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Ozet

Kosta-vertebral konjenital deformiteler embriyonik dénemde olusan gelisimsel bozukluklardir. On dokuz aylik kiz
hasta {initemize, tekrarlayan bronsiolit nedeniyle bagvurdu. Biz bu olgu ile degisik nedenlerle ¢ekilmis akciger
grafilerini degerlendirirken kemik yapilarin da ayrintili olarak degerlendirilmesini vurgulamak ve kostavertebral

malformasyonlarin farkindaligini arttirmayi amagladik

Anahtar Kelimeler: Konjenital kosta-vertebral anomali, PA akciger grafi, siit cocugu

Abstract

Developmental disorders is that occur during embryonic-costa vertebral congenital deformities. Nineteen-month-old
female patient in our unit was presented with recurrent bronchiolitis. We emphasize the bone structure to be evaluated
in detail in assessing chest X-ray taken various reasons for this phenomenon, and we aim to increase the awareness of

kostavertebral malformations.
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Giris

Konjenital vertebra deformiteleri basit ve iyi seyirli olup
hi¢ bir bulgu vermeden gidebilecegi gibi, kompleks olup
ciddi spinal deformitelere sebep olarak ndrolojik
fonksiyon kaybina, akciger ve kardiyak problemlere
neden  olabilir  (1,2). Minér  kosta-vertebral
malformasyonlar nadirdir ve akciger grafilerinde
rastlantisal olarak saptanir (3). Konjenital vertebral
malformasyon tanimlandiktan sonra hasta diger organ
sistemlerine  ait konjenital patolojiler yOniinden
incelenmelidir. Bu deformiteler tirogenital, kardiyak, kas
iskelet ve intraspinal anomaliler ile siklikla birliktelik
gosterirler. Bu nedenle hastalarin ayrintili bir sekilde
incelenmeleri ¢ok Onemlidir (4). Bu deformiteler
ilerleyici olup kifoskolyoza, korpulmonale ve nérolojik
kayba neden olabileceginden erken tani ve yakin izlem,
hastaligin tedavisinde ve gerektiginde uygulanacak olan
cerrahi tedavinin basarisinda Onem tasimaktadir(5).
Burada tekrarlayan bronsiolit nedeniyle arastirilan bir
hastanin 6n arka akciger grafisinde rastlantisal olarak
saptanmis kostovertabral anomalili bir olgu sunulmustur.
Biz bu vakanin sunumu ile pek ¢ok nedenle ¢ekilmis
olabilecek akciger grafilerini degerlendirirken kemik
yapilarin  da ayrintili  olarak  degerlendirilmesini
vurgulamak ve kostavertebral malformasyonlarin
farkindaligini arttirmay1 amagladik.

Olgu

On dokuz aylk kiz hasta iinitemize, tekrarlayan
bronsiolit nedeniyle bagvurdu. 28 yasindaki annenin
ikinci gebeliginden 38 haftalik, 2000gr, sezeryan ile
dogan hastanin 34 hafta ile uyumlu intrauterin gelisme
geriligi oldugu, bu nedenle ii¢ giin kuvozde izlendigi
Ogrenildi. Anne baba arasinda akrabalik olmayan
hastanin teyzesinde alerjik astim vardi. Oykiisiinden 6 ve
16 aylikken bronsiolit atag1 gecirdigi ve bu dénemlerde
inhaler tedavi ihtiyac1 oldugu &grenildi. Unitemize 3.
bronsiolit atag1 nedeniyle genel pediatri polikliniginden
danigildi.

Fizik incelemesinde; Solunum sesleri kaba, ekspiriyumu
uzun ve bilateral ronkiisleri mevcuttu; diger sistem
muayeneleri dogaldi. Cekilen 6n-arka akciger grafisinde
1. torakal vertebrada formasyon, T2-3 vertebralarda
segmentasyon anomalisi ve 1. Lumbal vertebrada
bilateral aberan kot varligi saptandi. Ortopedi boliimiine
konsulte edilen hasta skolyoz agisindan takibe alindi.
Hastaya eslik edebilecek anomaliler agisindan yapilan
ekokardiyografi ve abdominal ultrasonografide patoloji
saptanmadi. Hasta kosta anomalisi ile birlikte mevcut
olan vertebra anomalisi nedeniyle akciger gelisimi
acisindan takibe alindi.
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Konjenital ~ vertebra  malformasyonlar (KVM)
etiyolojisinde hem c¢evresel hem de genetik faktorlerin
rol oynadigr embrogenezdeki bozukluga bagli gelisen
defektlerdir. Onceki bilgelere gore prevalansi 0,13- 0,5
1/1000 canli dogum olarak tanimlanmigsa da son bilgiler
gostermektedir ki, tibbi bakim ihtiyaci olmayan
asemptomatik vakalar nedeniyle hastaligin genel
popiilasyonda insidansi bilinmemektedir (6-7). Vertebra
anomalileri izole bir bulgu olarak karsimiza ¢ikabilecegi
gibi renal anomaliler ve kardiyak anomaliler, spinal kord
malformasyonlar1 ile birliktelik  gosterebilir, bir
sendromun parcast olabilir, ya da kromozomal
anomalilerle birliktelik gosterebilir. KVM insanlarda
ileri donemde ciddi saglik problemlerine neden olabilir.
Kifoz, skolyoz, bel boyun agrilari, kozmetik problemler,
norolojik fonksiyon kayiplart ve pulmoner problemler
gozlenebilir (8). KVM ile sikga birliktelik gosteren
sendromlar Klippel- Feil sendromu (kisa boyun, diisiik
sa¢c ¢izgisi, servikal vertebra flizyonu), Alagille
sendromu (periferal pulmoner stenoz, kolestaz, fasial
dismorfizm), spondilokostal dizostosis (boyun ve govde
kisaligi, c¢oklu vertebra ve kosta anomalileri),
spondilotorasik distrofi (boyun ve gévde kisaligi, ¢oklu
vertebra ve kosta anomalileri ve posterior kosta
fiizyonu), Goldenhar sendromu (okuloaurikulovertebral
spektrum; vertebra anomalileri birliktelik gdsteren
kraniofasial anomaliler), ve VACTERL asosiasyonudur
(Vertebra malformasyonlari, Anal atrezi, Kardiyak
malformasyonlar, Trakeo-Ozefageal fistiil, Renal ve
radyal anomaliler ve Ekstremite defektleri) (9).

Konjenital vertebra anomalileri, anomalinin tipine gore
formasyon defekti, segmentasyon defekti ve karisik tip
olmak iizere {i¢ ana gruba ayrilir. Formasyon defekti
normal bir vertebranin gelisimi igin gerekli embriyonik
materyalin saglanmasindaki defekttir. Segmentasyon
defekti ise vertebralarin segmantasyonundaki kusur
sonucu olusan ansegmente bar ile karakterizedir. Karigik
tip her iki defektin beraber gozlenmesi ile meydana gelir
(9). Hastamizin hem segmentasyon hem de formasyon
defekti oldugundan mikst tip bir bozuklugu mevcuttu.
Uluslararas1 ~ Vertebral ~Anomaliler ve Skolyoz
Konsorsiyumunda  (international  Consortium  for
Vertebral Anomalies and Scoliosis, ICVAS) konjenital
vertebra segmentasyon defektlerini tanimlarken olusan
karigikligi gidermek amaci ile pilot bir smiflandirma
olusturmustur. Vertebra segmantasyon defekti 6ncelikle
tek ve multipl olarak ikiye ayrilir. Tek vertebra
segmentasyon defekti tanimlanmisg bir
sendromun(Alagille, Vacteral) pargast olup olmamasina
gore ikiye ayrilir. Multipl vertebral segmentasyon
defekti ise 10 ve ya daha fazla iligkili vertebrayi
iceriyorsa jeneralize, aksi halde bolgesel olarak ikiye
ayrilir. Jeneralize multipl vertebra segmantasyon defekti
tanimlanmis fenotiplerden (spondilokostal dizostoz ya da
spondilotorasik dizostoz ) birine girebilecegi gibi
tanimlanmamis fenotipede sahip olabilir. Bolgesel
(servikal,dorsal, lumbal,sakral) multipl segmentasyon
defekti de tamimlanmig (Alagille, Vacteral) ya da
tammlanmamig bir fenotipe sahip olabilir (9). Bu
smiflandirmaya gore hastamiz tanimlanmamis bir

fenotipe sahip bolgesel tutulumla giden multipl
segmentasyon vertebra anomalisi grubuna dahil
edilebilir. Bu simiflandirma sayesinde belli bir sendroma
dahil olmayan hastalarin tanimlanmasi saglanmis
olmaktadir.

KVM heterojen bir etiyolojiye sahip olup cevresel ve
genetik faktorlerin rol oynadigi defektlerdir. KVM’ m1
tanimlayacak gen lokusu heniiz tanimlanmamustir. Notch
sinyal yolagi iiyesi DLL3 mutasyonlart ve HES7
mutasyonu vertebral malformasyonlarla
iligskilendirilmistir. (7) Ayrica KVM hamilelik siirecinde
annenin maruz kaldig1 c¢evresel faktorlerle de
iliskilendirilmistir. Annenin gebeliginde alkol veya
sigara kullanimi, antikonvulzan kullanimi, klomifen
kulanimi, hipertermi, ikiz gebelik, maternal insiilin
bagimli diyabetes mellitus ve asiste iireme teknikleri
KVM geligimi ile iligkili bulunmustur (9). Ancak
hastamizin prenatal Sykiisiinde bu faktorlerin hig¢ birine
rastlanmamustir.

Vertebral malformayonlar izole bir bulgu olabildigi gibi,
iirogenital, kardiak ve spinal kord anomalileri ile beraber
olabilir, bir sendromun ya da kromozomal anomalinin
parcast olabilir. Hastamizda oldugu iizere izole
malformasyonlarin  erken taninmast ve takibinin
saglanmasi, basta belirti vermeyen ancak izlemde
gelisebilecek ve ilerleyici olabilecek komplikasyonlarin
kontrol altina alinmasina olanak tanir. Boyun ve sirt
agrilari, kifoz, skolyoz, noérolojik kayiplarin ve akciger
fonksiyon kaybmin geligmesini 6nlemek adina erken
girigimlere imkan tanir (4,8). Bazi tipleri oldukg¢a agir ve
ilerleyici skolyoza neden olabilen bu defektlerin erken
tan1 ve takibi ile giic ve kompleks operasyonlarin yerine
hasta erken miidahale ile fonksiyon kaybi
yasamayacaktir. Sonug olarak hangi nedenle ¢ekilmis
olursa olsun akciger grafilerini degerlendirirken akciger
parankim deperlendirmesi ile birlikte kemik yapilarin da
ayrintili  olarak  degerlendirilmesi ~ komplikasyon
gelismeden Once kostavertebral —malformasyonlarin
taninmasina imkan saglar.
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