Konjenital Krikofarengeal Akalazya

CONGENITAL

CRICOPHARYNGEAL ACHALASIA

Haluk OZTURK?*, Tugrul TIRYAKI*, Turgay SAKARYA*, ilhami SURER?*, Salih CETINKURSUN*

* GATA Cocuk Cerrahisi AD, ANKARA

OZET

Yutma fonksiyonlarinda gecici bozukluk ile karakterize
olan konjenital krikofarengeal akalazya nérolojik sorunlari olan
bebeklerde daha sik gériilmektedir. Yineleyen aspirasyon pno-
monileri ve gelisme geriligi ile karsimiza ¢ikan hastaligin te-
davisinde henliz gériis birtigi olusmamigtir. Uygun postiir ve na-
zogastrik beslenme tiibi ile beslenme, ézofagus dilatasyonu,
krikofarengeal myotomi belli basli tedavi girisimleri olarak bilin-
mektedir. GATA Cocuk Cerrahisi Kliniginde krikofarengeal
akalazya tanisi konan 3 olguda konservatif tedaviye yanit alina-
mayip, gastrostomi uygulamasi ile beslenmeleri saglanmistir.
Dilatasyon perforasyon riski agisindan, myotomi ise gocuklarda
deneyimin yetersiz olmasi ve yutma islevlerinin kendiliginden
diizelmesi nedeni ile tercih edilmemigtir. Ug olgunun da 2-8 ay
arasinda yutma islevleri dlizelip, normal oral beslenmeyi tolere
ettigi belirlenmistir.
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Krikofarengeal akalazya erigkinde siklikla bildirilme-
sine karsin cocukluk c¢aginda ender olarak goriilen bir
hastaliktir (1,2). Krikofarengeal kaslarda inkoordinasyon
ve spazma baglh olarak yineleyen pnémoniler ve yutma-
da giiclik ile ortaya cikar. Yutma islevlerinde gegici
bozukluga neden olan konjenital krikofarengeal akalazya
iyi tanimlanan bir patoloji olmasina karsin, tedavisinde
heniiz goriis birligi olugsmamistir.

Giilhane Askeri Tip Akademisi Cocuk Cerrahisi
Kliniginde krikofarengeal akalazya tanisi konulan, gas-
trostomi yapilarak izlenilen 3 olgu sunulup tani ve te-
davisi literatiir bilgileri 1s1ginda tartigiimigtir.
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SUMMARY

Congenital cricopharyngeal achalasia is a transient disor-
der of swallowing function that is more common in babies with
neurologic problems. Recurrent aspiration pneumonies and fail-
ure to thrive usually appear as initial symptoms. There is no con-
cencus about the treatment options for cricopharyngeal acha-
lasia include appropiate positioning, nasogastric gavage feeding
and esophageal dilatation or cricopharyngeal myotomy. In our
clinic, three patients were diagnosed as cricopharyngeal acha-
lasia in whom conservative treatment has failed. Nutrition was
performed with gastrostomy route.

We do not prefer esophageal dilatations because of the
risk of esophageal perforation, and cricopharyngeal myotomy
because of surgical unexperience in children and chance of
spontaneous improvement of swallowing function by the time.
Between 2-8th months postoperatively, in all three cases swal-
lowing function was completely improved and oral nutrition was
well tolerated.

Key Words : Cricopharyngeal Achalasia, Gastrostomy

T Klin J Pediatr 1996, 5:155-157

OLGU SUNUMU

Olgu 1: Kirk giinliik iken baglayan yutma giicligi,
agzindan ve burnundan mama gelmesi ve Oksiiriik
yakinmalari hastanemize basvuran 70 giinliik erkek has-
tada'yapilan fizik incelemede deri turgor ve tonusunun
azalmig olmasi ve bilateral akciger seslerinin kabalas-
masi disinda patolojik bulgu saptanmadi. Laboratuvar in-
celemelerinde anormal bir deger belirlenemezken c¢ekilen
sined6zofagogramda opak maddenin farinkste birikip
o6zofagusa gecisin ¢ok kisith oldugu ve krikofaringeal
diizeyde spazm bulundugu izlendi (Sekil 1).
Ozofagoskopi ile yapilan incelemede ise herhangi pa-
tolojik bulgu saptanmadi. Krikofarengeal akalazya tanisi
konan hasta once medikal tedavi ile izlenirken, kilo
aliminin yeterli olmamasi ve tedaviye yanitinin yetersiz
olarak degerlendirilmesi Uzerine genel anestezi altinda
gastrostomi uygulanarak gastrostomi tiipiinden beslen-
meye baslandi. Postoperatif 2. ayda yutma islevleri diize-
len hastanin gastrostomi tiipii postoperatif 4. ayda ceki-
lerek tamamen iyilestigi gozlendi.
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Sekil 1. Floroskopi altinda gekilen 6zofagogramda opak mad-
denin hipofarinksde biriktigi, kisitl olarak 6zofagusa gectigi ve
krikofarengeal kaslarin spazmina bagl posterior indentasyon
olustugu izleniyor.

Olgu 2: Dogumdan itibaren yutmada ve nefes alma-
da gucluk yakinmalari ile bagvuran 22 ginlik erkek has-
tada lumbosakral meningomyelosel de mevcuttu. Yapilan
fizik incelemede her iki akcigerde kaba raileri ve alt eks-
tremitelerinde flask paralizisi olan olgumuzda c¢ekilen
sinedzofagografi ile krikofaringeal akalazya tanisi konul-
du (Sekil 2). Konservatif olarak izlenen olgumuzda te-
daviye vyanitin yeterli olmamasi Uzerine gastrostomi
acllarak, gastrostomi tliplinden beslenmesi saglandi.
Postoperatif izlemlerinde yutma islevleri giderek dizelme
gosteren hastamiz postoperatif 40. glinde
meningomyeloseline bagh olarak gecirdigi menenjit ne-
deni ile kaybedildi.

Olgu 3: Dogumundan itibaren yutma gucligu, kus-
ma, beslenme sirasinda olusan Oksurik, sik sik
yineleyen, surekli antibiyotik kullanmayi gerektiren ak-
ciger enfeksiyonlari, kilo alamama nedeni ile klinigimize
basvuran 8 aylik erkek hastanin yapilan fizik muayene-
sinde gelisme geriligi, deri turgor ve tonusunun azaldigi,
bilateral akciger solunum seslerinin ileri derecede kaba-
lasmis oldugu saptandi. Akciger grafisinde bilateral infilt-
ratif goérinim vardi. Yapilan laboratuvar inceleme
sonuglart normaldi. Cekilen 6zofagogramda kriko-
farengeal akalazya tanisi konulan hastaya gastrostomi
uygulandi. Akciger enfeksiyonuna ydnelik antibiyotik te-
davisi ile gastrostomi tipinden beslenmeye baslanan ol-
gunun kisa sdureli izleminde genel durumunun hizla
duzelerek kilo aldigi belirlendi. Postoperatif 6. ayda oral
beslenme baslanan hastanin yutma iglevlerinin duzeldigi
gozlendi ve 1 ay sonra gastrostomi tipu cekilerek te-
davisi sonlandirildi. Olgunun daha sonraki izlemlerinde
herhangi bir sorununun olmadigi saptandi.

TARTISMA

Krikofarengeal kaslarin spazmi ve inkoordinasyonu
nedeni ile olugan konjenital disfaji nadir olarak gorulen bir

Sekil 2. Sinedzofagogramda opak maddenin hipofarinksde
birikip 6zofagusa gegciste engellendigi izleniyor.

hastaliktir (1-3). Yutma islevlerinde gecici bozukluk ile
karakterize olan konjenital krikofarengeal akalazya néro-
muskuler hastaliklar, beyin hasari, prematir infantlar ya-
da ciddi dogum travmasi olusan bebeklerde daha sik
gorulmektedir (3-6). Dogumdan itibaren &ksiuruk,
tikdriglin ve mamalarin regurjitasyonu, nasal reflQ,
yineleyen aspirasyon pndmonisi ve gelisme geriligi
semptomlari ile karsimiza g¢ikar. Gegici yutma gugligu,
yutmanin refleks mekanizmasinda yetersiz maturasyon
olmasi ile agiklanmaktadir (3).

Tani floroskopik ve 6zofagus motilite incelemeleri ile
konur (1). Agizdan verilen radyoopak madde dilate hipo-
farinkste birikir ve ¢ok az bir kismi 6zofagusa gecger.
Yutma hareketi esnasinda radyoopak maddenin hipo-
farinkste ileri geri hareketi gézlenir, ilerlemis olgularda
krikofarengeal kaslarin spazmina bagl olarak posterior-
da indentasyon izlenir (7,8).

Hastaligin konservatif tedavi ile spontan olarak geri-
ledigi ve yutma islevlerinin duzeldigi bildiriimektedir.
Ancak yineleyen pndmoniler ve gelisme geriligi nedeni ile
daha etkili ve agresif tedavi yollari aranmaktadir (3).
Olgularin beslenme tibu ile beslenmesi ve uygun postir
vererek tedavi edilmesi baslangicta tim hastalarda ilk
secilen yol olmasina karsin, beslenme tublinin ken-
disinin de irritasyon yapmasi, solunum iglevlerini boz-
masi, tip ¢apinin kiuglk olmasi nedeniyle yeterli besinin
veril-mesinde guglik ¢ikmasi, aileler tarafindan saglikh
ve uzun slreli uygulanmasinin sorunlu olmasi nedeni ile
iki haftadan daha uzun sireler icin tercih edilmemistir (3).
Tum olgularimizda iki haftalik konservatif tedavi doéne-
minde belirgin bir dizelme saptanmamasi uzerine cer-
rahi girisim planlanmistir.

Krikofarengeal akalazyanin tedavisinde bazi
yazarlarin 6zofagus dilatasyonunu denerken, perforas-
yon riski ve dilatasyona yanitin yetersiz oldugunu
bildiriimesi nedeni ile bu islem tercih edilmemektedir (4-
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6). Ozellikle eriskin olgularda myotomi yaygin olarak kul-
laniimakta ise de ¢ocuk olgularin sayisinin ve deneyim-
lerin yetersiz olmasi nedeni ile ayrica yutma islevlerinin
bir stire sonra kendiliginden dizeldigi icin myotomi isle-
minden kaginilmistir (1,6,9,10). Konservatif tedaviye
yanit alinamayan her U¢ olgumuza da gastrostomi uygu-
lanarak beslenmeleri saglanmis, hastalarimiz yineleyen
pndémonilerden korundugu gibi kisa sure icinde gelisme
geriliginin de giderilmesi basariimistir.

Gastrostomi basit, glivenli ve komplikasyonlari iyi
bilinen bir prosedirdir (11). Konjenital krikofarengeal
akalazya tanisi konulan U¢ olguya da gastrostomi uygu-
lanmis ve yutma islevlerinin diuzelmesi ile tip cekilerek
normal oral beslenmeye gegcilmigtir.

Konjenital krikofarengeal akalazyali olgularda yut-
ma iglevlerinin kendiliginden dizelmesi nedeni ile énce-
likle konservatif tedavinin denenmesi, basarili oluna-
mamigsa gastrostomi uygulamasi ile hastalarin yutma
islevleri duzelinceye kadar izlemini énermekteyiz.
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