Situs inversus Totalis ve Akalazya: Bir Olgu Sunumu
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Ozet

Situs inversus totalis, torasik ve abdominal orgar
ayna goruntisizeklinde asimetrik yerkgmi ile karakterize
otozomal resesif bir getie predispozisyonun bulungu,
nadir rastlanan anatomik bir durumdur. Akalazya @it
Ozefajiyal sfinkter basincinda artive alt Ozefajiye
peristaltizm yoklgu ile karakterize bir 6zefagus moti
bozuklyudur. Hastalar tipik olarak yillar icinde pragyor
gosteren yutma glctii ile bavururlar.

Bu yazida nadir goriilmesi nedeniyle situs inverstesit
ve akalazyanin birlikteli sapganan 30 yg@ndaki bir kad
hasta sunulmgur.
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Summary

Situs inversus totalis is a rare anatomic cond,
characterized by the mirrgmaged arrangement
asymmetric thoracic and abdominal organs, with aetje
predisposition that is autosomal recessive. Aclalés ar
es@hageal motor disorder characterized by increaeag
esophageal sphincter pressure and absence ofafterist the
lower esophagus. Patients typically present withe
complaints of progresive swallowing difficulty over periot
of several years.

Here in we reported a 30-yeald woman patient wt
had situs inversus and achalasia
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Situsinversus Totalis (), torasik ve visseral

rindeki bdlgede kgigagasskeklinde daraldii gori-

organlarin ayna gorintiisi tarzinda ygne ile [0r. Karakteristik manometrik bulgular ise
karakterize, otozomal resesif bir genetik 6zefagusun distal 2/3 kisminda peristaltizm yoklu-
predispozisyonun bulungu nadir rastlanan ana- gu, KOS relaksasyon kusuru ve KOS basincinda
tomik bir durumdur (1). Sikgn 1/8000 olarak bil-  artmadir. Tani igin peristaltizm yoldu sarttir.
dirilmistir (2). Akalazya ise 0zefagusta motor bo- Akalazyay taklit edebilen 6zefagogastrik kke
zukluk, peristaltizmin kaybi ile karakterize bir maligniteleri ayirici tanida dikkate alinmalidi) (4

hastaliktir (3). Akalazya geneIIikI.e.25-505$ax|n- Literatiir incelendiinde 9T ile ilgili 134 ya-
da g(:erIUr. Erkek ve“kadln oraryitér. Prevalansul yin mevcut olup 5 ve akalazya birliktefii ile
yuzbinde —ondur. Ozefagus ve alt oOzefajiyal jgiji jtalya'da yayinlannyi 1 olgu sunumuna rast-
sfinkter, kolinerjik stimilasyon ve gastringima ladik (5). Nadir gérillen bu birlikteli saptadgimiz

duyarlidir. Patogenezde Auerbach pIeksusund%astayl ,bu 6zelli nedeniyle sunmayi uygun bul-
ganglion hucrelerinde azalma, fibrozis ve nekroz 4,k

varligi nedeniyle noral defekt diinulmektedir.

Hastalarda disfaji, kilo kaybi, gés &risi, gece Olgu

Oksdrukleri go6zlenebilir. Tanida radyografi ve 30 yaindaki kadin hasta yutma guglii ya-
ozefagusun manometrik incelemelerinden yararla-kinmasi ile bgvurdu. ilk kez 8 yainda iken
nilir. - Radyografide geeek, sivi dolu  bir  farkettisi yutma gugligli zaman iginde giderek
ozefagusun, kardiadzefageal sfinkter (KOS) Uze-jlerlemis. Hasta yemek yedikten sonra retrosternal
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bolgede takinti hissederek kusuyor ve sonrasindi
geweme hissediyornguve ancak o zaman yedikle-
ri geciyormy. Kusmadan 6nce belirgin bir bulanti-
si olmuyormy. Istahi normal olan hastanin son
zamanlarda kilo kaybi da famis. Hastanin 6z-
gecmiinde belirgin  bir 6zellik saptanmadi.
Soygecmginde babaannesinde kolon kanseri mev-
cuttu. Fizik muayenede vital bulgular normal olup,
kalp sesleri ga5. interkostal aralikta daha sert idi.
Batin muayenesinde traube kapall olugdsakara-
ciger matitesi alinmiyordu. Kara@r ve dalak
palpe edilmiyordu. Her sistemlerin muayenesi
normal sinirlardaydi.

Laboratuar incelemesinde; hematolojikzee
leri, kan biyokimyasi, idrar tetkiki normal siniria
da idi. Cekilen P-A akger grafisinde kalp orta
hattin sg@inda izlendi fekil 1). Elektrokardi-
yogrami (EKG) ve ekokardiyogrami (EKO) nor-
malin ayna hayali seklinde olup kalb sa
hemitoraksta yer almaktaydi. Yutma guiglile
yonelik olarak vyapilan tetkiklerinde; 6zefago-
gastroskopisinde 6zefagokardial ke 36. cm’'de
idi ve hava verilmesine gmen aciimadi ancak
endoskopla gecilebildi. Bunun Uzerine yapilan
O0zefagus pasaj grafisinde opak madde o6zefagu:
distal 2-3 cm’lik segmente kadar takintisiz ilerled
Bu seviyede yakkak 15 dakika bekledikten sonra
mideye gecti. Darlik proksimalinde 6zefagus be-
lirgin  dilate olup proksimalde dizensiz
kontraksiyonlar mevcuttuSgkil 2). Bu bulgular ile
On planda akalazya tanisisdiatildi. Taniya yone-
lik olarak Dent sleeve katater ile 6zefagusun
manometrik incelemesi yapildi. Ust o6zefagus
sfinkteri normal, relaksasyon yeterli saptandi, |5 m
su verilerek yapilan yutma incelemelerinde ilging
traseler elde edildi ve bu nedenle inceleme kl8sik
kanalli katater ardindan Dent Sleeve ile tekrarlan-
di. Balangicta normal amplitid gosteren
peristaltizm daha sonra @ik amplitidli, similta-
ne ve repetetif 6zellik kazandi ve bu son kisim
akalazya icin tipikti. Alt 6zefagus sfinkter basinc
25 mmHg ile normalin Ust sinirinda saptandi, alt

ozefagus sfinkter relaksasyonu ise yetersiz olupyltrasonografisinde ise dgia sa tarafta ve kara-
tim bulgular akalazya tanisini desteklemekteydi.cijserin de sol tarafta oldw gozlendi ekil 3-4).
Ote yandan baryumlu grafide hastanin midegi sa Mevcut bulgular giginda hastaya situs inversus
yerlesimli - olarak saptandi Jekil 2). Batin  totalis ve akalazya tanilari konuldu.

Sekil 1.

Sekil 2.
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Sekil 3.

Tarti sma
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Sekil 4.

Apandisit, safra kesesigia bilier atrezi gibi

Situs inversus totalis, torasik ve abdominal or- sindirim sistemine ait géli patolojiler ST’e eglik

ganlarin ayna goruntisi tarzinda ygre ile ka-

rakterize nadir rastlanan anatomik bir durumdur.

SIT ile birlikte brorsektazi ve kronik sintizit triadi

Kartagener Sendromu olarak bilinir. Bu sendrom

Immotil Silia Sendromunun bir alt grubudur (6).
Hastamizda yapilan radyolojik tetkiklerde ilave bir
bromsektazi ve siniizit saptamadik.

SiT’e eslik eden ceitli kardiyak patolojiler
(buydk arterlerin transpozisyonu, tek ventrikil,
aort atrezisi vs.) olabilir. Literatiirde bu birldtik-
ler olgu sunumlariseklinde bildirilmigtir (7-11).
Hastamizda bu y6nde yapilan EKO’da kallg sa
hemitoraksta normalin ayna hayakklinde yer-
lesmis olup ilave bir kardiyak bozukfia rastlan-
madi. $T’in s6z konusu oldgu dekstrokardili bir
hastada, g¢ik eden kardiyak bir bozukluk yoksa
EKG’deki tek carpici 6zellik normalin aynadaki
goruntist  niteflinde  olmasidir.  Hastamizin
EKG'si de bu dzellikteydi.

SiT’le birliktelik gdsteren pulmoner fissir
varyasyonlari, akger kanserleri gibi ctli
pulmoner (12,13), renal agenezi, displazi,
hipoplazi, ektopi, polikistik bdbrek ve bobrek kan-
seri gibi ¢aitli renal (2,14), aort anevrizmasi gibi
vaskuler (15) ve beyin asimetrisi gibi noérolojik
patolojiler (16) olabilir. Hastamizda yapilan kli-
nik, laboratuvar ve radyolojik incelemelerde bu
yonlerden ilave bir patoloji saptamadik.
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edebilir. Bu birliktelikler literattirde genelliklelgu
sunumlari seklinde sunulmgtur (17-21). Biz de
hastamizda8’e ilave olarak akalazya saptadik.

Akalazya 6zefagusun motor hastaliklarindan-
dir. Hastalarda disfaji, gdis arilari, gece 0ksu-
rukleri, kilo kaybi gorilebilir. Hastamizda da
disfaji, retrosternal @i ve kilo kaybi mevcutttu.
Floroskopi altinda baryumlu Ozefagus grafisi,
akalazyadan kgkulanilan hastalarda ilk yapilacak

tetkikdir. Radyografide Ozefajiyal dilatasyon,
peristaltizm  kaybi, intraluminal  sekresyon,
Ozefagusun b@lmasinda gecikme ve

kardiotzefajiyal sfinkter Uzerindeki bdlgede sku
gagasseklinde daralma saptanir (4). Hastamizdaki
radyografik bulgular bahsedilen bu bulgularla u-
yum gOstermekte idi. Akalazya tanisinda
manometrik incelemelerde ise 6zefagus 2/3 alt
kisminda peristatizm yokfu, KOS relaksasyon
kusuru ve KOS basincinda artma saptanir (4,22)
Hastamiza yapilan manometrik incelemedgdra
gicta normal amplitidde olan peristaltizm daha
sonra diik amplittdld, similtane ve repetetif
ozellik kazandi ve bu son durum akalazya icin tipik
idi. KOS basinci normalin ust sinirinda olup, KOS
relaksasyonu yetersiz bulundu.. Akalazya tedavi-
sinde ilaglar (nitratlar, beta adrenerjik agonistle
antikolinerjikler gibi), pnémotik balon dilatasyonu
cerrahi tedavi (Heller myotomi) ve intrasfinkterik
botulismus injeksiyonu uygulanabilir (23,24). Biz
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hastamiza pnomotik balon dilatasyonu uyguladik 11. Pagagiannis J, Athanaasopoulos G, MaurogeRa@mos

ve bagarili sonuc aldik. Literatlir incelergiinde

SIT ve akalazya birliktedii ile ilgili sadece bir olgu
sunumuna rastladik. Spinelli ve arkgldanin
sundgu bu olguda 8§ ile birlikte kardial
akalazya,
duodenumda mukozal ektopi saptagtmi(5).

karagerde fokal hiperplazi ve

SIT ve salik eden dger sistemik patolojilerin

birlikteli ginin, tesadufi olma olasgl yiksek ol-
makla birlikte,
predispozisyonun, ger patolojilerin en azindan
bir kisminin gekiminde de rol oynayabilegmi
disinmekteyiz.

$T’e neden olan genetik
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