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Down Sendromlu Bir Yenidoganda Konjenital Silotoraks

Congenital Chylothorax in a Newborn with Down Syndrome
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Yenidogan doneminde saptanan plevral efiizyonun en sik nedeni
etiyolojisi bilinmeyen (idiyopatik) konjenital silotoraksdir. Konjenital
silotoraks nadiren kromozomal anomalilerle (Down, Turner ve Noonan
sendromlari) birlikte olabilir. Tani plevral eflizyonun torasentez veya
toraks tlpl ile bosaltilarak analiz edilmesiyle konulur. Yenidogan
doéneminde silotoraks tedavisinde konservatif yaklagimlar ve cerrahi
yontemler kullaniimaktadir. Glinimiizde konservatif yaklagimlara yanit
vermeyen olgularda, oktreotid tedavisi ile basarill sonuclar alindigi
bildirilmektedir. Bu yazida toraks tlipl ile drenaja ek olarak medikal
tedaviye (total parenteral nltrisyon ve orta zincirli yag asiti iceren
formil mama) yanit alinamayan ve oktreotid ile tedavi edilen Down
sendromlu bir konjenital silotoraks olgusu sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Yenidogan, konjenital silotoraks, Down
sendromu, oktreotid

Abstract

In the neonatal period, the most common cause of pleural effusion
is idiopathic congenital chylothorax. Congenital chylothorax is rarely
associated with chromosomal abnormalities, such as Down, Turner
and Noonan syndromes. The diagnosis can be made after analysis of
the pleural fluid drained by thoracentesis or chest tube placement.
During the neonatal period, chylothorax treatment is composed
of conservative and surgical therapies. Nowadays, for cases among
which conservative therapies fail, treatment with octreotide has been
reported to be beneficial with promising results. In this report, a
case of congenital chylothorax, in a newborn with Down syndrome,
treated by octreotide after failure of chest tube drainage and medical
treatment (total parenteral nutrition and medium chain fatty acid
formula) is presented.

Keywords: Newborn, congenital chylothorax, Down syndrome,
octreotide

Giris

Silotoraks plevral boslukta lenfatik sivinin birikmesi
olarak tanimlanir. Gorilme sikhigr 1/10,000- 15,000 olup
erkeklerde iki kat fazladir (1). Dogumsal veya edinsel
olarak gorllebilen silotoraks tek veya her iki akcigeri
birden etkileyebilir. Konjenital silotoraks, hidrops fetalisin
bir komponenti olarak ortaya ¢ikabilecegi gibi trizomi 21,
monozomi X, Noonan sendromu gibi ¢esitli kromozomal
bozukluklar, dogumsal pulmoner lenfanjiektazi ve yaygin
lenfanjiomatozis gibi lenfatik sistem anomalileri, H tipi
trakeo-6zofageal fistll varliginda da gelisebilir. Ancak altta
yatan patoloji cogunlukla tespit edilemez ve idiyopatik
konjenital silotoraks olarak tanimlanir. Mortalite orani altta
yatan nedene bagli olarak degisir (2,3). Edinsel silotoraks,
yenidoganlarda genellikle kardiyak (konjenital kalp

hastaliklar) veya torasik cerrahi (konjenital diyafragma
hernisi) sonrasinda, duktus torasikus zedelenmesine
sekonder olarak gelisir (3). Silotoraksta siklikla konservatif
tedavi yeterlidir, nadiren cerrahi girisim gerekebilir (4).
GUnimduzde konservatif yaklasimlarla sonu¢ alinamayan
olgularda, oktreotid tedavisi ile basarili sonuglar alindig
bildirilmektedir (2).

Bu yazida toraks tlpi ile drenaja ek olarak medikal
tedaviye (total parenteral nitrisyon ve orta zincirli yag
asiti iceren formll mama) yanit alinamayan ve oktreotid
ile tedavi edilen Down sendromlu bir konjenital silotoraks
olgusu sunuldu.

Olgu
Antenatal izleminde fetal minimal plevral eflizyon
saptanan 28 yasindaki gebenin, 37. gebelik haftasinda,
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G2 P2 Y2 olarak, 2890 g agiriginda C/S ile dogan erkek
bebegi, postnatal ilk saatlerde solunum sikintisi gelismesi
nedeniyle yenidogan yodun bakim Unitesine vyatirildi.
Nazal devamli end-ekspiratuvar pozitif basincl ventilasyon
(CPAP) uygulandi. Akciger grafisinde bilateral havalanma
azhd disinda patoloji yoktu. Gébek ven kateterizasyonu
yapilarak uygun sivi ydnetimi ve ampirik antibiyotik tedavisi
baslandi. Hasta hemodinamik olarak stabilize edildikten
sonra anne sitl ile minimal enteral beslenme baslatildi.

Fizik muayenede, hafif hipotonisite, mongoloid yiz
gorunimi ve her iki elde simian cizgisi dikkati cekti.
Transfontanel ve abdominal ultrasonografisi (USG)
normaldi, ekokardiyografide patolojik bulgu yoktu.
Fenotipik &zellikleri Down sendromu ile uyumlu olan
hastanin kromozom analizi Trizomi 21 (47, XY, +21) olarak
raporlandi.

izZlemde, postnatal ikinci ginde hastanin solunum
sikintisinin artmasi Gzerine cekilen akciger grafisinde sag
akcigerde plevral eflizyon gorildi (Resim 1). Arteriyel kan
gazl incelemesinde de karbondioksit (CO,) retansiyonu
saptanmasi nedeniyle hasta entlbe edilerek mekanik
ventilatorde izleme alindi. Toraks USG ile sag akciger
alt lobda 50 mm derinliginde plevral eflzyon oldugu
dogrulandi. Toraks tUpl takilan hastadan alinan plevral
sivinin berrak-sari renkte oldugu gorulda. Sivinin laboratuvar
analizinde; beyaz kire 5200/mm3, lenfosit hakimiyeti
(%85), trigliserid 310 mg/dL, laktat dehidrogenaz (LDH)
314 U/L ve protein 0,8 g/dL idi. Bu bulgularla silotoraks
distnildu. Enteral beslenme kesilerek total parenteral
beslenme (TPN) baslandi. Hastada klinik iyilesmenin yani
sira kontrol akciger grafilerinde eflizyonun geriledigi
goruldd ve postnatal 10. ginde toraks tlpl gikarildi.
Arteryel kan gazi sonuclarina gore ventilator parametreleri

”~

Resim 1. Akciger grafisinde sagda plevral efiizyon gérilmektedir

azaltildi ve hasta tekrar nazal CPAP'ye alindi. Anne stl
ile beslenmeye baslandi. Ancak beslenme intoleransi
gelismesi Uzerine enteral beslenmeye ara verildi.

Postnatal 14. glinde, hastanin solunum sikintisi artti
ve kan gazinda CO, retansiyonu gelisti. Akciger grafisinde
atelektazi ve sagda belirgin eflizyon gdrilmesi nedeniyle
ikinci kez toraks tlpU takildi. Plevral sivinin siléz gdrinimde
oldugu dikkati cekti. incelemede; beyaz kire 6800/mms3,
lenfosit hakimiyeti (%91), trigliserid 476 mg/dL, LDH 215
U/Lve protein 0,9 g/dL tespit edildi. Plevral sivi kiltdrlerinde
Ureme olmadi. TPN ile beslenmeye devam edildi. Toraks
tlplnden gelen sivi miktarlari hesaplanarak taze donmus
plazma replasmani ile volim ve pihtilasma faktorleri kaybi
onlendi. Serum elektrolit ve albimin dizeyleri uygun
sekilde monitorize edildi. Serum imminglobulin dizeyleri
yasa gore normal sinirlarda seyretti.

Bu tedavilere ragmen plevral eflizyonu giderek artan
ve mekanik ventilatérden ayrilamayan hastaya oktreotid (1
mcg/kg/saat) inflizyonu baslandi. Eflizyonun gerilememesi
Uzerine oktreotid dozu bir hafta icinde kademeli olarak
7 mcg/kg/saat’e kadar artirildi. Oktreotid iliskili yan etki
gozlenmedi. Postnatal 25. glnde klinik ve radyolojik
iyilesme gbzlenen hastaya orta zincirli yad asiti iceren
formdl mama [%50 orta zincirli trigliseridler (MCT), Pepti
Junior®] ile enteral beslenme baslatildi ve miktari kademeli
olarak artirildi. izlemde, plevral boslukta sivi birikiminin
tekrarlamamasi Uzerine oktreotid inflzyonu kademeli
olarak azaltilarak tedavinin 14. glintinde kesildi (Resim 2).
Postnatal 30. ginde toraks tlpu g¢ikarilan hasta ekstibe

Resim 2. Hastanin tedavi sonrasi akciger grafisi
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edildi, kisa sureli serbest oksijen desteginin ardindan oda
havasinda izlenmeye bagslandi. Hasta postnatal 49. glinden
sonra tam enteral beslenmeyi tolere etmeye baslad.

Anne st ile beslenme 6ncelikle dusik miktarda
baslatildi. GUnler icerisinde anne sitl giderek artirilirken
MCT mama miktari azaltildi. Postnatal 54. gliniinde tam
enteral anne sutl ile beslenen hasta dnerilerle taburcu
edildi.

Tartisma

Silotoraksta, duktus torasikustaki tikaniklik veya
hasara bagli olarak siléz mayi sizar ve plevral boslukta
toplanir.  Konjenital silotoraksin anatomik nedenleri
arasinda pulmoner lenfanjiektazi, ekstralobller pulmoner
sekestrasyon, konjenital fistll ve duktus torasikus atrezisi
sayilabilir. Diger nedenler konjenital guatr, akciger timorleri
ve intrauterin enfeksiyonlardir (2). ilaveten, konjenital kalp
hastaliklari, diyafragmatik herni, polidaktili ile de beraberlik
tanimlanmistir (5). Anormal lenfatik drenajla seyreden
andploidi sendromlarinda silotoraks gorilebilir. Konjenital
silotoraks ve Down sendromu beraberlidi ilk defa Yoss
ve Lipsitz (6) tarafindan tanimlanmistir. Beraberinde
lenfatik anomali olan Turner ve Noonan sendromunda
da plevral eflizyon gorilebilir. Trizomi 22 ile de plevral
eflizyon beraberligi gdsterilmistir (7). Hastamiz da Down
sendromlu olup siléz karakterde konjenital plevral eflizyon
saptanmisti.

Literatlrdeki olgularda genellikle preterm eylem ve
polihidramniyoz nedeni ile yapilan USG degerlendirmede
veya rutin obstetrik USG sirasinda fetal plevral eflizyon
saptanmistir. Olgumuzda antenatal izlemde minimal plevral
eflzyon rapor edilmisti; ancak postnatal ilk saatlerde
cekilen akciger grafisinde efiizyon saptanmadi. ilerleyen
saatlerde enteral beslenmenin baslatiimasinin ardindan
sivi birikiminin arttigi ve solunum sikintisina neden oldugu
disinulda.

Yenidoganlar, eflizyonun vyayginlhigina bagl olarak
asemptomatik kalabilecegi gibi dogum sonrasi ilk saatlerde
mekanik ventilasyon destedi gerektirecek kadar agir
respiratuvar distres gelistirebilir. Solunum sikintisi olan
yenidoganda plevral eflizyon tanisi radyolojik olarak hasta
basinda uygulanabilen tetkiklerle (direkt akciger grafisi ve
toraks USG) erken dénemde konulabilir. Hastamizda da
solunum sikintisi artmasi nedeniyle ¢ekilen akciger grafisi
ve toraks USG'de plevral eflizyon saptandi.

Silotoraks tanisinda plevral sivi analizi yararlidir. Siléz
sivi st goriindmundedir. Ancak enteral beslenme miktari
fazla degilse stit goriinim olmayabilir. Bu durumda plevral
sivi 6rnegi berrak-acik sari renktedir. Trigliserid dizeyi >1,1
mmol/L (110 mg/dL), hlcre sayisi =1000/mm3 olup en
az %80’ lenfosit olmalidir (8). Olgumuzun plevral sivi
incelemesi silotoraksla uyumluydu. Sivi rengi baslangicta
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agik-sari olmasina ragmen anne sutu ile beslenme sonrasi
sil6z karaktere donlstd.

Konjenital silotoraksli yenidoganlarin yonetiminde en
etkin tedavinin ne oldugu tartismalidir. Postnatal dénemde
solunum sikintisi giderek artan bir bebekte akciger grafisinde
plevral sivi saptanmissa, sivi igne ile aspire edilmeli,
gerekirse mekanik ventilasyon destedi saglanmalidir.
Solunum sikintisi  giderek artiyor ve goérintilemede
plevral eflizyon persiste ediyorsa toraks tlpd takilmalidir
(8). Siloz eflzyonlar, anlamli miktarlarda sivi-elektrolit
kaybina ilaveten, icerdigi ylksek protein nedeniyle de
alblmin, pihtilasma faktorleri ve immunglobulin kaybina
yol acabilir (9). Toraks tlUpl yoluyla uzamis drenajlar
bu durumu kolaylastirir. Bu nedenle, serum elektrolit,
protein ve immuinglobulin dizeyleri yakindan izlenmeli,
gerektiginde alblmin ve taze donmus plazma verilmelidir.
Enteral beslenme MCT'den zengin mama ile yapiimalidir.
Enteral beslenme tolere edilemiyorsa bir slire ara verilerek
TPN'ye gecilmelidir. Bu tedavilere ragmen plevral eflizyon
tekrarliyor veya sebat ediyorsa bir somatostatin analogu
olan "oktreotid” baslanmasi distntlmelidir.

Somatostatin ik kez 2001 vyilinda, bir yenidogan
silotoraks olgusunda, oktreotid ise 2003'te konjenital
diyafragma herni ameliyatina sekonder gelisen silotoraksta
kullanilmistir (10,11). Oktreotidin splanknik kan akimini
azaltarak, lenfatik sivi olusumunu azaltici etkisi oldugu
kabul edilmektedir. Yenidoganlarda oktreotid kullanimi
ile ilgili veri kisithdir (12,13). Her olgu kendi icinde
degerlendirilerek tedavi gerekliligine karar verilmelidir.
Ancak Oncesinde aile medikal tedavinin potansiyel yarar
ve zararlari hakkinda bilgilendirilmelidir. Oktreotid, bircok
sistem (zerine etkili olmakla birlikte gastrointestinal
sistemde serotonin, gastrin, vazoaktif intestinal peptid,
sekretin, safra ve pankreatik polipeptidlerin Uretimini
azaltir. Oktreotid tedavisi subkitan veya intravendz yolla
uygulanabilir. Oktreotid kullanimina bagli istenmeyen
etkiler olarak; aritmi, enjeksiyon yerinde lokalize
reaksiyonlar, bulanti, kusma, diyare, konstipasyon, karaciger
fonksiyon testlerinde gecici bozulma, gecici hipotiroidi,
nekrotizan enterokolit gorllebilir. Preterm bebeklerde
oktreotide bagli hipoksemi, pulmoner hipertansiyon ve
retinopati  gelisebilecedi  bildirilmistir. insdlin - salinimini
etkilediginden kan glukoz diizeyleri monitérize edilmelidir.
Yenidoganlarda 1 mcg/kg/saat dozunda strekli inflzyonla
tedaviye baslanarak hasta yanitina gére 10 mcg/kg/saat’e
kadar artirilabilir. Konservatif yaklasim ve medikal tedaviye
yanit vermeyen olgularda, mekanik ploredezis, ploro-
peritoneal sant ve duktus torasikus ligasyonu gibi cerrahi
tedavi secenekleri distnulebilir (1,2,8,14,15). Olgumuzda,
toraks tlpU ile drenaja ek olarak medikal tedaviye yanit
alinamamasi Uzerine aile onami da alinarak, oktreotid
tedavisine baslandi. Tedaviye yanitin ardindan inflizyon
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dozu kademeli olarak azaltilarak oktreotid tedavisi 14
glnde kesildi.

Sonug olarak, Down sendromlu olgularda konjenital
silotoraks gelisebilecedi akilda tutulmalidir. Konservatif
tedaviye yanitsiz konjenital silotoraks olgularinda oktreotid

kullaniimasi distnulmelidir.
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