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Tetra Amelili Hastada Santral Vendz Kateter Yerlestiriimesine Bagli
Silotoraks

Chylothorax Following Central Venous Catheterization in a Patient with
Tetra-Amelia
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GiRiS

OZET

Tetra-ameli, tum ekstremitelerin yoklugu ile karakterize nadir bir genetik bozukluktur. Hastalar akciger enfeksiyonu veya
ek anomalileri nedeni ile sik sik hastaneye yatmak zorunda kalirlar. Bu hastalarda kafatasi ve boyundan periferik intra-
venodz girisimle veya internal juguler venden santral vendz kateter yerlestiriimesi (SVKY) ile damaryolu bulunabilir. SVKY
sonrasl damar ve sinir yaralanmalari, pnémotoraks, hemotoraks, kardiyak tamponad, pulmoner emboli, aritmi, sepsis
ve giris yerinde enfeksiyon gibi komplikasyonlar bildirimistir. Silotoraks nadir bir komplikasyondur. SVKY gereken olgu-
larda uygun kalinlik ve uzunlukta kateterin segilmesi ve sag internal juguler venin tercih edilmesi silotoraksi azaltacaktir.
Bu yazida, tetra-amelili hastada damar yolu uygulamalar ve SVKY ile iligkili silotoraksin tani ve tedavisinin tartisimasi
amaclanmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Ameli, Sanral vendz kateterizasyon, Silotoraks, Total parenteral nutrisyon

ABSTRACT

Tetra-amelia is a very rare genetic disorder, characterized by the complete absence of all extremities. Patients often
have to be hospitalized because of pulmonary infection and associated abnormalities. In this patient group, venous
access is possible by the insertion of either a peripheral intracath at the scalp/neck or a central venous catheter (CVC)
at the internal jugular vein. Following central venous catheterization, many complications such as vessel and nerve
injury, pneumothorax, hemothorax, cardiac tamponade, pulmonary embolism, arrhythmia, sepsis, and infection at the
insertion site have been reported in the English literature. Chylothorax, a rare complication following central venous
catheterization, can be decreased by preferring insertion of the CVC to the right internal jugular vein and using a flexible
CVC of an appropriate length and gauge. Herein, insertion of CVC in a case with tetra-amelia and diagnosis and
treatment of CVC-related chylothorax were summarized.
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OLGU SUNUMU

Tetra-ameli, tim ekstremitelerin yoklugu ile karakterize nadir
bir otozomal resesif genetik bozukluktur (1). Hastalarin blytk
kismi, akcigerlerin hipoplazisine veya eslik eden ek anomalilere
bagl olarak dogumdan sonra kisa sUre i¢inde kaybedilirler
(2,3). Bu hastalarda kafatasi veya boyundan periferal vendz
girisimlerle veya santral vendz kateter yerlestiriimesi (SVKY) ile
damar yolu ihtiyact karsilanir (4). Bu yazida, tetra-amelili hastada
damar yolu uygulamalar ve SVKY ile iligkili silotoraksin tani ve
tedavisinin tartisimasi amaglanmaktadir.

18 aylk tetra-amelili kiz gcocugu pndmoni nedeni ile 3 gundur
gocuk yogun bakim servisinde tedavi alirken periferik damar
yolu bulunamadigi icin SVKY agisindan degerlendirimesi
istendi (Sekil 1). Hastanin fizik muayenesinde (FM) tetra-ameli
haric ek anomali saptanmadi. Ozgecmisinde 4 kez akciger
enfeksiyonu nedeni ile hastaneye yatis OyklUsU mevcuttu.
Platelet sayisi: 274000/ul, Protrombin zamani: 13.1 saniye,
aktive parsiyel tromboplastin zamani: 22.4 saniyeydi. On- arka
akciger grafisinde sag akciger Ust lobda pndmonik infiltrasyon
tespit edildi, plevral efizyon yoktu. Abdomen ultrasonografisi
normaldi. Hastanin tim ekstremiteleri olmadigi icin femoral ve
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subklavyen venlerin olmayabilecedi veya anomalili olabilecegi
dusunulerek internal juguler venlerden SVKY’ ne karar verildi.

Trandelenburg pozisyonundaki hastanin bagsi hafif ekstansiyona
getirilerek yaklagik 45° saga cevrildi. Daha 6nce sag eksternal
juguler vene vyerlestirilen periferik damar yoluna bagl olarak
boynun sag kismi 6demli oldugu i¢in 21-gauge igne ile sol
internal juguler ven ponksiyonu yapildi ve 4 Fr. santral vendz
kateter (Certofix® Duo Paed S413, B. Braun Melsungen AG,
Almanya) vyerlestirildi. Santral vendz basing dalgalar kontrol
edilerek 9. cm’ de kateter tespit edildi.

Hastada giderek artan dispne nedeniile 2 saat sonra ¢ekilen on-
arka akciger grafisinde sol hemitoraksta plevral eflzyon izlendi
(Sekil 2). FM’ de sol hemitoraksta solunum sesleri azalmisti.
Lokal anesteziyi takiben orta aksiller hat 5. interkostal araliktan
yapilan torasentezde sildz renkte sivi geldi. Drenaj sivisindan
yapllan analizde, trigliserit: 620 mg/dl, kolesterol: 129 mg/dl,
total protein: 4.5 g/dl, albumin: 2.8 g/dl, glukoz: 144 mg/dl ve

Sekil 1: TUm ekstremitelerin yoklugunu gdsteren X-ray grafisi.

lenfosit ylzdesi: %82 tespit edilmesi ile silotoraks tanisi kondu.
Uzun sUreli drenaj amaciyla ayni yerden 12 Fr. gogus tlpu takild.
ilk giin yaklasik 500 ml siléz sivi drenaji olmasi tizerine hastanin
enteral beslenmesi kesilerek total parenteral nutrisyon (TPN)
tedavisi baslandi. Vancomisin ve meropenem tedavisi 14 gine
tamamlanarak kesildi. Hastamizin yapilan ekokardiyografisinde
superior vena kavada basing artisi veya tromboza rastlanmadi,
patent ductus arteriozus mevcuttu. Tedavi siresince hastanin
tam kan sayimi, karaciger ve bdébrek fonksiyon testlerinde
belirgin degisiklik izlenmedi, fizik muayenesi normaldi ve kilo
kaybi yoktu. Tedavinin 14. gintnde drenaj tamamen kesildi ve
enteral beslenmeyi takiben drenaj olmadi. Hastanin gégus tipu
enteral beslenmeye gecildikten 2 gtin sonra cekildi.

TARTISMA

Tetra-ameli nadir bir durumdur. Bizim vakamizda oldugu
gibi ek anomalilerin eglik etmedigi tetra-ameli olgularina ek
olarak kraniofasiyal, Urogenital, kardiyopulmoner ve noérolojik
anomalilerin  eslik ettigi tetra-ameli sendromlu olgular da
bildirilmistir (1,3). Tetra-ameli sendromu 17921 kromozomunda
yerlesmig olan WNT3 genindeki mutasyon sonucunda olusur
(1). Hastalann bulylk kismi akciger hipoplazisi veya diger
ek anomalilere bagl olarak dogduktan kisa sure icerisinde
kaybedilirler (2,3). Yasayan hastalar ise bizim hastamizda oldugu
gibi akciger enfeksiyonu veya ek anomalileri nedeni ile sik sik
hastaneye yatmak zorunda kalrrlar. Bu hastalarda kafatasi ve

Sekil 2: Santral vendz kateter yerlestirildikten sonra ayakta ¢ekilen 6n-
arka akciger grafisinde sol hemitoraksta gérulen plevral eftizyon.
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boyundan periferik intravendz girisimlerle veya internal juguler
venden SVKY ile damaryolu bulunur (4). Subklavyen veya
femoral venler olmayabilecekleri veya gelisimsel bozukluklari
olabilecegi icin SVKY tercih ediimemektedir.

Santral vendz kateter genellikle yogun bakim hastalarina veya
TPN ihtiyaci olan hastalara yerlestirilir. SVKY ile iligkili damar
ve sinir yaralanmalar, pndémotoraks, hemotoraks, kardiyak
tamponad, pulmoner emboli, aritmi, sepsis, superior vena
cava trombozu ve girig yerinde enfeksiyon gibi komplikasyonlar
hastalarin %15’inde bildirimistir (5,6).

SVKY sonrasi silotoraks nadir bir komplikasyon olup, bizim
vakamizda oldugu gibi duktus torasikus hasarina bagl
olusabilecedi gibi genellikle superior vena kavadaki basing
artisi veya tromboza sekonder vendz sistemdeki basincin
duktus torasikus basincinin Gzerine gikmasi ile duktus torasikus
ve kollaterallerinde yirtiimaya bagl olarak olusur (7). Duktus
torasikus hasarinda, superior vena kavadaki basing artisi veya
tromboza gbére daha erken dénemde silotoraks olusur (7,8).
Duktus torasikus lumbar 2. vertebra hizasinda sisterna siliden
koken alarak orta hattin saginda aort komsugunda posterior
mediastinumda ilerler. Torakal 4. vertebra hizasinda sola gecer
ve sol internal juguler ve subklavyen venlerin birlestigi yerden
venodz sisteme katilir. Bu nedenle duktus torasikus hasari torakal
5. vertebra hizasinin altinda olan olgularda sagda, Usttinde olan
olgularda ise solda silotoraks gorulUr.

Superior vena kava ile sol brakiosefalik ven arasindaki dik
acl nedeni ile sol internal juguler ve subklavyen venlerden
yapilan girisimlerde silotoraks riski artmaktadir (9,10). Bizim
sundugumuz hastada daha 6nce boynun sad tarafindan
eksternal juguler vene vyerlestirilen periferik damar yoluna
sekonder 6dem oldugu icin sol internal juguler venin tercih
edilmesi silotoraks gelismesine neden olmustur.

Silotoraks klinik olarak solunum sikintisi, siyanoz ve ayni
tarafta solunum seslerinde azalmaya yol acar. On-arka
akciger grafisinde puslu bir gérinime kargl tarafta dogru
mediastinal kayma eglik eder, ayakta cekilen grafilerde plevral
eflizyon gdzlenir. Torasentezde sUt renginde sivinin gorilmesi
ve enteral beslenme kesildikten sonra sivinin berrak ve agik
sarl renge ddénmesi ile tani kesinlestirilir. Asin sivi, protein,
elektrolit ve lenfosit kaybina neden olarak hayati tehdit edebilir.
Torasentezin yeterli olmadidi olgularda bizim hastamizda da
goruldugt gibi tUp torakostomi ile uygun drenaj saglanir.
Duktus torasikustaki lenfatik akigi azaltmak igin direkt olarak
portal vendz sisteme gecen orta zincirli trigiseridlerden zengin
yUksek proteinli diyet veya TPN baslanir. Son vyillarda cesitli
klinik calismalarda somatostatin ve uzun etkili sentetik octreotid
analoglarinin silotoraks tedavisindeki yarari gosteriimekle birlikte
bizim vakamizda TPN ile sil6z drenaj tamamen kesildigi icin
hipotansiyon, aritmi ve hiperglisemi gibi yan etkileri distntlerek
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kullanilmamistir (11). Cocuk yas grubunda siléz drenaj ginlik
>100 ml/yas olursa veya 21-30 gln i¢inde drenajda azalma
olmazsa duktus torasikus ligasyonu, plevroperitoneal sant,
plérodezi ve plérektomi cerrahi tedavileri veya ductus torasikusa
floroskopik embolizasyon dnerilmektedir (7,12).

Ozellikle SVKY’nin zor oldugu durumlarda Doppler ultraso-
nografi komplikasyonlar azalttigi icin tercih edilebilir. Bizim ol-
gumuzda Doppler ultrasonografiden yararlanilsaydi silotoraks
gelismeyebilirdi.

Tetra-ameli gibi SVKY gerektiren durumlarda uygun kalinlk ve
uzunlukta kateterin secilmesi ve sag internal juguler venin tercih
edilmesi silotoraksi azaltacaktir.
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