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Multipl anomalilerin eslik ettigi konjenital lomber

herni: Olgu Sunumu*
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Ozet

Konjenital lomber herni sik degildir. Bu makalede kon-
Jjenital lomber herni ile birlikte dismorfik yiiz gériiniimii,
yartk damak, alt ¢ene hipoplazisi, sag muskiiler tortikolis,
inguinal herni, bilateral inmemiy testis, posterior ektopik
aniis, her iki ayakta pes ekinovalgus ve kalcada abdiik-
siyon deformitesi olan bir olgu sunulmaktadir. Bizim bil-
gilerimize gore bu konjenital defektlerin eglik ettigi ilk
lomber herni olgu sunumudur.

Anahtar kelimeler: Konjenital lomber herni,
cerrahi onarim

Summary

Congenital lumbar hernia associated with multiple
anomalies: A case report

Congenital lumbar hernias are uncommon. In this article,
we present a child with congenital lumbar hernia and ac-
companying dysmorphic facial appearance, palatal cleft,
hypoplasia of mandibula, unilateral torticollis, inguinal
hernia, bilateral undescended testes, posterior ectopic
anus, pes equinovalgus and limited abduction of the hips.
According to our knowledge, this is the first case report of
this combination of defects.
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Girig

Konjenital lomber herni (KLH) cocuklarda sik de-
gildir ve otuz yedisi Ingilizce literatiirde olmak
iizere 44 olgu rapor edilmigtir (1.24-13) K1 H genel-
likle lombokostovertebral sendromla birlikte olmasi-
na ragmen bu durum vertebra veya kot anomalisi ol-
maksizin da konjenital fibromuskiiler displazi ile be-
raber bulunabilir 2.

Bu makalede KLH ve dismorfik yiiz goriiniimii,
yarik damak, alt ¢ene hipoplazisi, sag§ muskiiler tor-
tikolis, inguinal herni, bilateral inmemis testis, pos-
terior ektopik aniis, her iki ayakta pes ekinovalgus
ve kalcada abdiiksiyon deformitesi olan bir olgu su-
nuldu. Ulagabildigimiz literatiirlerin 1518inda bu, yu-
karida sayilan konjenital defektlerin eslik ettigi ilk
KLH olgusu sunumudur.

* "Czech Congress of Pediatric Surgery" (28-30 Mayis 1998, Pra-
gue) ve "22nd Congress of Scandinavian Association of Pediatric
Surgeons" (13-15 Mayis 1998, Copenhagen) kongrelerinde poster
olarak sunulmustur. 3
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Olgu Sunumu

Ailenin ilk cocugu olan miadinda dogmug 45 giinliik
erkek bebek, aglamakia belirginlesen bilateral lom-
ber kitle, bilateral inmemis testis ve sag inguinal
herni nedeniyle yatirildi. Gebelik siiresince radyas-
yona maruz kalma, ila¢ alivm ve ailede konjenital
anomali hikayesi yoktu.

Fizik muayenede her iki lomber bdlgede yumusak,
rediikte edilebilir kitle saptand: (Resim 1). Muayene
ile herninin kaynaklandig1 anatomik bolgeyi tamm-
lamak miimkiin degildi ve lumbar adalelerde tam ap-
lazi oldugu izlenimi alindi. Sag inguinal herni ile be-
raber bilateral inmemis testis mevcuttu. Bunlarin ya-
mnda dismorfik yiiz goriiniimii, yarik damak, alt ¢ce-
ne hipoplazisi, sag muskiiler tortikolis, inguinal her-
ni, bilateral inmemig testis, posterior ektopik aniis,
her iki ayakta pes ekinovalgus deformitesi saptand.

Olgunun kalca abdiiksiyonu sinirliydi fakat konje-
nital kalca cikigr bulgusu yoktu. Nérolojik muaye-
nede mental-motor gerilik mevcuttu. Kromozomal
yapi erkek karyotipinde idi. Yapilan ekokardiyo-
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Resim 1. Olgumuzun her iki lomber biolgesindeki sislik gii-
riillmektedir.

grdfide konjenital kalp anomalisi saptanmadi. Diiz
filmlerde vertebra veya kot anomalisi izlenmedi (Re-
sim 2) ve batinin ultrasonografik incelemesi de nor-
maldi.

Oncelikle, olguya 3 aylik iken, inguinal herni onari-
mi ve bilateral orsiopeksi yapildi. Muskiiler tortiko-
lis de konservatif olarak tedavi edildi. Olgu 18 aylik
iken sag lomber herni boyutlarinda artma olmast ne-
denivyle yeniden yatirildi. Sag lomber herni prostetik
yama kullanilmadan, tek tek absorbe olmayan siitiir
materyali kullanilarak primer olarak cift kat ona-
rildr. Hasta sorunsuz iyilegti. Operasyon sonrast 3
yillik takibinde onarilan tarafta niiks ve diger cerra-
hi komplikasyonlara rastlanmadi. Boyutlarinda de-
Sisme olmayan sol lomber herni ise konservatif ola-
rak izlenmektedir.

Tartisma

Lomber herni ilk defa 1731'de DeGrarangeot ta-
rafindan bildirilmistir. Bu hernilerin kaynaklandif
alt lomber iiggen 1773 yilinda Petit tarafindan, iist
lomber ficgen anatomisi ise Grynfeltt tarafindan
1866'da tarif edilmigtir (13,

Bu herninin etyolojisi belli degildir, fakat varolan
kanitlar bu defektlerin major konjenital anomalilerin
bir pargasi oldugunu diigiindiirmektedir 239 Daha
once yaymnlanan olgulardaki KLH ve lumbokosto-
vertebral sendrom birlikteligi ve yapilan hayvan ¢a-
lismalar bu patolojinin muhtemelen gebeligin 8. ve
- 9, haftalarindaki anoksik epizota bagh oldugunu dii-
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Resim 2. Direkt "babygram'da vertebra ve kosta anomalisi
izlenmemektedir.

siindiirmektedir (3.13) Touloukian, ilk olarak ve son-
ra diger yazarlar da vertebra ve kosta defektleriyle

lomber herni birlikteligini tanimlamuglardir (12712
13)

Yapugimiz literatiir taramasinda degerlendirdigimiz
KLH'li 44 olgunun biiyiik ¢cogunluguna lombokosta-
vertebral sendrom eslik etmekteydi (1271213 Ry-
nunla birlikte, dismorfik yiiz goriintimii, yarik da-
mak, alt cene hipoplazisi, sag muskiiler tortikolis, in-
guinal herni ve bilateral inmemis testis, posterior ek-
topik aniis, her iki ayakta pes ekinovalgus ve kalca-
nin sinirl abdiiksiyonunun bu sendromla birlikte gé-
riilmesi tamimlanmamigtir.

Siklikla, degisik derecelerde alt torasik ve lumbar
hemivertebra ve interkostal araligin daralmasina
baglh sekonder skolyoz bildirilmigtir (713, Tou-
loukianin raporunun aksine, bizim olgumuzda lom-
bokostovertebral sendromun karakteristigi olan kos-
tal, vertebral, tiriner sistem anomalisi ve skolyoz
mevcut degildi 3,
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KLH'nin cerrahi tedavisi inkarserasyon harig ©)

elektif sartlarda yapiir %) Lomber herninin cer-
rahi tedavisi hastanin sartlarina gére planlanir. Herni
bebeklik doneminde biiyiime egiliminde oldugundan
eger Ozel bir kontrendikasyon yoksa cerrahi onarim
erken yapilmalidir.

Bazi yazarlar herninin yagla beraber biiyiidiigii ve
cevre dokularin kullanilarak herninin kapatilmasinin
giiclestigi i¢in cerrahi tedavinin 12 aydan once ya-
pilmasim dnermektedirler ©9 Ameliyatta herni ke-
sesi prepare edilip eksize edildikten sonra, eksternal
oblik ve latissimus dorsi kas kenarlar1 miimkiin ol-
dugunca primer olarak yaklastirilir WA,

Defekt, siklikla herni kesesinin kapatilabildigi ve
cevre kas dokularinin kaydirilmasi ile primer olarak
onarilabilecek genigliktedir. Genis fasia defektli bazi
olgularda kapatilan herni kesesinin Polytetrafluoro-
ethylene (Gore-Tex), kanguru tendonu, slastik greft
gibi materyallerle desteklenmesi gerekebilir (1213)
Literatiirde cerrahi olarak tedavi edilen 26 hastamin
21'i primer olarak, diger olgular ise sentetik veya or-
ganik materyal kullanilarak onarilmistir.

KLH nadir olmasindan dolay: bu hastalifin tedavisi
ile ilgili deneyimler genellikle tek vaka ile simrh ol-
maktadir. Cogunlukla defektin cerrahi tedavisi pros-
tetik materyal kullammim gerektirmez.
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