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Ozet

Summary

Giris ve Amac: Sternal agenezi olduk¢a nadir goriilen
konjenital anomalilerdendir. Bu yazida nadir gériilmesi
nedeniyle sternal ageneziyi irdelemeyi amagladik.

Gere¢ ve Yontem: Fizik muayenesinde sternumu palpe edi-
lemeyen olguya lateral akciger grafisi, sternal kemik ce-
kirdeklerini goriintiilemeye yonelik ultrasonograsfik ve
tomografik incelemeler yapildi.

Bulgular: Yapilan fizik muayene ve goriintiileme yontemleri
sonucunda olguya sternal agenezi tanist konuldu.
Izlemde gaita cikismin olmamasi ve abdominal
distansiyonun geligmesi iizerine yapilan incelemeler so-
nucunda Hirschprung hastalig1 saptandi.

Sonug: Sternal deformiteli hastalar respiratuvar distres ve
hipoksiye sekonder gelisebilecek komplikasyonlar yo-
niinden yakin takip edilmeli, ayrica kombine oldugu a-
nomali sternal agenezili olgularin prognozunu belirleye-
ceginden bu olgularda ek anomalilerin mevcudiyeti a-
ranmalidir.

Anahtar Kelimeler: Sternal agenezi, Hirschprung hastalig:
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Introduction and Objectives: Sternal agenesis is one of the
very rare congenital abnormalities. In this article, we
aimed to discuss sternal agenesis for its extreme rarity.

Materials and Methods: We could not palpate her sternum,
therefore a lateral chest x-ray, and ultrasonographic and
computerized tomographic investigations were made to
visualize the nuclei of the sternal bones.

Results: The patient was diagnosed to have sternal agenesis
according to the results of the physical examination and
the radiological imaging methods.  However
determination of abdominal distension and failured to
pass stool in following days, we diagnosed Hirshprung
disease with radiological examinations and investigation.

Conclusion: The patients with sternal deformities must be
closely followed wup for the development of
complications secondary to respiratory distress and
hypoxia, and additional anomalies must be investigated,
because combined anomalies does determine the
prognosis.

Key Words: Sternal agenesis, Hirshprung disease
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Sternal agenezi nadir goriilen konjenital ano-
malilerdendir. Genel olarak en sik kardiyovaskiiler
anomalilerle birlikte goriliir. Assosiye oldugu
anomali, sternal agenezili olgularin prognozunu
belirler. Sternal ageneziye bagli olarak akciger
ventilasyonu bozulabilir ve gelisen hipoksiye
sekonder klinik problemler ortaya ¢ikabilir.

Olgu
Bir saatlik kiz olgu zor nefes alip verme nede-
niyle sevk ilizerine hastanemiz yenidogan servisine
yatirildi. Miadinda sezaryen ile dogan olgunun
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solunum sikitisinin dogumundan 10 dakika sonra

Olgunun 6z ve soyge¢misinde ozellik sap-
tanmad.

Viicut agirligr 2300 g (3 p), boyu 48 cm (25
p), bas g¢evresi 34 cm (25 p) olan olgunun fizik
muayenesinde gogiis on duvarinda ¢okiikliik mev-
cuttu ve sternumu palpe edilemedi. Solunum sayis1
58/dk, subkostal ve interkostal ¢ekilmeleri mevcut
ve kaba raller duyuluyordu. Norolojik ve diger
sistem muayeneleri olagan olarak degerlendirildi.
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Sekil 2. Olgunun toraks tomografisi.

Rutin laboratuvar incelemeleri normal ola-
rak degerlendirilen olgunun posterior-anterior
ve lateral akciger grafisinde (Sekil 1) sternuma
ait kemik doku goriilmemesi iizerine yapilan
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Sekil 3. Olgunun ayakta direkt batin grafisi.

ultrasonografik incelemede ve toraks tomografi-
sinde (Sekil 2) sternumun ve sternal kemik ¢ekir-
deklerinin goriilmemesi sonucu olguya sternal
agenezi tanisi konuldu. Diger konjenital anomaliler
yoniinden yapilan arastirmalarda kranial ve
abdominal ultrasonografi ile ekokardiyografi nor-
mal olarak degerlendirildi.

Biitiin bu klinik ve laboratuvar bulgular ile
yenidoganin gegici takipnesi ve izole sternal
agenezi tanilarini alan olgunun takipte solunum
stkintis1 azaldi. Oral beslenmeyi takiben spontan
gaz-gaita ¢ikiginin olmadig1 ve abdominal distan-
siyonunun gelistigi belirlendi. Ayakta direkt batin
grafisinde multipl gaz golgelerinin saptanmasi
iizerine (Sekil 3) ¢ekilen batin ultrasonografisinde
kolonun rektosigmoid bdliimiiniin genisledigi ve
icinin gaita materyali ile dolu oldugu ayrica bu
bolgenin distalinin ince oldugu belirlendi. Yapilan
tetkikler ve mevcut klinik bulgular nedeniyle
Hirschprung hastalign diisiiniiliip rektal biyopsi
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yapildi. Rektal biyopsi materyalinin histopatolojik
incelemesi sonucunda olgunun distal kolonunun
kisa bir boliimiinde ndéronal ganglionik hiicrelerin
olmadig: belirlendi. Olguya klinik ve laboratuvar
bulgulartyla Hirschprung hastaligi tanis1 konuldu
ve gerekli cerrahi tedavi uygulandi. Postoperatif
donemde sorunsuz olarak izlenen olgu ayaktan
pediatri ve cerrahi polikliniklerinin takiplerine
gelmek tizere taburcu edildi.

Tartisma

Izole sternal agenezi nadir goriilen konjenital
anomalilerdendir. Sternal deformiteler genelde
kardiyak anomaliler, abdomen duvarmin orta hat
acikligi, hemanjiomlar, hamartomlar, konjenital
deri fistiilleri, vaskiiler anomaliler gibi ¢esitli
konjenital anomaliler ile beraber olabildiginden
ayrmtili olarak incelenmelidir. Sternal deformiteler
respiratuvar distres ve hipoksiye sekonder gelisebi-
lecek komplikasyonlar yoniinden yakin takip edil-
melidir. Kombine oldugu anomali, sternal
agenezili olgularin prognozunu belirler. Sternal
ageneziye baglh olarak akciger ventilasyonu bozu-
labilir ve gelisen hipoksiye sekonder klinik prob-
lemler ortaya ¢ikabilir. Gogiis 6n duvarinda ¢okiik-
lik meydana getiren ve sternal ageneziye gore
daha sik gbzlenen, sternumun orta hat flizyonunun
yetersizliginden kaynaklanan gogiis 6n duvarmin
diger nadir bir konjenital defekti de sternal
kleftlerdir. Bu durum embriyonik gelismenin erken
donemlerinde sternal fiizyonun parsiyel ya da total
yetersizligi  ile  iliskilidir. ~ Sternal  Kkleftler
seperasyonun derecesine bagli olarak siiperior,
inferior ya da komplet olarak simiflandirilirlar.
Sternal kleftler genelde gogiis ve abdominal duvar
anomalileri ile beraberdir. Fetal ultrasonografi ile
prenatal tani olasidir. De Campos JR ve arkadaglart
18 yillik bir déonemde ektopik kardiyak yerlesimle
kombine olmayan sternal kleftli infant ve addlesan
donemdeki sternal klefti cerrahi teknik ile diizelti-
len toplam 8 olguyu incelemisler ve sternal kleftler
i¢in en 1iyi tedavinin neonatal donemdeki primer
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cerrahi diizeltme tedavisi oldugunu ortaya koymus-
lardir. Yazarlar cerrahi diizeltmenin genelde
neonatal dénemde yapilmasi gerektigi konusunda
hemfikirdirler (1-9).

Klinigimizde son 2 yil iginde takip edilen has-
talarda izole veya diger konjenital anomaliler ile
kombine konjenital sternal defekti olan baska bir
olguya rastlanmamistir. Bu yiizden konjenital
sternal deformiteler ile ilgili deneyimlerimiz sun-
dugumuz olgumuzla siirlidir ve bunun nedeninin
konjenital sternal deformitelerin nadir goriilmesin-
den kaynaklandigini diisiinmekteyiz.
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