV
kompresyonu oldugu ve bu hastalarda SgV sistolik
fonksiyonlarin daha belirgin olarak bozulabilecegi fik-
ri on plana ¢ikmalidir.

Pektus Ekskavatum Cerrahisinde Ameliyat

Endikasyonlari

Literattirde operasyon endikasyonlari genel olarak
kozmetik, deformitede progresif ilerleme, derin inspi-
rasyonla deformitede paradoks hareket gozlenmesi,
BT'de Haller indeksinin 3,25’in Gizerinde olmasi, be-
lirgin kardiyak kompresyon, kardiyak yer degistirme
veya pulmoner baski izlenmesi, bozulmus pulmoner
fonksiyon testleri veya daha 6nceden basarisiz pektus
cerrahi operasyonu hikayesi olarak belirtilmektedir.
Bununla birlikte SgV fonksiyonlarinin yeni ekokardi-
yografik parametrelerle daha optimal olarak degerlen-
dirilebilecegi dustintlduglinde o6zellikle operasyona
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gidecek hastalarin seciminde sag ventrikil fonksiyon-

larindaki ekokardiyografik bozulmanin temel alinmasi

PE cerrahisinin duizeltici etkisini maksimalize edecek-
tir. Operasyondan elde edilecek faydanin kestiriminde
SgV fonksiyonlarindaki bozulmanin derecesi prediktif

bir deger kazanmaktadir. Bu nedenle disik maliyetli
ve tekrarlanabilir bir metod olmasi nedeni ile ekokar-
diyografi pektus ekskavatumlu hastalarin tibbi takibin-
de ve ameliyat endikasyonunun konulmasinda temel
bir rol oynayabilir.
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