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Y.K. 17 y1l 6 aylik erkek hasta

= Yutma gucligu




Oykii

Hastamiz yaklasik 10 aydir giderek artan yutma gucligu ile basvurdu.

Once kat1 gidalara kars1 baslamis. Daha sonra sivi gidalara kars1 da
gelismis. Yediklerini ve i¢tiklerini yutkunamiyormus. Bogazina stirekli
bir sey takiliyor gibi oluyormus.

[lerleyen dénemde yemek yedikten sonra kusmalari baslamis. Geceleri
uykudan uyanip kusuyormus.

Ozellikle geceleri oksiiriik sikayeti gelismis.

Mide agris1 yokmus, ama sternum arkasindaki bolgede yanmasi giderek
artmais.

10 aylik stireg 1¢inde gida bogazma takildigi i¢in ailes1 3 kez one
egilirken midesine basarak kusma ve rahatlamasini saglamius.

Bu siire¢ 1¢inde toplam 20 kilo kaybi olmus.
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OyKkii

Sikayetlerin hastanin derslerinin yogun oldugu donemde gelismesi,
alleye daha ¢ok psikolojik nedenli oldugunu duisiindiirmiis.

Sikayetlerinin artmasi tizerine oturduklar1 yerde bulunan hastaneye
basvurmuslar. Orada cekilen filmde herhangi bir problem olmadigi
sOylenmis,

Hastanin sikayetlerinin devam etmesi lizerine acile bagvurmuslar.
Toraks BT ’sinde 6zofagusda darlik olmasi lizerine tarafimiza

yonlendirilmis.




Ozgecmis

=3 kez ameliyat gecirmis.
= 2 kez onkol kingi
= Pilonidal sinlis ameliyat1 olmus.




Soygecmis

= Ailede bilmen bir hastalik yok.
= Anne baba arasinda akrabalik yok.




Laboratuvar tetkikleri:

Hemogram

= Wbc: 5.500 mm3

= ANS: 1600 mm3

= Lenfosit: 3100 mm3

= Eozinofil: 400 mm3

= Eoziofil ytizdesi: %6.6
= Hb:12.4 g/dL

= MCV: 89.4 fL

= Hct: 35.9

= PIt: 222.000

= Sedimentasyon: 18 mm/h
= CRP.14 mg/L

Biyokimya

= AKS: 101 mg/dL

= Ure:28 mg/dL

= Bun:13 mg/dL

= T. Bil: 0.45 mg/dL

= D. Bil: 0.07 mg/dL

= AST:12 U/L

= ALT: 12 U/L

= ALP: 83 U/L

- LDH: 177 U/L

= T. Protein: 79. g/L

= Albimin: 44 g/L

= Sodyum: 141 mmol/L
= Potasyum: 4.2 mmol/L
= Kalsiyum: 9.8 mg/dL

= Magnezyum: 2.3 mg/dL
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Patolojik bulgular

=17 yas 6 aylk erkek hasta
= 10 aydir Once kati, sonra sivilara kars1 giderek artan yutma glicligi
= Bu siireg¢ 1¢erismde 20 kilo kaybi

= Yattig1 zaman oksiirik sikayeti

ON TANILARINIZ?




AKALAZYA
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Causes of dysphagia in children

Life- Esophageal foreign body
threatening Stevens-lohnson syndrome
Caustic ingestion
Retropharyngeal abscess
Epiglottitis

Central nervous system infection (eg, meninaitis,
encephalitis, cerebral abscess)

Impairment of swallowing (eqg, cerebral palsy,
myasthenia gravis, botulism, Miller Fisher syndrome)

Tetanus

Diphtheria

Paoliomyelitis

Central nervous system tumor
Esophageal perforation

Common Stomatitis

Infectious pharynaitis
Peritonsillar abscess
Esophaaitis

Dystonic reaction
Oropharyngeal trauma

Other Achalasia

Rheumatic disease (eqg, juvenile systemic sclerosis,
dermatomyositis)

Myasthenia gravis

Crohn's disease

Thyroid enlargement (eq, acute suppurative thyroiditis)
Esophageal tumor

Vascular ring

Globus sensation
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Tanim

Akalazya, 6zofagus duvarindaki miyenterik pleksustaki gangliyon

hiicrelermin 1ilerleyici dejenerasyonundan kaynaklanar.

Bu dejenerasyon alt 6zofagus sfinkterinin (LES) gevseyememesine

yol acar ve distal 6zofagusta peristaltizm kaybi olur.




Akalazya

Akalazya, ¢ocularda nadir goriilen bir durumdur, yillik msidansi

100.000 kiside yaklasik 0.1 olgu goriilmektedir.
Erkekler ve kadmlar esit siklikta etkilenir.

Akalazya, trizomi 21°de ve lglii A sendromu veya nadir bir
otozomal resesif genetik bozukluk olan Allgrove sendromlu

hastalarda adrenal yetmezlik ve alakrima ile iliskili olarak ortaya

cikabulir.
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Diseases with manometric findings of achalasia

® ® 0
Malignancy, especially gastric carcinoma
Chagas disease

Eosinophilic esophagitis
Multiple endocrine neoplasia, type 2B

= Primer veya idiyopatik akalazyanin etiyolojisi bilinmez. —|esssssermmemman™ """
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= Sekonder akalazya, birincil akalazyaya benzer veya ayni olan

Ozofagus motor anormalliklerine neden olan hastaliklara baghdir.

= Akalazya benzeri motor anormalliklerle iliskili diger hastaliklar
arasinda amiloidoz, sarkoidoz, norofibromatozis, eozinofilik
Ozofajit, multipl endokrin neoplazi tip 2B, juvenil Sjogren
sendromu, kronik idiyopatik intestinal psodoobstriiksiyon ve Fabry

hastalig1 bulunur. @



Patogenez

= Akalazyanin 6zofagus duvarindaki noronlarm inflamasyonu ve dejenerasyonundan
kaynaklandig varsayilmistir. Primer akalazyada noronlarin enflamatuar dejenerasyonunun

nedeni bilinmemektedir.

= Akalazyanin HLA-DQ bolgesindeki varyantlarla iliskili oldugu ve etkilenen hastalarda siklikla
enterik noronlarakars: dolasan antikorlara sahip oldugu gézlemleri, akalazyanin bir otoimmiin

bozukluk oldugunu diisiindiirmektedir.

= Bazi arastirmacilar, akalazyada 6zofagus noronlarina yonelik inflamatuar saldirinin viral
enfeksiyonlara (6rnegin, herpes zoster, kizamik virtisleri) karsi bir antikor cevabi ile

tetiklendigini 6ne siirer,.

= Akalazyali hastalarda T hiicrelerini degerlendiren bir ¢alismada, akalazyanin HSV-1 enfeksiyonu

tarafindan tetiklenebilecegini diistindiirmiistiir. @



Patofizyoloji

= Akalazya hastalarinda 6zofagusun histolojik incelemesinde, miyenterik
pleksuslarda azalmis noron (ganglion hiicreleri) sayisinin oldugunu ve kalan
ganglion hiicreleriin siklikla lenfositlerle ve daha az eozinofillerle

cevrildigini ortaya koymaktadir.

= Bu enflamatuar dejenerasyon, 6zofagus diiz kasmin gevsemesini etkileyen
nitrik oksit iireten, inhibe edici néronlar icerir; diiz kas kasilmasina neden
olarak alt 6zofagus sfinkter (AOS) tonusuna katkida bulunan kolinerjik
noronlar nispeten korunabilir. Bazi hastalarda, beyin sapindaki vagusun
dorsal motor ¢ekirdeginin gangliyon hiicrelerinde dejeneratif degisiklikler
bulunur ve yemek borusunu besleyen vagal liflerde Wallerian dejenerasyonu

gozlenmustir.
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Pathophysiology of achalasia

Achalasia

Loss of
ganglion cells

Degeneration
of dorsal \
motor ( X

nucleus
Degeneration of
vagal fibers




Patofizyoloji
= Akalazyadaki diizensiz hareketlilik, esas olarak yemek borusunun duvarindaki engelleyici

noronlarin kaybindan kaynaklaniyor gibi goriinmektedir.

= LES'deki inhibitor innervasyon kaybi, bazal sfinkter basincinin yiikselmesine neden olur ve

sfinkter kasin1 normal gevsemeden yoksun hale getirir.
= Ozefagus gdvdesinin diiz kas kismmda, inhibitér néronlarin kaybi, aperistaltizm ile sonuglanir.
= Akalazyanin belirtileri, gangliyon hiicre kaybinin derecesine ve yerine baglidir.

= Distal 6zofagusta peristaltizm kayb1 ve her ikisi de yutma ile LES gevsemesinin basarisizlig
0zofagus bosalmasini bozar; bununlabirlikte, akalazyanin ¢cogu semptom ve bulgulari esas
olarak LES gevsememesindeki kusurdan (6zofagogastrik bileske ¢ikis tikanikligr)
kaynaklanmaktadir.

o




= Akalazyanin sinsi bir baslangici vardir ve hastaligin ilerlemesi kademelidir.
= Hastalar tipik olarak tibbi yardim aramadan yillar 6nce semptomlar yasarlar.

= Akalazya tanis1 yeni konmus 87 ardisik hastadan olusan bir seride, ortalama semptom siiresi
tanidan 4,7 yil dnceydi. Tanidaki gecikmenin, temel olarak tipik klinik 6zelliklerin yanlis

yorumlanmasindan kaynaklandig goriilmiis.

= Hastalar genellikle akalazya teshisi konulmadan 6nce gastro6zefagial reflii hastaligi (GERD)
gibi diger bozukluklari¢in tedavi edilir .




Klinik belirtiler

Katilar (%91) ve sivilar (% 85) i¢in disfaji ve hafif sindirilmemis gida (%76)

veya tukiirtigiin kusmast (% 91) en sik goriilen semptomlardar.

Hastalar ayrica bir yemekten sonra retrosternal dolgunluk hissini gidermek i¢in

kustuklarim soylerler.

Hastalarin % 85'ie kadar1 gegirme zorlugu (bu da tst 6zofagus sfinkterinin

(UES) gevsemesindeki bir kusurdan kaynaklanabiliyor olmasi diisiiniiliiyor)
Substernal gogiis agrisi (%40) ve mide yanmasi (%60)

Kronik Oksiiriik

o




Klinik belirtiler

= Distal 6zofagusun tikanmasina bagli olarak hastalarda higkirik olabilir .

= Distal tikanikligin tstesinden gelmek i¢in, etkilenen hastalar daha yavas
yemek yerler ve 6zofagus bosalmasini artirmak i¢in genellikle boynu kaldirma

veya omuzlar1 geriye atma gibi 0zel manevralar1 benimserler.

= Nadiren, hastalar bir globus hissi ile gelebilir.

= Kilo kayb1 genellikle hafiftir, ancak bazi hastalarda onemli kilo kaybi

goriilebilir.




TANI

= Radyografik bulgular
= Gogiistin diiz bir radyografisi, dilate 6zofagusa bagli olarak mediastenin
genisledigini ortaya cikarabilir.
= Normal mide hava kabarcigi, yutulan havanin mideye girmesini onleyen alt

yemek borusu sfinkterinin (AOS) gevseyememesinden dolay1 olmayabilir.
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Achalasia

PA and lateral chest x-rays from a patient with achalasia. The major
findings are a widened mediastinum caused by the dilated esophagus,
an air-fluid level in the upper chest due to retained fluid in the dilated
esophagus (arrows), and absence of the gastric air bubble.

Reproduced, courtesy of the Clinical Teaching Project of the American
Gastroenterological Association©. This slide cannot be downloaded but may
be purchased as part of a set from the AGA.
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Tani

= Baryumlu Ozofagus Pasaj Grafisi

= Akalazyay1 diistindiiren baryum pasaj grafisinde bulgular:
= Baryumun mideye gecisinde gecikme,
= Ozofagusta dilatasyon,
: 6zofagus icinde hava s1vi seviyesi,
= Baryum i¢inde gidalarin olusturdugu yagan kar goriiniimu;,
: 6zofagusta aperistaltizm,

= Ozofagus alt ucundakus gagas1 seklinde daralma ve mide hava cebinde kaybolma akalazyali

hastalarda gortilebilecek bulgulardir.

= {lerlemis, vakalarda asir1 genislemis 6zofagus sigmoid kolonu andirir sekilde genis, ve

kivrimlidir (Sigmoid Ozofagus). @



Tani

Endoskopide;

Endoskopide yemek borusunda kalan yiyecekler

Endoskopun 0zofagogastrik baglant1 noktasindan gecisinde alisiilmadik sekilde

artan diren¢ akalazyayi dusiindiirmel.
Ozofagus mukozasi akalazyali hastalarda normal goriiniir.

Gortilebilen spesifik olmayan degisiklikler arasinda, tutulan yiyecek ve haplara

ikincil olarak 1ltihaplanma nedeniyle kizariklik ve iilserasyon goriilebilir.




Tani

Klinik, radyolojik ve endoskopik bulgular sonrasinda

tan1 mutlaka manometri ile dogrulanmalidir.

Yutma sonrasinda 6zofagusta peristaltik aktivitenin
olusmamasi ve alt 6zofagus sfinkterinin yetersiz

gevsemesi tani icin gerekli manometrik bulgulardir.




Ozofagus manometrisi

Geleneksel ve yliksek ¢oOziiniirliikkli manometri (HRM) akalazyayi
teshis edebilir.

HRM, akalazyanin karakterizasyonunda ve 0zofagogastrik
bileskenin morfolojisinde daha fazla ayrint1 sagladigindan,
geleneksel manometri ile karsilastirildiginda akalazyanin teshisinde

daha yuiksek bir duyarliliga sahiptir.




Tedavi

Akalazyanin tedavisi, AOS istirahat basincini, diistirmeyi amaclar.

Akalazyali cocuklar icin spesifik bir tedavi yontemi yoktur. Sadece
son zamanlarda artan fikir birliginin genc hastalarda miyotominin

daha etkili oldugudur.

Pnémotik dilatasyon ve botilium toksini de diger tedavi
yontemleridir. Fakat genellikle 9-12 ayda bir islem tekrari

gerektirmektedir.

POEM (Peroral endoscopic myotomy) cocuklarda daha

yapilmamaktadir.

o
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Hastamiz

06/2020 Toraks BT: Sag akcigerde azigos lobu izlenmektedir. Ozefagus torakal
seyri boyunca dilate izlenmis olup diyafram hizasinda ani daralmaya
ugramaktadir. Icerisinde hava sivi seviyelenmesi izlenmektedir. Primer 6zofagus

motilite bozukluklariile uyumlu olabilir.

Hastamiza endoskopi yapildi 6zefagusa girildiginde yogun miktarda gida artig:

goruldigu icin aspirasyon nedeni ile isleme son verildi.
Baryumlu OMD ve HRM cekildi.
HRM: Tip 2 akalazya ile uyumlu bulgular saptanda.

Hastamiza Kocaeli Universitesi Genel Cerrahi tarafindan Heller miyotomisi+Dor

fundoplikasyonu yapailda. @



TESEKKURLER..

Copyrights apply



