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KISALTMALAR

ADDA			   Aşırı düşük doğum ağırlıklı

CPAP			   Continuous positive airway pressure (Sürekli pozitif hava yolu basıncı)

ÇDDA			   Çok düşük doğum ağırlıklı

EKO			   Ekokardiyografi

KAM			   Kistik adenomatöz malformasyon

KDH			   Konjenital diyafragma hernisi

KKH			   Konjenital kalp hastalığı	

MAS			   Mekonyum aspirasyon sendromu		

PPHN			   Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu

USG			   Ultrasonografi

YYBÜ			   Yenidoğan yoğun bakım ünitesi

YGT			   Yenidoğanın geçici takipnesi
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KANIT DÜZEYLERİ

1++ Yüksek kaliteli meta-analizler, RKÇ’ların sistematik derlemeleri veya önyargı riski çok düşük olan RKÇ’lar

1+ İyi yönetilmiş meta-analizler, sistematik derlemeler veya önyargı riski düşük olan RKÇ’lar

1- Yüksek önyargı riski olan meta-analizler, sistematik derlemeler veya RKÇ’lar

2 ++ Vaka kontrol veya kohort çalışmaların yüksek kaliteli sistematik derlemesi. Çok düşük önyargı riski olan yük-
sek kaliteli vaka kontrol veya kohort çalışmaları

2 + Düşük önyargı riski olan yüksek kaliteli vaka kontrol veya kohort çalışmaları

2 – 
Yüksek önyargı riski olan, iyi yönetilmiş vaka kontrol veya kohort çalışmalar

3 Non-analitik çalışmalar, ör: Vaka sunumları, vaka serileri

4 Uzman görüşü

ÖNERİ DÜZEYLERİ

A
En az bir 1++ düzeyindeki meta-analiz, sistematik derleme veya RKÇ olan ve hedef kitleye doğrudan uygu-

lanabilen veya esas olarak 1+ düzeyindeki çalışmalardan oluşan, hedef kitleye doğrudan uygulanabilen ve 
sonuçlarda tutarlılık gösteren kanıt kitlesi

B 2++ düzeyindeki çalışmalardan oluşan, hedef kitleye doğrudan uygulanabilen ve sonuçlarda tutarlılık gös-
teren kanıt kitlesi veya 1++ veya 1+ düzeyindeki çalışmalardan tahmin edilen kanıt

C 2+ düzeyindeki çalışmalardan oluşan, hedef kitleye doğrudan uygulanabilen ve sonuçlarda tutarlılık göste-
ren kanıt kitlesi veya 2++ düzeyindeki çalışmalardan tahmin edilen kanıt

D Kanıt düzeyi 3 veya 4 olan çalışmalar veya 2+ düzeyindeki çalışmalardan tahmin edilen kanıt

RKÇ: Randomize kontrollü çalışma
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1.1. GİRİŞ VE AMAÇ

Solunum sıkıntısına yol açan perinatal sorunlar hem term 
hem de preterm bebeklerde yenidoğan yoğun bakım üni-
telerine hasta başvurularının en sık nedenidir.  Yenidoğan 
döneminde solunum sıkıntısına yol açan çok farklı patolojik 
durum söz konusudur. Farklı tanı ve tedavi yöntemleri ne-
deniyle ayırıcı tanı ve başlangıç stabilizasyonu büyük önem 
taşır. Bunun yanı sıra konjenital diyafragma hernisi, kritik 
konjenital kalp hastalığı gibi ileri tetkik ve tedavi gerektiren 
solunum sıkıntılı bebeklerin, 3. düzey perinatal merkezler-
de doğumunun sağlanması için antenatal sevki de morta-
lite ve morbiditeyi etkileyen önemdedir. Bu tür olgularda 
antenatal sevkin mümkün olmadığı durumlarda ise hasta-
nın stabilize edilerek, uygun koşullar sağlandıktan sonra bu 
merkezlere sevkinin sağlanması gerekir (1). 

Bu rehberin amacı; solunum sıkıntısı olan term yenidoğan 
bebeklerde solunum sıkıntısına neden olan hastalıkların 
ayırıcı tanı, tedavi ve izleminde güncel kanıta dayalı tıbbi 
bilimsel bilgiler ışığında algoritmik ve standart bir yakla-
şım ve uygulama oluşturmaktır.

1.2. GENEL BİLGİLER

2. 1. Sıklık

Erken yenidoğan döneminde ortaya çıkan solunum sıkıntı-
sının, bebeklerin yaklaşık %7’sinde görülen bir durum oldu-
ğu bildirilmektedir (2). Ülkemizde term yenidoğan bebek-

lerde solunum sıkıntısı insidansını ve buna bağlı yenidoğan 
yoğun bakım ihtiyacını ortaya koyan ulusal bir veri bulun-
mamaktadır. Ancak sezaryen doğum oranlarının ülkemiz-
de yüksek olması nedeniyle, bu oranın literatürde belirtilen 
oranlardan daha yüksek olduğu düşünülmektedir.

1.2.2. Etiyoloji 

Yenidoğan bebeklerde solunum sıkıntısının etiyolojisine 
yönelik çok sayıda risk faktörü içerisinde sezaryen do-
ğum özellikle ülkemizdeki yüksek oranda elektif sezaryen 
doğum nedeniyle önemli bir risk oluşturmaktadır. Term 
yenidoğan bebeklerde solunum sıkıntısı ile gebelik yaşı 
arasında ters orantılı bir ilişki vardır ve gebelik haftası iler-
ledikçe solunum sıkıntısı insidansı azalmaktadır. Gebelik 
yaşı 37. haftadaki bir doğumda solunum sıkıntısı gelişme 
riski, 39-40 haftaya göre 3 kat daha fazladır. Tıbbi endikas-
yon olmadıkça 39. gebelik haftasından önce sezaryen ile 
doğumdan kaçınılması önerilmektedir (3, 4).

Yenidoğan döneminde solunum sıkıntısına yol açan çok 
sayıda neden bulunmakla birlikte, en sık pulmoner ne-
denlere bağlı solunum sıkıntısı görülmektedir. Tablo 1. 
1’de yenidoğan bebeklerde solunum sıkıntısına yol açan 
nedenler gösterilmiştir (5, 6).

1. TERM YENİDOĞAN  
BEBEKTE SOLUNUM SIKINTISI
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1.3. Tanı

Yenidoğan bebeklerde solunum güçlüğünün aşağıdaki 
belirtilerinden herhangi birisinin varlığı durumunda, be-
bekte solunum sıkıntısının var olduğu kabul edilir. Bu be-
lirtiler;

•	 Takipne (solunum sayısı> 60 /dakika) ve taşikardi (kalp 
tepe atımı> 160/dakika)

•	 Siyanoz
•	 Burun kanadı solunumu
•	 Apne/dispne

•	 İnleme
•	 Göğüs duvarında çekilmeler

Solunum güçlüğü belirtileri yanısıra; kan gazında hipoksi, 
hiperkarbi ve solunumsal asidoz varlığı ise solunum yet-
mezliği olarak tanımlanır.

Solunum sıkıntısının şiddeti, zaman içindeki ilerlemesi ve 
tedavi başlama kararını objektif olarak değerlendirmek 
amacıyla Silverman-Anderson ve Downes skorları kulla-
nılabilir (Tablo 1.2 ve 1. 3). Silverman-Anderson skorunun 
mortalite ile, Downes Skorunun mortalite yanı sıra arteri-
yel kan gazı parametreleri ile iyi korelasyonu vardır (7-10).

Hava yolunu ilgilendiren 
patolojiler

Burun tıkanıklığı, koanal atrezi, mikrognati, Pierre-Robin sekansı, makroglossi, üst hava yolların-
da konjenital tıkanıklıklar (laringeal ya da trakeal atrezi), subglottik stenoz, laringeal kist veya 
web, hava yolunda hemanjiyom ya da papillomlar, laringomalazi, trakeobronkomalazi, trakeo-
özefageal fistül, trakeoözefageal halkalar, boyundaki kitlelerin dışarıdan basısı

Akciğere ait patolojiler

Respiratuvar distres sendromu, yenidoğanın geçici takipnesi, neonatal pnömoni, pnömoto-
raks, yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu, plevral efüzyon, pulmoner kanama, 
bronkopulmoner sekestrasyon, bronkojenik kist, konjenital kistik adenomatöz malformasyon, 
pulmoner hipoplazi, konjenital lober amfizem, pulmoner alveolar proteinozis, alveolekapiller 
displazi, konjenital pulmoner lenfanjiyektazi, surfaktan protein yetersizliği

Kardiyovasküler nedenler
Konjenital kalp hastalıkları, neonatal kardiyomiyopati, perikardiyal efüzyon veya kardiyak tam-

ponad, kardiyak fonksiyonları bozan fetal aritmi, yüksek debili kalp yetmezliği

Toraksa ait nedenler
Pnömomediastinum, göğüs duvarı deformiteleri, kitle, iskelet displazileri, diyafragma hernisi 

veya paralizisi

Nöromuskuler nedenler

Santral sinir sistemi hasarı, hipoksik iskemik ensefalopati, serebral malformasyonlar, kromozo-
mal anomaliler, ilaçlar, konjenital TORCH enfeksiyonları, menenjit, artrogripozis, konvulziyonla 
seyreden durumlar, obstruktif hidrosefali, konjenital miyotonik distrofi, neonatal miyastenia 
gravis, spinal muskuler atrofi, spinal kord incinmesi

Diğer nedenler Sepsis, hipoglisemi, metabolik asidoz, hipotermi, hipertermi, hidrops fetalis, doğumsal meta-
bolik hastalık, hipermagnezemi, hiponatremi, hipernatremi, ağır hemolitik hastalık, anemi, 
polisitemi

Tablo 1.1. Yenidoğan Bebeklerde Solunum Sıkıntısına Yol Açan Nedenler
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1.4. Hasta Yönetimi 

Solunum sıkıntısı olan yenidoğan bebeklerde sadece kli-
nik bulgulara dayanarak, solunum yolu hastalıklarını so-
lunum dışı hastalıklardan ayırt etmek güçtür. Bu nedenle 
solunum sıkıntısı belirtileri yanısıra, kan gazı ölçümü ile 
oksijenlenme ve ventilasyonun değerlendirilmesi, ayrıca 
akciğer grafisi incelemesi önerilir.  

1.4.1. Doğum odasında yaklaşım

Kardiyopulmoner adaptasyonda yetersizliğe bağlı ortaya 
çıkan solunum sıkıntısı, doğumdan sonra solunum desteği 
gerektiren yenidoğan bebeklerin %10’unu, ileri canlandır-
ma gerektiren olguların ise %1’ini oluşturur (11). Bu neden-

le her doğumda doğum odasında Neonatal Resusitasyon 
Programı eğitimi almış bir sağlık personelinin bulunması 
önerilmektedir (12).

Solunum sıkıntısı olan yenidoğan bebeğe başlangıç yakla-
şımında; dikkatli bir fizik muayene yapılmalı, antenatal dö-
neme ait risk faktörleri sorgulanmalı ve yaşamı tehdit eden 
acil girişim gerektiren durumların var olup olmadığı değer-
lendirilmelidir. Hastaya yaklaşımda sepsis gelişimine ait risk 
faktörleri, gebelik yaşı, doğum şekli, eşlik eden konjenital 
anomali veya antenatal taramada anormal bulgu varlığı 
sorgulanmalı, ayrıca hastanın klinik durumu ve oksijen te-
davisine olan yanıtı göz önüne alınmalıdır. Term bebekte 
solunum sıkıntısının başlangıç değerlendirmesi ve ayırıcı 
tanıya yönelik algoritma Şekil 1’de verilmiştir (13). 

Parametre 0 1 2

Üst göğüs hareketi Eşit İnspiryumda duraklama Uyumsuz

İnterkostal çekilme Yok Az Belirgin

Ksifoid çekilme Yok Az Belirgin

Burun kanadı solunumu Yok Az Belirgin

İnleme Yok Steteskopla duyulur Dışarıdan duyulabilir

0-3 puan: Solunum sıkıntısı yok

4-6 puan: Orta derecede solunum sıkıntısı

7-10 puan: Ciddi solunum sıkıntısı

Tablo 1.2. Silverman Anderson Skoru

Tablo 1.3. Downes Skoru

Parametre 0 1 2

Siyanoz Yok Oda havasında % 40 FiO2

Çekilme Yok Hafif Ciddi

İnleme Yok Steteskopla duyulur Dışarıdan duyulabilir

Hava girişi İyi Azalmış Zor duyulur

Solunum sayısı < 60 /dak 60-80/dak > 80/dak veya apne

>4 puan: Klinik solunum sıkıntısı

> 7 puan: Solunum yetmezliği
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Solunum sıkıntısı 

Sepsis Risk Faktörleri 
sorgula 

Gebelik yaşı 

Klinik durum 

Eşlik eden konjenital 
anomali/anormal antenatal 

USG 

Doğum 

O2 tedavisi 

KDH,KAM sorgula 

Ağır 

Hafif 

Yanıt + 

Yanıt Ø 

YGT riski ↑ 

RDS, MAS, PPHN riski ↑ 

Pulmoner Hastalık 

KKH 

KDH, cerrahi hastalıklar 

EKO  

AC grafisi  

Mekonyumlu amniyon sıvısı 

Elektif sezaryen 

MAS riski ↑ 

YGT riski ↑ 

Preterm 

Term 

Postterm 

YGT riski ↑ 

MAS riski ↑ 

RDS riski ↑ 

Şekil 1.1. Solunum sıkıntısı olan yenidoğan bebekte ayırıcı tanı

EKO: Ekokardiyografi, KDH: Konjenital diyafragma hernisi, KKH: Konjenital kalp hastalığı, MAS: Mekonyum aspirasyon sendromu, PPHN: 
Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu, RDS: Respiratuvar distres sendromu, YGT: Yenidoğanın geçici takipnesi

Doğum odasında solunum desteği gereken bebeklerde 
öncelikle nazal sürekli pozitif hava yolu basıncı (NCPAP) 
uygulanması önerilir. Hastanın NCPAP ve oksijen tedavisi-
ne karşı verdiği yanıt durumuna göre ön tanıların değer-
lendirmesine ve başlangıç tedavisine yönelik algoritma 
Şekil 2’ de gösterilmiştir (14).

Doğum odasında ciddi solunum sıkıntısı olan hipoksik be-
bekler stabilize edilerek yoğun bakım ünitesine nakledil-
melidir. Başka bir üniteye nakledilmesi gereken olguların, 
ilgili kılavuza uygun bir şekilde nakli sağlanmalıdır (1).

1.4.2. Yenidoğan yoğun bakım ünitesinde başlangıç 
değerlendirmesi

Yenidoğan bebeğin yoğun bakıma kabul edilmesi sırasın-
da, daha önce yapılmadıysa; ayrıntılı öykü alınmalı, fizik 

muayene yapılmalı ve akciğer grafisi istenmelidir. Solu-
num sıkıntısına neden olan durum çoğunlukla pulmoner 
kökenlidir. Bu nedenle akciğer grafisi ayırıcı tanıda önemli 
ölçüde yol gösterir. Pulmoner kökenli solunum sıkıntısına 
yol açan hastalıkların görülme sıklığı göz önüne alınarak 
ayırıcı tanıya gidilir. Akciğer grafisinde anormal bulgu sap-
tanmayan solunum sıkıntısı olan bebeklerde ise solunum 
sıkıntısına neden olan diğer nedenlerin değerlendirilmesi 
gereklidir (15) (Şekil 3). Tedavi yaklaşımı birbirinden ol-
dukça farklı olan çok sayıda hastalık bu grupta yer aldığın-
dan, ayırıcı tanı önem kazanmaktadır. 
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Şekil 1.2. Solunum sıkıntısı olan yenidoğan bebeğe doğum odasında yaklaşım

AC: Akciğer, ARDS: Akut respiratuvar distres sendromu, CPAP: Sürekli pozitif hava yolu basıncı, EKO: Ekokardiyografi, KDH: 
Konjenital diyafragma hernisi, MAS: Mekonyum aspirasyon sendromu, PPHN: Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansi-
yonu, SpO2: Oksijen saturasyonu YGT: Yenidoğanın geçici takipnesi
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Solunum sıkıntısı 

AC grafisi 

Anormal Normal 

Sık Nadir 

-RDS                           
-YGT                           
-Pnömoni                 
-Aspirasyonlar         
-Hava kaçağı            
-Pulmoner ödem    
-Plevral efüzyon      
-Pulmoner 
kanama 

-KDH                                              
-TÖF                                               
-Kist ve kitleler                            
-Konjenital lober amfizem        
-Pulmoner hipoplazi                  
-Pulmoner sekestrasyon           
-Pulmoner lenfanjiektazi          
-Pulmoner AV fistül 

Diğer 

-Sepsis                                
-Asidoz                                
-Hipotermi                         
-Soğuk Stresi                      
-Hipertermi                        
-Hipoglisemi                      
-Methemoglobinemi  

-Göğüs duvarı 
bozuklukları                                              
-Diyafragma hast.                                                

Diyafragma/
göğüs duvarı 

-Asit                      
-NEK                          
-Batında kitle         
-Omfalosel               
-Gastroşizis                                              

Abdominal 
bulgular 

Nöromusküler 
bulgular 

-Asfiksi                      
-İntrakraniyal 
kanama                         
-Nöromusküler 
hst.                           
-İlaçlar                                          

Kardiyovasküler 

-PPHN                       
-Siyanotik KKH                                             
-KKY  

Perfüzyon   
Kan basıncı 

Htc 

-Anemi                     
-Polisitemi                          
-Hipotansiyon 
-Hipovolemi  

Hava yolu 
bulguları 

-Üst hava yolu                    
-Larinks            
-Alt hava yolu  

Şekil 1.3. Solunum sıkıntısı olan yenidoğan bebekte akciğer grafisi bulgularına göre ayırıcı tanı

AV fistül: Arteriyovenöz fistül, KDH: Konjenital diyafragma hernisi, KKH: Konjenital kalp hastalığı KKY: Konjestif kalp yetmezliği, NEK: 
Nekrotizan enterokolit, PPHN: Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu, RDS: Respiratuvar distres sendromu, TÖF: Trakeoö-
zefageal fistül, YGT: Yenidoğanın geçici takipnesi
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2.1. Tanım 

Doğumdan önce bebeği intrauterin hayattan ekstrauterin 
hayata geçişe hazırlamak için birçok değişiklik gerçekleş-
mektedir. Fetal akciğer sıvısının temizlenmesi de bunlar-
dan biridir. Yenidoğanın geçici takipnesi (YGT) fetal alve-
olar sıvının geç rezorpsiyonu nedeniyle gelişen pulmoner 
ödemle karakterize, genellikle doğumdan kısa bir süre 
sonra başlayan, her gestasyonel yaşta bebekte görülebi-
len, çoğu zaman benign ve kendi kendini sınırlayan bir 
parankimal akciğer hastalığıdır. 

2.2. Sıklık

Yenidoğanın geçici takipnesi en sık görülen neonatal 
solunum sıkıntısı nedenlerinden biridir. Doğum sonrası 
solunum sıkıntılarının %40’ını oluşturur. Sıklığı 33-34. ges-
tasyonel hafta arasında doğan bebeklerde %10, 35-36. 
gestasyonel haftalar arasında doğanlarda %5, term be-
beklerde ise %1’den azdır (1-3). 

2.3. Fetal Akciğer Sıvısının Fizyolojisi

İntrauterin altıncı haftadan itibaren, fetal akciğer epite-
li 2 ml/kg/saat hızında alveolar sıvı üretmeye başlar, bu 
miktar gebeliğin sonunda 5 ml/kg/saat hızına ulaşır (4). 
Bu sıvı normal akciğer gelişimi için önemlidir ve amni-
yotik sıvının da hacmine katkıda bulunur. Spontan vaji-
nal doğumun başlangıcından birkaç gün önce bu sıvının 
üretimi azalır (5). Doğum eyleminin başlangıcıyla birlikte, 

epinefrin gibi maternal hormonlar ve glukokortikoidler 
amilorid-duyarlı epitelyal sodyum (ENaC) kanallarının ak-
tivasyonunu uyararak fetal akciğerde alveolar sıvının geri 
emilmesini sağlar (4).

2.4. Patofizyoloji 

Akciğerlerdeki sıvının rezorpsiyonundaki gecikmenin 
YGT’ndeki asıl mekanizma olduğu düşünülmektedir. Ak-
ciğerdeki bu sıvı gaz değişimini inhibe eder ve solunum 
iş yükünün artmasına neden olur. Bunu kompanse etmek 
için takipne gelişir. Alveollerin ventilasyonu daha da bo-
zulursa hipoksiye yol açar. Patofizyolojide şu faktörler yer 
alır:

2.4.1. Havayollarında artmış sıvı volümü

2.4.1.1.İnaktive/immatür amilorid duyarlı sodyum ka-
nalları

•	 Doğum eylemi sırasında fetal katekolaminler (adrena-
lin, glukokortikoidler) salınır ve akciğer aktif klor ve sıvı 
sekrete eden fazdan aktif sodyum (Na) abzorbe eden 
faza geçer. Fetal akciğer sıvısının emilimi alveolar tip II 
pnömositlerin apikal membranında bulunan ENaC pro-
teinlerinden sodyumun pasif geçişiyle başlar. Sodyum 
tip II hücrelere girdikten sonra bazolateral sodyum-po-
tasyum (Na+/K+) ATPase pompası aracılığı ile aktif şekil-
de pulmoner intertisyuma taşınır. Bu durumun yarattığı 
ozmotik basınç farkı nedeniyle klor ve su da sodyumu 

2. YENİDOĞANIN GEÇİCİ  
TAKİPNESİ
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takip ederek pulmoner dolaşım ve lenfatiklerle emilir 
(Şekil 2. 1) (6). Bu mekanizma ile fetal akciğer sıvısının 
çoğu temizlenmektedir. Starling kuvvetleri ve doğum 
kanalında göğüs kafesinin sıkışması ise minimal sıvı 
emilimi sağlamaktadır (7).

•	 Na kanalları doğum sırasında aktive olmazsa, akciğer 
sıvısı emilemez ve doğumdan sonra solunum fonksi-
yonlarının azalmasına yol açar. Doğum eylemi sırasında 
strese bağlı katekolamin salınımı olmayacağı için elektif 
sezaryen ile doğan bebeklerde YGT riski daha fazladır.

•	 Hava boşlukları, interstisyum ve kan damarlarındaki on-
kotik basınç farkı nedeniyle doğumdan sonra da alveolar 
sıvının pasif rezorbsiyonu devam eder. Apikal membran-
dan su transportunun büyük bir kısmının aquaporin 5 ka-
nalları aracılığı ile gerçekleştiği düşünülmektedir (8). 

2.4.1.2. Uterus kontraksiyonları

•	 Elektif sezaryen ile doğumlarda uterus kontraksiyonları 
ile oluşan yüksek transpulmoner basıncın olmaması ne-
deniyle akciğer sıvısı trakeadan dışarı çıkamaz. 

•	 Sezaryen veya makat doğumlarda da baş doğum ka-
nalına girince oluşan intraabdominal basıncı arttıran, 
diafragmayı kaldıran, transpulmoner basıncı arttıran ve 
akciğer sıvısının burun ve ağızdan çıkmasını sağlayan 

fetal boyun fleksiyon hareketi gerçekleşmez. Tüm bu 
mekanizmalar havayolunda kalan sıvının fazla olmasına 
neden olur. 

2.4.2. Pulmoner immatürite

•	 Sürfaktan fonksiyonunun azalmasının da YGT’nin pato-
fizyolojisine katkıda bulunduğu gösterilmiştir (9, 10). 

2.4.3. Genetik predispozisyon 

•	β-adrenerjik cevapsızlığa genetik yatkınlık, β-adrener-
jik reseptör (ADRB) kodlayan genlerde polimorfizm, β1 
Gly- 49 ve ADRB2 geninde TACC haplotipi homozigosi-
tesi ve artmış asimetrik dimetilarjinin konsantrasyonu-
nun YGT’de rol oynadığı belirtilmiştir (11, 12).

2.5. Risk Faktörleri 

2.6. Klinik Bulgular 

•	 Genellikle YGT semptomlarının başlangıcı doğum sı-
rasında ve doğumdan sonraki iki saat içinde başlar. 
Doğumdan sonraki ilk birkaç saat içerisinde takipne, 
retraksiyon ve inleme gibi semptomlarla ve oksijen ih-
tiyacıyla prezente olur. 

Şekil 2.1.  Fetal akciğer sıvısının temizlenme mekanizması
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•	 Birçok bebekte doğumdan sonra birkaç saat süren kısa 
süreli takipne görülebilir, bu dönem “gecikmiş geçiş 
dönemi” olarak adlandırılır. Bu durum gecikmiş fetal ak-
ciğer sıvı temizlenmesinin bir spektrumu olabilir ancak 
YGT daha uzun ve ağır seyreder. 

•	 Doğum salonunda takipneye yaklaşım Şekil 1. 2’de gös-
terilmiştir.  

•	 Eğer solunum sıkıntısı bulguları artıyorsa, FiO2 ihtiyacı 
0.4’ün üzerine çıktıysa, anormal akciğer grafisi bulguları 
varsa ya da bunlar olmasa da iki saat geçmesine karşın 
bebek düzelmiyorsa yenidoğan yoğun bakım ünitesine 
yatırılmalıdır (19).

•	 Yenidoğanın geçici takipnesine bağlı takipne genellik-
le 72 saate kadar düzelir. Eğer YGT’de solunum sıkıntısı 
bulguları 72 saatten daha uzun sürdüyse, diğer olası ta-
nılar mutlaka araştırılmalıdır (20). 

•	 Hiperinflasyona bağlı fıçı şeklinde göğüs görülebilir. 
Karaciğer ve dalağı aşağı iterek palpe edilmelerine yol 
açabilir.

•	 Siyanoz eşlik edebilir, oksijen desteğine ihtiyaç duyabilir 
ancak FiO2 ihtiyacı %40’ın üzerine çıkmaz. Kan basıncı 
genellikle normaldir, ancak semptomlar arttığı zaman 
etkilenebilir.

•	 Nadiren YGT tanısı almış bazı bebeklerde ağır hipoksi 
gelişebilir ve yüksek oranda (>%60) oksijen ihtiyacı ola-
bilir. Emilemeyen akciğer sıvısına bağlı olarak artan pul-
moner vasküler direnç nedeniyle duktus veya foramen 

ovale aracılığı ile sağdan sola şanta yol açan pulmoner 
hipertansiyon saptanabilir. Nadiren hava kaçakları gö-
rülebilir.

Öneriler

•	 Birçok bebekte doğumdan sonra birkaç saat süren kısa 
süreli takipne görülebilir, ilk 4-6 saatte düzelen bu dönem 
“gecikmiş geçiş dönemi” olarak adlandırılır. Bu durum ge-
cikmiş fetal akciğer sıvı temizlenmesinin bir spektrumu ola-
bilir ancak YGT daha uzun ve ağır seyreder. 

•	 Eğer solunum sıkıntısı bulguları artıyorsa, FiO2 ihtiyacı 
0.4’ün üzerine çıktıysa, anormal akciğer grafisi bulguları 
varsa ya da bunlar olmasa da iki saat geçmesine karşın be-
bek düzelmiyorsa yenidoğan yoğun bakım ünitesine yatı-
rılmalıdır.

•	 Eğer YGT’de solunum sıkıntısı bulguları 72 saatten daha 
uzun sürdüyse, diğer olası tanılar mutlaka araştırılmalıdır.

2.7. Tanı

Yenidoğanın geçici takipnesi klinik ve radyolojik bul-
gulara dayalı bir tanıdır. Sıklıkla respiratuvar distres 
sendromu (RDS), pnömoni, pnömotoraks gibi diğer 
tanılar ekarte edilerek YGT tanısı konulur. Eğer semp-
tomlar 72 saatten daha uzun sürdüyse, diğer olası tanılar 
mutlaka araştırılmalıdır. Semptomlar tamamen düzelme-
den YGT tanısı kesinleştirilemez. 

•	 Sezaryen ile doğum

•	 Erkek cinsiyet

•	 Annede astım öyküsü 

•	 Makrozomi (>4500 g)

•	 Çoğul gebelik

•	 Uzamış doğum eylemi

•	 Amniyon sıvısında (-) fosfatidilgliserol 

•	 Perinatal asfiksi

•	 Anneye sıvı yüklenmesi

•	 Makat doğum

•	 Maternal diyabet

•	 Maternal obezite

•	 Annede ilaç bağımlılığı (öz. narkotikler)

•	 β-mimetik ilaçlar

•	 Hızlı vajinal doğum

•	 Kentsel yaşam

•	 İlk doğum

•	 İnfertilite tedavisi öyküsü

•	 Vakum/forseps ile doğum

•	 Düşük (<7) apgar skoru

•	 Prematür membran ruptürünün olmaması

•	 Bebekte hipotiroksinemi 

•	 Maternal epilepsi 

Tablo 2.1. Yenidoğanın Geçici Takipnesinde Risk Faktörleri (13-18)
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2.8. Laboratuvar İncelemeleri

2.8.1.Prenatal testler

•	 Matür lesitin/sfingomyelin oranı ve fosfatidilkolinin 
amniyon sıvısında bulunması RDS tanısını dışlar. Bu test 
artık kullanılmamaktadır. 

•	 Fetal akciğerin USG ile analizi: Fetal akciğer matü-
ritesini tahmin edilmesine yardımcı olur. Solunumsal 
morbiditeleri (RDS veya YGT) %74- 86.5 oranda doğru 
tahmin eder (17, 21, 22). 

2.8.2. Doğum sırasında amniyotik sıvı örneklemesi

•	 Amniyon sıvısında lamellar cisim sayımı YGT riskini tah-
min etmede faydalı olabilir. Miktar kontrol grubundan 
düşük, RDS’den yüksektir (9, 10). Ancak pratik uygula-
mada yeri yoktur. 

2.8.3. Postnatal testler

•	 Arteriyel/kapiller kan gazı ölçümünde genellikle takip-
neye bağlı hipokapni ve uzamış durumlarda respiratu-
var asidozla sonuçlanan hafif hiperkapni görülebilir.

•	 Nabız oksimetre yakın takip edilmelidir.
•	 Tam kan sayımı enfeksiyon ve polisitemiyi ekarte etmek 

için yapılmalıdır.
•	 Sepsis belirteçleri ayırıcı tanı için mutlaka bakılmalıdır.
•	 İskemi modifiye albümin, plazma endotelin-1 ve serum 

atrial natriüretik peptid düzeyleri tanıya yardımcı olmak 
açısından bakılabilir. Rutin olarak kullanımını önermek 
için yeterli kanıt yoktur (23-25).  

2.9. Radyolojik İncelemeler

•	 Akciğer grafisindeki havalanmanın artması, diyafrag-
manın düzleşmesi, hilustan başlayan belirgin vasküler 
görünüm gibi karakteristik bulgular tanıyı destekler. 
İnterlobar fissürlerde sıvı görülebilir, plevral effüzyon 
olabilir. Bulgular genellikle iki gün içerisinde normale 
döner ancak perihilar vasküler bulguların tamamen dü-
zelmesi 3-7 günü bulabilir (26).

•	 Akciğer ultrasonografisi (USG) YGT tanısında doğru 
ve güvenilir bir tanısal araçtır, imkanlar dahilinde uygu-
lanabilir. Ultrasonografi bulguları olarak konsolidasyon 
olmadan düzenli plevral çizgi, çift akciğer noktası, pul-
moner ödem, beyaz akciğer görüntüsü, plevral efüzyon 
veya kompakt B çizgileri görülebilir (22, 27-29) . 

2.10. Ayırıcı Tanı

•	 Yenidoğanın geçici takipnesi geçici ve benign bir du-
rumdur, tanısı genellikle retrospektif olarak solunum 
sıkıntısı yapan diğer durumlar dışlanarak konulur:

•	 Özellikle 24 saatten uzun süren durumlarda pnömoni 
veya sepsis akla gelmelidir.

•	 Klinik şüphe olması durumunda konjenital kalp hastalı-
ğını ekarte etmek için ekokardiyografi yapılmalıdır.

•	 Yüksek oksijen konsantrasyonuna veya mekanik venti-
lasyona ihtiyacı olan bebeklerde tek başına YGT olma ih-
timali yoktur; respiratuvar distres sendromu, pulmoner 
hipertansiyon,  patent duktus arteriosus gibi hastalıklar 
eşlik edebilir.

•	 Preterm bebeklerde YGT, RDS’yle beraber olabilir ancak 
RDS olan bebeklerde karakteristik akciğer grafisi bulgu-
ları ve daha fazla solunum desteği ihtiyacı vardır.

•	 Metabolik hastalıklar, konjenital diyafragma hernisi, 
kistik adenomatoid malformasyon gibi konjenital mal-
formasyonlar uzun süren solunum sıkıntısında akılda 
tutulmalıdır.

2.11.Yaklaşım

2.11.1. Önleme

•	 Sezaryen doğumlar kısıtlanmalı ve 39. gebelik  haf-
tasından önce tıbbi endikasyonu olmayan vajinal 
veya sezaryen doğumdan kaçınılmalıdır (30, 31). 

•	 Elektif sezaryen ile doğacak term bebeklere antenatal 
steroid uygulanması ile YGT riskinin azaldığı gösteril-
miştir (YGT riski %4’ten %2.1’e düşmüştür) ancak henüz 
yeterli çalışma olmadığı için rutin olarak önerilmemek-
tedir (17, 32).

•	 Spinal anestezi genel anesteziye tercih edilebilir (33).

Öneriler

•	 39. Gebelik haftasından önce medikal endikasyonu olma-
yan vajinal veya sezaryen doğumdan kaçınılmalıdır (Kanıt 
düzeyi 1++, Öneri Düzeyi A).

•	 Elektif sezaryen ile doğacak term bebeklere antenatal ste-
roid uygulanması ile YGT riskinin azaldığı gösterilmiştir an-
cak henüz yeterli çalışma olmadığı için önerilmemektedir 
(Kanıt düzeyi 2+, Öneri düzeyi C). 

2.11.2. Tedavi

•	 Doğumdan sonra solunum sıkıntısı bulguları artıyorsa, 
FiO2 ihtiyacı 0.4’ün üzerine çıktıysa, anormal akciğer 
grafisi bulguları varsa ya da bunlar olmasa da iki saat 
geçmesine karşın bebek düzelmiyorsa yenidoğan yo-
ğun bakım ünitesine yatırılmalıdır.

•	 Benign, kendi kendine düzelen bir durum olduğu için 
genellikle destek tedavisi yeterlidir. 
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•	 Yoğun bakım takibinde kardiyopulmoner monitorizas-
yon yapılmalı, çevre ısısı korunmalı, intravenöz damar 
yolu açılmalı, kan glukoz kontrolü ve sepsis için gözlem 
yapılmalıdır.

2.11.3. Solunum desteği

•	 Oksijen saturasyonunun >%90 olması için titre edilerek 
oksijen verilebilir. Nadiren >%30 oksijen ihtiyacı olur. 
Eğer daha fazla oksijen ihtiyacı olursa veya solunum iş 
yükü arttıysa nazal CPAP uygulanmalıdır (17). 

•	 Eğer 0.4’ten daha fazla FiO2 ihtiyacı veya entübasyon 
ihtiyacı varsa YGT dışında başka bir solunum problemi 
olma ihtimali yüksektir, ileri araştırma gereklidir.

2.11.4. Beslenme

•	 Uygun çevre ısısının ayarlanması ve yeterli beslenmenin 
sağlanması YGT takibinde önemli noktalardır. 

•	 Solunum sayısı >60-80/dk olduğunda veya solunum iş 
yükü arttığında oral beslenme yapılamaz, bu durumda 
orogastrik sonda ile beslenme yapılmalı veya intrave-
nöz sıvı tedavisi başlanmalıdır. Solunum sayısı >80/dk 
olursa enteral beslenme kesilmeli, intravenöz sıvı teda-
visi başlanmalıdır (17).

2.11.5. Sıvı Kısıtlaması

•	 Geç preterm ve term bebeklerde sıvı kısıtlaması ile 
YGT’de solunum destek süresinin kısaldığı gösterilmiştir 
(34, 35). Bu nedenle YGT ile yoğun bakıma yatışı yapılan 
bebeklerde kısıtlı sıvı başlanması önerilir (Kaynak: TND 
Sıvı elektrolit rehberi). Tartı ve idrar çıkışı yakın izlenerek 
sıvı kaybının fizyolojik sınırda tutulması sağlanmalıdır.

2.11.6. Antibiyotik

•	 Antibiyotik tedavisi YGT’de tartışmalıdır (17). Risk faktö-
rü olan, sepsisi düşündüren klinik ve laboratuvar bulgu-
ları olan hastalara antibiyotik başlanabilir. 

•	 Yenidoğanın geçici takipnesinde rutin antibiyotik öne-
rilmez. 

2.11.7. Medikal tedaviler

•	 Yenidoğanın geçici takipnesi tedavisinde ilaçların kulla-
nımını destekleyen güçlü sonuçlar yoktur. 

•	 Diüretik tedavisi, inhale rasemik epinefrin, inhale β2 
agonist, inhale kortikosteroidler ve dopamin YGT te-
davisinde önerilmez (36-45).

Yenidoğanın Geçici Takipnesi

Klinik

•	 Hayatın ilk iki saatinde takipne ve diğer solunum sıkıntısı bulgularının başlaması

•	 Genellikle hipoksi ve siyanoz eşlik etmez

•	 Semptomlar birkaç gün sürebilir

Patofizyoloji •	 Doğumdan sonra rezidüel akciğer sıvısı bulunması

Risk faktörleri
•	 Prematürite, sezaryen ile doğum, erkek cinsiyet, maternal astım, makrozomi, çoğul gebelik, maternal 

diyabet (Tablo 2.1).

Akciğer grafisi

•	 Havalanma artışı

•	 Diyafragmanın düzleşmesi

•	 Hilustan başlayan belirgin vasküler görünüm

•	 İnterlobar fissürlerde sıvı 

Tedavi 

•	 Solunum destek tedavisi

•	 O2 desteği, noninvazif mekanik ventilasyon desteği

•	 Sıvı kısıtlaması düşünülebilir

•	 Diüretik tedavisi, inhale rasemik epinefrin, inhale β2 agonist ve inhale kortikosteroid faydasız

•	 Rutin antibiyotik önerilmez

Prognoz •	 İyi

Önlem

•	 Elektif sezaryenden kaçın

•	 39. gebelik haftasından önce medikal endikasyonu olmayan doğumdan kaçınılmalıdır

•	 Sezaryen uygulanacaksa spinal anesteziyi tercih et
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2.12. Prognoz

•	 Genel olarak YGT’nin prognozu iyidir. Hastalığın çoğu-
nun semptomları 48 saat içinde geriler. Nadiren takipne 
bir veya birkaç hafta sürebilir (19).

•	 Yenidoğanın geçici takipnesi tanısı alan bebeklerde ço-
cukluk çağında astım gelişme riski artmıştır (18, 46). As-
tım ve YGT ilişkisi özellikle erkek bebeklerde daha güçlü 
bulunmuştur. Yenidoğanın geçici takipnesinin astıma 
genetik yatkınlığı gösteren yetersiz pulmoner fonksi-
yonların belirteci olabileceği öne sürülmüştür (18). 

•	 Komplikasyon olarak solunum sıkıntısının artışı ve me-
kanik ventilasyon ihtiyacı, hava kaçağı sendomları, pul-
moner hipertansiyon görülebilir.
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3.1. Giriş 

Pnömoni akciğerin enflamatuvar sürecidir. Yenidoğan 
enfeksiyonlarında önemli bir yer tutar ve gelişmekte olan 
ülkelerde önemli bir morbidite ve mortalite nedenidir (1, 
2). 

3.2. Patogenez

3.3. Patoloji

Bakteriyal pnömoni plevrada enflamasyon, bronkopul-
moner yapılarda infiltrasyon veya destrüksiyon, alveol, 
bronş ve bronşioller içerisinde lökosit ve fibrin eksüda bi-
rikimi ile karakterizedir (7). Virüsler ise çoğunlukla inters-
tisyel pnömoniye yol açar. 

3. NEONATAL PNÖMONİLER

Neonatal pnömonilerin sınıflandırılması

Sınıflama Semptomların  
başlama zamanı Bulaş yolu

Başlangıç  
zamanına göre

Erken başlangıçlı 
pnömoni İlk üç günde 

•	 Enfekte amniyotik sıvının intrauterin aspirasyonu

•	 Anneden fetusa mikroorganizmaların transplasental  
geçişi

•	 Doğum sırasında/ doğumdan sonra enfekte amniyotik 
sıvının aspirasyonu

Geç başlangıçlı 
pnömoni > 3. gün

•	 Sağlık bakımı ilişkili pnömoni

•	 Toplum kaynaklı pnömoni

Tablo 3.1. Pnömonilerin Başlangıç Zamanına ve Kazanılma Yoluna Göre Sınıflandırılması (2-6)
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Tablo 3.3. Neonatal Pnömoni Etkenleri

Erken başlangıçlı pnömonide risk faktörleri Geç başlangıçlı pnömoni veya ventilatör ilişkili  
pnömonide risk faktörleri

•	 Uzamış membran ruptürü (>18 saat)
•	 Koryoamniyonit
•	 Prematürite
•	 Düşük doğum ağırlığı
•	 Fetal taşikardi
•	 Annede intrapartum ateş
•	 Düşük sosyoekonomik durum
•	 Erkek cinsiyet
•	 Galaktozemi (gram negatif mikroorganizmalarla enfeksi-

yona yatkınlık)

•	 Mekanik ventilasyon
•	 Havayolu anomalileri (koanal atrezi, trakeoözefageal fistül, 

kistik adenomatoid malformasyon, vb)
•	 Altta yatan hastalık
•	 Uzamış hastane yatışı
•	 Gastrointestinal içeriğin aspirasyonuna neden olan nörolojik 

bozukluklar
•	 Önceki kan dolaşımı enfeksiyonu
•	 Düşük hemşire/hasta oranı
•	 Hava filtrasyonunda yetersizlik
•	 Sık aspirasyon (>8 kez/gün)
•	 Entübasyon sırasında sedasyon

Tablo 3.2. Neonatal Pnömoni Risk Faktörleri (3, 6)

3.4. Risk Faktörleri

3.5. Etiyoloji

Erken başlangıçlı pnömoni Geç başlangıçlı pnömoni

Bakteriyel
•	 Grup B steptokok (gelişmiş ülkelerde en sık etken)
•	 Escherichia coli
•	 Klebsiella türleri
•	 Staphylococcus aureus
•	 Streptococcus pneumonia
•	 Listeria monocytogenes
•	 Mycobacterium tuberculosis
•	 Ureaplasma urealyticum

Bakteriyel
•	 Gram pozitif mikroorganizmalar (en sık etken)
•	 S. pyogenes
•	 S. aureus
•	 S. pneumonia

•	 Gram negatif mikroorganizmalar
•	 Klebsiella türleri
•	 E. coli
•	 Serratia marcescens
•	 Enterobacter cloacae
•	 Pseudomonas aeruginosa

Viral
•	 Herpes simplex virüs (en sık viral etken)
•	 Adenovirüs
•	 Enterovirüs 
•	 Rubella 
•	 Sitomegalovirüs 

Viral
•	 Adenovirüs
•	 Parainfluenza
•	 Rinovirüs
•	 Enterovirüs
•	 İnfluenza
•	 Respiratuvar sinsityal virüs

Fungal
•	 Candida türleri

Fungal

•	 Candida türleri

•	 Aspergilllus 

Diğer patojenler
•	 Toksoplazma
•	 Sifiliz 
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3.6. Klinik Bulgular

•	 Erken başlangıçlı pnömonide solunum sıkıntısı bulgu-
ları doğumda veya doğumdan hemen sonra başlar. Le-
tarji, apne, taşikardi, dolaşım bozukluğu, vücut ısısında 
değişiklikler, metabolik asidoz görülebilir. Bazı bebek-
lerde pulmoner hipertansiyon gelişebilir. Bu bulgular 
pnömoni için spesifik değildir, nonenfeksiyöz sebeplere 
bağlı da görülebilirler.

•	 Geç başlangıçlı pnömonide genel durumda bozulma, 
apne, takipne, zayıf emme, abdominal distansiyon, sarı-
lık, kusma, solunum sıkıntısı, dolaşım kollapsı gibi nons-
pesifik bulgular görülebilir. Ventilatör bağımlı bebekler-
de oksijen ihtiyacında ve ventilatör parametrelerinde 
artış veya trakeal sekresyonda artış görülebilir.

3.7. Tanı

Klinik, radyolojik ve mikrobiyolojik bulgularla konulur. 
Pnömoni bulguları nonspesifik olduğu için, ani başlan-
gıçlı solunum sıkıntısı olan hastalar tam sepsis değerlen-
dirmesini de içerecek şekilde tam kan sayımı, akut faz re-
aktanları, kültür ve akciğer grafisi ile pnömoni açısından 
değerlendirilmelidir (4).  

3.7.1. Kültür 

•	 Pnömoni tanısını koymada en önemli test enfekte eden 
mikroorganizmanın kültürle gösterilmesidir (2, 8, 9). 

•	 Entübe bebeklerde trakeal aspirat kültürü patojenleri 
saptamada faydalı olabilir (10-12). Bu örneğin entübe 
edildikten hemen sonra alınması gerekir. Normal koşul-
larda havayolu florasını oluşturan mikroorganizmalar 
8 saat içinde trakeaya yayılırlar. İlk 8 saatte alınan kül-
türler enfekte amniyotik sıvının aspirasyonu nedeniyle 
gelişen pnömonilerde kan kültürü sonuçları ile daha iyi 
paralellik gösterir (4). 

•	 Akciğer grafisinde plevral efüzyon varsa sıvı örneği alı-
narak mikroskobik inceleme ve kültür yapılmalıdır.

3.7.2. Görüntüleme yöntemleri

•	 Akciğer grafisinde bilateral alveolar dansiteler ve hava 
bronkogramları karakteristiktir ancak düzensiz infiltras-
yonlar da görülebilir. Preterm bebeklerde Grup B strep-
tokok veya diğer patojenlere bağlı pnömoniyi respiratu-
var distres sendromundan ayırt etmek güç olabilir.

•	 Akciğer ultrasonografisi (USG) tanıda faydalı olabilir, 
sensitivite ve spesifisitesi yüksektir. Neonatal pnömo-

nide USG’de A çizgileri kaybolur ve konsolidasyonlar 
görülür (13, 14). Pnömoni düzeldikçe USG’de akciğer 
konsolidasyonunun azaldığı, plevral çizgilerin normale 
döndüğü ve A çizgilerinin belirginleşmeye başladığı gö-
rülür. 

3.8. Tedavi    

3.8.1. Antimikrobiyal tedavi 

•	 Hastalığın şiddetine göre antibiyotik tedavisine ek olarak 
oksijen veya mekanik ventilasyon desteği gerekebilir.

•	 Bakteriyel pnömonilerde enfeksiyonun erken veya geç 
başlamasına göre antibiyotik seçimi farklılık gösterir.

•	 Erken başlangıçlı pnömonide ampirik olarak tercih 
edilebilecek antibiyotikler ampisilin ve bir aminogliko-
zit (gentamisin) olabilir (15, 16). 

•	 Geç başlangıçlı pnömonide stafilokok suşlarının peni-
silin direncinin yüksek olması nedeniyle ilk tercih olarak 
vankomisin ve aminoglikozid önerilebilir (3). Genişle-
tilmiş spektrumlu beta laktamaz (ESBL) üreten mikro-
organizmalar giderek artmaktadır. Bu durumda karba-
penemlerden biri (örn. meropenem) tercih edilmelidir 
(17). Aminoglikozidler arasında ise ESBL-üreten suşlara 
karşı en etkili antibiyotik amikasindir.

•	 Viral pnömoniler için spesifik tedaviler kısıtlıdır. Çoğun-
lukla destek tedavisi gereklidir. 

•	 Herpes simpleks virüsüne bağlı pnömonilerde int-
ravenöz asiklovir 60 mg/kg/gün, 3 doza bölünerek, 21 
gün boyunca kullanılmalıdır (18). 

•	 Respiratuvar sinsityal virüse  (RSV) bağlı pnömonile-
rin tedavisi destek tedavidir. Ribavirin RSV’de kullanılan 
tek spesifik ajandır ancak yenidoğan ve infantlarda kul-
lanımı önerilmemektedir. Yüksek riskli bebeklere RSV 
profilaksisi uygulanması enfeksiyon sıklığını azaltmak-
tadır. 

•	 İnfluenzada Amerikan Pediatri Akademisi ve CDC tara-
fından iki yaş altı bebeklerde oseltamivir tedavisi 5 
gün süreyle önerilmektedir. Oseltamivir dozu Tablo 4’te 
belirtilmiştir (19)

•	 Aktif influenza pozitif anneden doğan bebek eğer has-
tane şartlarında enfeksiyon kontrol şartları sağlanarak 
doğduysa enfekte olarak kabul edilmez. Anne ile bebek 
ayrı olarak izleme alınır. Anne sütü sağılarak verilebilir. 
Anne ve bebeği bir araya getirmek için anne en az 48 
saat tedavi almış olmalı ve antipiretik almadan en az 24 
saat ateşsiz olmalıdır (20, 21).



27

Tablo 3.4. Oseltamivirin Yenidoğanda Kullanım Dozları 

Term bebekler 3 mg/kg/doz 2x

Preterm bebekler

          PMY <38 hafta

          PMY 38-40 hafta

          PMY >40 hafta

1 mg/kg/doz, 2x

1,5 mg/kg/doz, 2x

3 mg/kg/doz, 2x

PMY: Postmenstrüel yaş

3.8.2. Destek tedaviler

•	 Neonatal pnömonide destek tedavisi solunum desteği, 
termoregülasyonu sağlama, hipoglisemiyi tedavi etme, 
yeterli beslenmeyi sağlama olarak özetlenebilir. 

•	 Atelektazilerin nebülize rekombinant human DNAse 
(rhDNAse) ile tedavisi gerekebilir (22). 

3.8.3. Tedavi süresi

•	 Komplike olmayan pnömoni için tedavi süresi 10-14 
gündür (3, 23). 

3.9. Ventilatör İlişkili Pnömoni

•	 Mekanik ventilasyon desteği alan yenidoğanlarda meka-
nik ventilasyonun 48. saatinden sonra gelişen pnömoni 
ventilatör ilişkili pnömoni (VİP) olarak adlandırılır (24).  Ven-
tilatör ilişkili pnömoni yenidoğan ünitelerinde ikinci en 
sık görülen hastane kaynaklı enfeksiyonudur (25-27). 

3.9.1. Patogenez

•	 Trakea, orofarengeal veya endotrakeal tüpte kolonize 
olan mikroorganizmaların veya kontamine gastrik içeri-
ğin aspirasyonu (28, 29) 

•	 Kontamine ventilatör devreleri, aspirasyon aletleri, nem-
lediriciler, nebülizatörler ve en önemlisi sağlık personel-
lerinin ellerinden mikroorganizmaların yayılımı (30, 31)

3.9.2. Epidemiyoloji

•	 Gelişmiş ülkelerde her 1000 ventilatör günü için 2,7-
10,9 olarak bildirilmiştir (32). Ülkemizde ise bu oran 1,0-
1,8 arasında saptanmıştır (33).

3.9.3. Risk faktörleri (32, 34)

•	 Düşük doğum ağırlığı
•	 Uzamış mekanik ventilasyon
•	 Opiyat kullanımı 
•	 Sık aspirasyon ve reentübasyon 
•	 Kan dolaşımı enfeksiyonu
•	 Steroid kullanımı 

3.9.4. Mikrobiyoloji

•	 Gram negatif bakteriler (E. coli, P. aeruginosa, Enteroba-
cter spp, Acinetobacter spp..) (en sık)

•	 Staphylococcus aureus
•	 Candida türleri
•	 Polimikrobiyal üremeler (26, 35, 36)

3.9.5.Tanı

•	 Hastalık  Kontrol ve Önleme Merkezi (Centers for Disea-
se Control and Prevention=CDC) Ulusal Sağlık Güvenliği 
Ağı’nın (National Helthcare Safety Network= NHSN) bir 
yaş altında VİP tanı kriterleri yenidoğan döneminde de 
kullanılmaktadır (Tablo 4) (24). 

•	 Trakeal kolonizasyon ve pnömoni ayrımının net yapıla-
maması nedeniyle trakeal aspiratların VİP tanısında sen-
sitivitesi, spesifisite ve pozitif prediktif değeri düşüktür 
(37). Ventilatör ilişkili pnömoni şüphesi olan yenidoğan-
lardan alınan trakeal aspirat kültürü havayolunu koloni-
ze eden mikroorganizmaları saptamada ve uygun anti-
biyotik seçiminde fayda sağlamaktadır ancak VIP tanısı 
koymak için alınması önerilmez.

•	 Bronkoalveolar lavaj ve korunmuş fırça örneklemesi 
erişkin ve çocuk yoğun bakım ünitelerinde VİP tanısı 
için kullanılmaktadır ancak yenidoğan döneminde hava 
yolları dar olduğu için rutin uygulaması zor ve invazif bir 
işlemdir, bu nedenle neonatal VİP tanısı için rutin olarak 
önerilmemektedir.

•	 Neonatal VİP tanısında C-reaktif protein, prokalsitonin 
ve sitokinlerin değerlendirilmesinin spesifik olmadığı 
gösterilmiştir (38, 39). Biyomarkerlarla ilgili çalışmalar 
gereklidir. 

•	 Neonatal VİP’in tanısal algoritması Şekil 3.1’de özetlen-
miştir.
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>48 Saat Mekanik Ventilatörde İzlenen Bebekte;

Görüntüleme yöntemleri Bulgu ve semptomlar

İki veya daha fazla akciğer grafisinde aşağıdaki 
bulguların en az biri:

Yeni ve kalıcı veya ilerleyici ve kalıcı

•	 İnfiltrasyon

•	 Konsolidasyon

•	 Kavitasyon 

•	 Pnömotosel 

Not: Altta yatan kalp veya akciğer hastalığı (Ör: 
Respiratuvar distres sendromu, bronkopulmo-
ner displazi veya pulmoner ödem..) olmayan 
hastalarda tek akciğer grafisinde bu bulguların 
saptanması yeterlidir

Gaz değişiminin bozulması [O2 desatürasyonu (<%94), artmış O2 ihtiyacı veya 
ventilatör desteğinin artması] ve aşağıdakilerden en az üçü:

•	 Isı düzensizliği (hipotermi veya hipertermi)

•	 Lökopeni (<4000/mm3) veya lökositoz (>15 000/mm3) ve sola kayma (>%10 
band)

•	 Yeni başlayan pürülan balgam veya balgam karakterinde değişiklik veya sek-
resyonlarda artış veya aspirasyon ihitiyacında artış)

•	 Apne, takipne, burun kanadı solunumu, retraksiyon veya inleme

•	 Hışıltı, ral veya ronkus

•	 Öksürük

•	 Bradikardi (<100/dk) veya taşikardi (>170/dk)

Mikrobiyolojik bulgular (CDC’ye göre neonatal VİP tanısında gerekli değildir)                              

Aşağıdakilerden en az biri:

•	 Başka enfeksiyon kaynağı olmayan pozitif kan kültürü 

•	 Pozitif plevral sıvı kültürü

•	 Minimal kontaminasyon olacak şekilde alınmış alt solunum yolu kültürü [ BAL (>104 CFU/ml)]

•	 BAL hücrelerinin >%5 de gram boyama ile intraselüler bakteri görülmesi

•	 Pnömoni için şu kriterlerden birini karşılayan histopatolojik inceleme:

•	 Bronşiol ve alveollerde yoğun PMN birikimi ile birlikte abse oluşumu veya konsolidasyon, akciğer parankiminde pozitif kül-
tür (>104 CFU/g doku), akciğer parankiminin mantar ile invazyonu

3.9.6. Tedavi

•	 Ampirik tedavi Pseudomonas aeruginosa dahil gram 
negatif ve gram pozitif mikroorganizmaları içerek şekil-
de piperasilin- tazobaktam olabilir. 

•	 Eğer lokal florada genişletilmiş beta laktamaz üreten or-
ganizmalar saptandıysa ilk tercih olarak karbepenemler 
seçilebilir. Gerekiyorsa metisilin dirençli S. aureus için 
gram pozitif antibiyotik eklenebilir (32, 34).

3.9.7. Önlem

Ventilatör İlişkili Pnömoniyi Önlemek İçin Alınması  
Gereken Önlemler 

•	 El hijyenine dikkat edilmeli
•	 Ağız bakımı ve uygun ve yeterli aspirasyon uygulanmalı
•	 Ventilatör devreleri gözle görünür kirlilik olduğunda değiş-

tirilmeli ve içindeki su düzenli olarak boşaltılmalı
•	 Uzamış mekanik ventilasyondan mümkün olduğunca kaçı-

nılmalı
•	 VİP’i önlemek amacıyla antiasitler ve H2 reseptör blokörleri 

kullanılmamalı
•	 VİP hızını azaltmaya yönelik önlemlerin tümünün birden 

bir paket şeklinde uygulanması (“bundle”) ve buna uyu-
mun en üst düzeyde tutulması için monitorizasyon ve eği-
timlerin yapılması 
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Şekil 3.1. Neonatal VİP’in tanısal algoritması

MV: Mekanik ventilasyon, CDC: Hastalık  Kontrol ve Önleme Merkezi (Centers for Disease Control and Prevention, VIP: Ventilatör ilişkili pnömoni, 
CFU: Colony forming unit
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4.1. Tanım 

Mekonyum aspirasyon sendromu (MAS), fetal yaşam veya 
doğum sırasında mekonyum ve amniyotik sıvının solun-
masına bağlı değişken derecelerde solunum sıkıntısı ve 
hipoksik solunum yetmezliği ile seyreden bir tablodur (1). 

4.2. Sıklık

Antenatal bakımdaki iyileşmelerle birlikte MAS sıklığı son 
birkaç dekad süresince giderek azalmaktadır (2, 3). Me-
konyum ile boyanmış amniyotik sıvı tüm canlı doğumla-
rın yaklaşık %10’unda görülmekte, bunların % 1-10’unda 

sinde MAS ile karşılaşılmaktadır (4). Sıklık bebeğin gebelik 
haftası ile birlikte artmaktadır. Güncel verilere göre 1000 
canlı doğumda %0,78 oranında MAS görülmektedir. Son 
yıllarda sıklığı azalsa da ciddiyeti azalmamaktadır (5). 

4.3. Patofizyoloji

MAS, primer olarak inflamatuar ve değişken düzeylerde 
obstrüktif bileşeni olan karmaşık ve multifaktöryel bir pa-
tofizyolojiye sahiptir. Temel özellikleri değişen sürfaktan 
metabolizması/ fonksiyonu, hava yollarının tıkanması, ar-
tan veya reaktif pulmoner vasküler dirençtir (6) (Şekil 4.1 ). 

4. MEKONYUM ASPİRASYON 
SENDROMU

Şekil 4.1. Mekonyum aspirasyon sendromu patofizyolojisi. İnflamasyon, hava yolu obstrüksiyonu ve vasküler remodeling temel 
bileşenleridir (6).
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4.4. Tanı

4.4.1. Klinik bulgular

Klasik anlamda MAS sıklıkla ağır solunum sıkıntısı, ven-
tilasyon perfüzyon uyumsuzluğu, asidoz ve pulmoner 
hipertansiyonla karakterizedir (6). Ancak patofizyolojik 
sürece bağlı olarak klinik özellikler oldukça değişkendir. 
Bebeğin amniyon sıvısının mekonyumlu olması veya be-
beğin mekonyumla boyalı olması tanı koymak için tek ba-
şına yeterli değildir. Mekonyumlu amnion sıvısıyla doğan 
bir bebekte:

•	 Yaşamın ilk iki saatinde solunum sıkıntısıyla birlikte oksi-
jen destek ihtiyacı ve

•	 Açıklayacak başka bir havayolu, akciğer veya konjenital 
kalp malformasyonu olmaması MAS olarak tanımlanır (3).

Mekonyum Aspirasyon Sendromunda Sık görülen Klinik  
Özellikler (7)

•	 Fetal deselerasyon 

•	 Düşük Apgar skoru (5. dk < 7)

•	 Postmatürite bulguları

•	 Temas süresine göre değişen mekonyum boyalı verniks, 
cilt, umblikus ve tırnaklar (tırnaklar temastan 6 saat, verniks 
12 saat sonra sarı-yeşil renge boyanır)

•	 Vokal kordların distalinde mekonyum

•	 Doğumdan hemen sonra veya birkaç saat içerisinde geli-
şen solunum sıkıntısı (takipne, ral, ronküs, göğüs ön-arka 
çapında artma, retraksiyonlar) 

•	 Hedef saturasyon değerlerine ulaşmak için oksijen veya 
ventilasyon destek ihtiyacı

Amniyon sıvısının ince veya kalın mekonyumlu oluşunun 
klinik seyre etkisi üzerine çelişkili veriler bulunmaktadır. 
Kalın mekonyumlu bebeklerde intrauterin fetal distres 
riskinin daha yüksek olduğu, deprese doğum ve MAS ge-
lişim riskinin daha fazla olduğu gözlemsel çalışmalarda 
bildirilmiştir (8-10). 

4.4.2. Akciğer grafisi

•	 Tipik bulgular yama tarzında infiltrasyon ve hiperinflas-
yon alanları olmakla birlikte grafi bulguları çok değiş-
kendir (4, 7). Aynı hastada bile hastalığın dinamik seyri 
sırasında değişikliklerle karşılaşılabilir (6).  

MAS ‘ta Akciğer Grafisinde Görülebilen Bulgular

•	 Yama tarzında infiltrasyon ve hiperinflasyon alanları 

•	 Aşırı havalanan akciğer alanları

•	 Bir veya her iki akciğer alanında atelektazi

•	 Diffüz atelektazi

•	 Pnömotoraks veya pnömomediastinum

•	 Plevral efüzyon

•	 Oligemik akciğer alanları (şiddetli pulmoner hipertansiyo-
nu olanlarda daha sık)

•	 Kardiyomegali (asfiktik bebeklerde daha sık görülür)

4.4.3. Akciğer ultrasonografisi

Akciğer USG MAS tanısı için invazif olmayan ve duyarlılığı 
yüksek bir görüntüleme yöntemidir. MAS’ın temel ultraso-
nografik özellikleri: 

•	 Hava bronkogramları ile pulmoner konsolidasyon (yay-
gın bulgu)

•	 Plevral çizgi anomalileri ve A-çizgisinin olmaması (yay-
gın bulgu)

•	 Konsolide olmayan bölgelerde alveoler interstisyel 
sendrom veya B-çizgileri (yaygın bulgu)

•	 Şiddetli MAS’ta atelektazi ve ilişkili nabız işareti “lung 
pulse “ bulgusu 

•	 Plevral efüzyon (% 14 hastada)  (11). 

4.5. Ayırıcı Tanı

Yenidoğanda yaşamın ilk saatlerinden başlayarak hipok-
sik solunum tablosuna yol açabilecek diğer hastalıklar ayı-
rıcı tanıda düşünülmelidir (6). Özellikle ARDS spektrumu 
hastalıklar (MAS, pnömoni, asfiksi, sepsis) hipoksik solu-
num yetmezliği bulguları ile ortaya çıkıp PPHN ile kompli-
ke olabileceğinden ayırıcı tanıda düşünülmelidir (12).  

Mekonyum Aspirasyon Sendromu Ayırıcı Tanı

•	 Yenidoğanın geçici takipnesi

•	 Neonatal pnömoni 

•	 Sepsis

•	 ARDS

•	 Persistan pulmoner hipertansiyon (PPHN)

•	 Pulmoner hipertansiyonla seyreden konjenital kalp hasta-
lığı

•	 Konjenital diyafragma hernisi 

•	 Sürfaktan eksikliği

•	 Büyük arter transpozisyonu
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4.6. Önleme

4.6.1. Prenatal

•	 Uygun antenatal izlem, fetal distres bulgularının erken 
saptanması ve 41. gebelik haftasından sonraki postma-
tür gebeliklerde doğum indüksiyonunun MAS sıklığı-
nı, acil sezaryen doğum sıklığını ve perinatal ölümleri 
azalttığı gösterilmiştir (2, 13). 

•	 Doğum eylemi esnasında amniyotik boşluğa salin infüz-
yonunun (amniyoinfüzyon), sadece perinatal sürveyans 
olanaklarının sınırlı olduğu ortamlarda perinatal sonuç-
ları iyileştirdiği ancak perinatal morbidite ve mortaliteyi 
önlemediği gösterilmiştir (14). Maternal riskleri de oldu-
ğundan önerilmemektedir (15). 

4.6.2. Postnatal

•	 Mekonyum boyalı amniyotik sıvı (MBAS) varlığında, int-
rapartum orofaringeal ve nazofaringeal aspirasyon öne-
rilmemektedir (16, 17). 

•	 Deprese bebeklerde rutin intratrakeal aspirasyon, MAS 
ile ilişkili komplikasyonları azaltmadığından öneril-
memektedir (16-18). Güncellenen 2015 NRP kılavuzu 
sonrasında MAS sıklığının ve doğum odası entübasyon 
sıklığının anlamlı olarak azalması bu uygulamanın doğ-
ruluğunu desteklemektedir (5, 19).

•	 Entübe edilen bebeklerde T parçalı canlandırıcı kullanı-
larak (PIP 25 cm, PEEP 5 cm) ventilasyona başlanır. Bu 
bebekler için önerilen özel bir başlangıç FiO2 değeri 
yoktur. Oda havasıyla başlanarak hedef saturasyon de-
ğerlerine göre titre edilir (16, 17, 20). 

4.7. Tedavi

4.7.1. Destek tedavi

•	 Bu hastalar için özel bir oksijen saturasyon hedefi belir-
lenmemiş olup geçiş periodunu takiben preduktal O2 
saturasyonu % 90-95, PCO2 düzeyleri 40-55 mmHg ara-
lığında tutmak önerilir (21, 22). 

•	 Hipotermi tedavisi düşünülen bebekler haricinde nötral 
çevre sağlanmalıdır.

•	 Minimal dokunma protokolü uygulanmalıdır
•	 Metabolik bozukluklar düzeltilmelidir.
•	 Mekanik ventilasyon desteği alan bebeklere sedasyon 

ve analjezi uygulanmalıdır.
•	 Nöromusküler blokajdan kaçınılmalı, sadece sedas-

yon-analjezi altında nedeni açıklanamayan ventilasyona 
uyumsuzluk yaşayan bebeklerde düşünülmelidir (23).

•	 Eşlik eden sepsis, pulmoner hipertansiyon, perinatal as-
fiksi bulgularının varlığına göre monitorizasyon, meta-
bolik kontrol, hemodinamik destek tedavileri planlanır 
(Bölüm 5 PPHN, TND Neonatal Ensefalopati Tanı ve Te-
davi Rehberi, TND Neonatal Hemodinami ve Hipotansi-
yona Yaklaşım Rehberi ) (24-26).

4.7.2. Antibiyotik tedavisi

•	 MAS’ta ampirik antibiyotik kullanımının sepsis gelişimi 
ve diğer neonatal sonuçlar açısından olumlu etkisi ran-
domize kontrollü çalışmalarda ve bu çalışmaların meta-
analizinde gösterilememiştir (27, 28). Ancak çalışmalar 
heterojen ve önyargı riski yüksek olup kesin sonuca 
ulaştıracak yeterlilikte değildir. 

•	 Mekanik ventilasyon desteği açısından perinatal risk 
faktörü (yüksek ateş, uzamış EMR, korioamnionit vb), 
akciğer grafisinde infiltrasyon ve sepsis düşündürecek 
ek klinik bulgu yoksa antibiyotik başlamadan izlemek 
tercih edilebilir (29-31).

•	 Mekanik ventilasyon tedavisi gerektiren orta-ağır vaka-
larda sepsis ve pnömoni ayrımı  başlangıçta mümkün 
olmadığından kan kültürü alındıktan sonra antibiyotik 
tedavisi başlanması önerilir  (30, 32). Ampirik antibiyotik 
tedavisi başlanan bebeklerde kültür sonuçları negatif ve 
hastada klinik sepsis bulguları yoksa antibiyotik tedavisi 
kesilmelidir.

Mekonyum Aspirasyon Sendromlu Bebeklerde Genel 
İzlem Önerileri
•	 Preduktal O2 saturasyonu % 90-95, PCO2 düzeyleri 40-55 mmHg 

olarak hedeflenmelidir (Kanıt düzeyi 3, Öneri düzeyi D). 

•	 Hastalar sepsis, HİE ve PPHN bulguları açısından değerlen-
dirilmelidir.

•	 Hipotermi endikasyonu konan hastaların dışında nor-
moterminin korunması, hipoglisemi, hipokalsemi, asidoz 
ve polisitemi gibi metabolik anormalliklerin düzeltilmesi 
önemlidir.

•	 Sepsis açısından risk faktörü ve akciğer grafisi bulguları 
olmayan klinik olarak hafif bulguları olan bebeklerde an-
tibiyotik tedavisi başlanması rutin olarak önerilmez. Me-
kanik ventilasyon ve ileri hemodinamik destek gerektiren, 
akciğer grafisinde infiltrasyon gözlenen vakalarda kültür 
sonuçları çıkana kadar antibiyotik tedavisi önerilir (Kanıt 
düzeyi 1-, Öneri düzeyi D) 
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4.7.3. Ventilasyon 

Solunum desteği açısından birincil amaç, akciğerin etki-
lenmemiş bölgelerinin aşırı distansiyonunu en aza indir-
mek, kötü havalanan bölgelerde optimal rezidüel kapasi-
teyi oluşturmaya çalışmaktır (6). 

4.7.3.1. nCPAP tedavisi 

•	 Hafif -orta vakalarda (FiO2 % <40) çoğu zaman nazal 
CPAP tedavisi yeterli olur (21, 22, 30). 

•	 Erken başlanan CPAP tedavisi alveolleri stabilize edip, 
mekonyumun hava yolundaki obstrüksiyonunu azalta-
rak atelektazi ve hava kaçağının önlenmesinde faydalı 
olabilir. MAS’ta erken nazal CPAP tedavisinin yalnızca 
oksijen desteğine göre mekanik ventilasyon ihtiyacını 
ve surfaktan gereksinimini azalttığı randomize kontrol-
lü bir çalışmada gösterilmiştir (33).

•	 Özellikle belirgin hava hapsi veya hava kaçağı bulguları 
varlığında nCPAP tedavisinden kaçınılmalı, invazif me-
kanik ventilasyon yöntemleri tercih edilmelidir. 

•	 Entübasyon ve invazif mekanik ventilasyon için yaygın 
kabul gören endikasyonlar: 
•	 Yüksek oksijen gereksinimi (FiO2>0,40-0,60)
•	  Solunumsal asidoz: pH <7,25, PCO2> 60 mmHg
•	  Orta-ağır pulmoner hipertansiyon
•	  Zayıf sistemik kan basıncı ve perfüzyon bulgularıdır 

(21, 31).

MAS’lı bebeklerde solunum destek stratejilerini, konvan-
siyonel ventilasyon veya HFO’nun birbirine üstünlüğünü 
irdeleyen yeterli klinik çalışma yoktur. 

4.7.3.2. Konvansiyonel mekanik ventilasyon

•	 Konvansiyonel mekanik ventilasyonla solutulan hasta-
larda volüm hedefli ventilasyon yöntemi seçilmelidir. 

•	 Hava hapsi bulguları ön planda ise daha düşük PEEP de-
ğerleri kullanarak (PEEP ≤ 6 cm), düşük frekans (≤30 /dk) 
kullanarak solutulmalıdır. Bu hastalarda hem inspiryum 
hem de ekspiryum zamanı uzadığı için solunum döngü-
sü için yeterli zaman sağlanmalıdır (6).

•	 Akciğerde yetersiz havalanma mevcutsa PEEP başlan-
gıçta yüksek tutularak (6-8 cm H2O) optimal akciğer 
hacmi oluşturacak şekilde ventilasyon ayarlanır (21, 31).

•	 MAS ’ta optimal tidal volüm akciğer parankimal hastalığı-
na göre değişir. Artmış alveolar ölü hacim nedeniyle ho-
mojen akciğer hastalığına göre daha yüksek tidal volüm-
lere ihtiyaç duyulur (5-6 ml/kg). Ancak diffüz havalanma 
kaybı/ atelektazi mevcudiyetinde daha düşük volümler 
(4,5-5 ml/ kg) önerilir  (Tablo 4.1) (34).  Konvansiyonel me-
kanik ventilasyonda hedef tidal volümlere ulaşmak için 
kullanılan PIP 25-28 cm H2O’yu aşıyorsa HFOV önerilir. 

4.7.3.3. Yüksek frekanslı ventilasyon (HFO)

•	 Yüksek frekanslı ventilasyonun en sık kullanım nedeni 
süregelen hipoksemi ve/veya yüksek FiO2, solunumsal 
asidoz ve yüksek PIP gereksinimleridir. 

•	 Ağır atelektazi olan bebeklerde yüksek MAP değerleri 
uygulayabilmek, yeterli akciğer volümünün sağlanması 
ve akciğer açıcı manevra (lung recruitment) uygulamak 
için HFOV gerekebilir. Heterojen akciğer parankimi olan 
hastalarda akciğer açıcı manevra önerilmez (21, 35-37). 

Genel olarak MAS ’ta konvansiyonel mekanik ventilasyon 
ve HFOV kullanımına ilişkin öneriler Tablo 4. 1 de özetlen-
miştir (6, 21, 34).

Hava yolu obstrüksiyonu/ 
hava-hapsi

Alveolar hastalık/  
düşük akciğer volümleri Pulmoner Hipertansiyon

Patofizyoloji
Direnç ↑

Zaman sabiti ↑
Akciğer volümü ↑

Surfaktan disfonksiyonu
Komplians ↓

Art V/Q uyumsuzluğu

Azalmış NOS*
Hipoksemi

Asidoz

KMV - Volüm 
hedefli

VT 5-6 mL/kg,

Tİ: 0,35-0,45 sn, Hız < 30/dk,

PEEP: 4-5 cm H2O

VT 4,5-5 mL/kg,

Surfaktan tedavisi,

Yüksek PEEP (6-8 cm H2O)

iNO ilk seçenek

Hemodinamiye göre diğer ajanlar

HFOV

HZ 6-8
ΔP göğüs vibrasyonu ve PCO2 

izlemine göre
Konvansiyonel  

ventilasyondaki MAP

Akciğer açıcı manevra 
Surfaktan

Akciğer ekspansiyonu
KMV ile aynı

*NOS: Nitrik Oksit Sentetaz

Tablo 4.1. MAS’ta Temel Solunum Destek Strajileri (6, 21, 34)
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4.7.4. Surfaktan tedavisi

4.7.4.1. Surfaktan veriliş yolu

Randomize kontrollü çalışmaların meta-analizi MAS’lı be-
beklerde, bolus sürfaktan uygulamasının, EKMO desteği 
gerektiren ilerleyici solunum yetmezliği gereksinimini 
azaltabileceğini göstermiştir (38). 

Akciğer lavajı ile ilgili sınırlı sayıda RKÇ’yi kapsayan iki me-
taanaliz çalışmasının sonuçları lavajın EKMO ihtiyacı veya 
mortaliteyi azalttığını göstermiştir. Her iki sürfaktan uy-
gulama yönteminin de hava kaçağı ve mortalite üzerine 
etkisi gösterilmemiştir (28, 39). Bolus ve lavaj uygulama-
sını karşılaştıran bir RKÇ her iki tedavinin birbirine anlamlı 
üstünlüğünü göstermemiştir (40). 

4.7.4.2. Surfaktan dozu ve veriliş zamanı

Bolus surfaktan uygulanan çalışmaların yöntemlerinde 
surfaktan verilme kriterleri, doz ve tekrar sayısı farklılık 
göstermektedir. 

Surfaktanın hastalığın erken dönemlerinde (Oİ 8-15) ve-
rilmesi EKMO ihtiyacı ve mortaliteyi azaltma açısından et-
kinliğini arttırmaktadır(41). Genel olarak FiO2 %50’yi aşan, 
MAS nedeniyle entübe edilmiş ve 10 cm H2O üzerinde 
MAP gereksinimi olan bebekler için ekzojen sürfaktan uy-
gulaması önerilmektedir (42-44). 

MAS’ta Surfaktan Tedavisi Önerileri

•	 Mekanik ventilasyon desteği altında FiO2> %50 üzerinde 
olan bebeklere hastalığın erken seyrinde (Oİ 8-15) bolus 
surfaktan uygulayıp klinik izleme göre tekrarlayan dozların 
verilmesi önerilir (beraktant 100-150 mg/ kg doz; poractant 
alfa 200 mg/ kg  ilk doz, 100 mg/ kg tekrar dozlar, maksi-
mum üç doz)  (kanıt düzeyi 1 +, Öneri düzeyi B).

•	 Akciğer lavajının (5 mg/dL salin ile dilüe edilerek 30 ml/kg) 
bolus surfaktan üzerine gösterilmiş net bir avantajı yoktur. 
Ancak deneyimi bu yönde olan merkezler tarafından uygu-
lanması önerilir (Kanıt düzeyi 1- ; Öneri düzeyi D)

4.7.5. Steroid tedavisi

•	 Sistemik steroid 
Hidrokortizonun anti inflamatuar özelliklerinin yanı sıra 
deneysel modellerde PDE-5 inhibisyonu ve oksidatif stresi 
azaltması MAS’ta özellikle de PPHN varlığında potansiyel 
faydalı olacağını düşündürmektedir (45). Hidrokortizon 
ve metilprednizolanla yapılan farklı klinik çalışmalarda 
çelişkili sonuçlar elde edilmiştir. Kısıtlı iki klinik çalışmanın 

metaanalizi sistemik steroidlerin MAS’lı bebeklerde kulla-
nımını değerlendirmek için yetersiz veri olduğu sonucuna 
varmıştır (46). 
MAS ‘ta steroid tedavisini önerecek yeterli kanıt olmadı-
ğından rutin olarak önerilmemektedir (31). 
•	 İnhale steroid
MAS tanısı alan ventilasyon gerektiren bebeklerde inhale 
budesonid tedavisinin (2x 0.5 mg) potansiyel faydalarına 
işaret eden çalışmalar olsa da rutin kullanımını önerecek 
kanıt bulunmamaktadır (47). 
•	 Surfaktan ve steroid kombinasyonu:

Deneysel çalışmalarda eksojen sürfaktan ve deksameta-
zon/budesonid kombinasyonunun intratrakeal verilmesi, 
tek başına sürfaktandan daha etkin bulunmuştur (48, 49). 

Surfaktan ve steroid kombinasyonun rutin olarak uygu-
lanmasını destekleyecek yeterli kanıt bulunmamaktadır. 

MAS ‘ta Steroid Tedavisi Öneriler
•	 MAS tedavisinde sistemik steroid uygulamasının etkinliği-

ne ilişkin net kanıtlar olmadığından rutin önerilmez. 

•	 Surfaktan ve steroid kombinasyonun uygulanmasını des-
tekleyecek yeterli kanıt olmadığından rutin kullanımı öne-
rilmez

4.8. Pulmoner Hipertansiyon

•	 Hastaların %40’ında PPHN görülürken % 20’si HFOV, 
surfaktan ve iNO tedavisine ihtiyaç duyar (5, 23).  

•	 Pulmoner HT tedavisinde ilk seçenek iNO’dur. MAS’a 
bağlı PPHN olan yenidoğanlar iNO’ya en iyi yanıt veren 
hasta grubudur. 

•	 Neonatal hipoksemik solunum yetmezliğinin tedavi-
si için HFOV, ekzojen sürfaktan, iNO dahil olmak üzere 
yeni tedaviler EKMO desteğine olan ihtiyacı azaltmıştır.

•	 Son on yıldır MAS vakalarının yaklaşık % 0.35-1.5 ‘inde 
EKMO uygulandığı bildirilmiştir (5). EKMO uygulanan has-
talarda en yüz güldürücü sonuçlar MAS ‘ta alınmakta olup 
sağ kalım oranları % 93’tür (50). (Bakınız Bölüm 5 PPHN)

4.9. Umut verici tedaviler 

•	 Surfaktan tedavisinin N-asetil sistein (NAC) ve superok-
sid dismutaz (SOD) gibi antioksidan ajanlarla kombine 
kullanımının akciğer mekaniklerini iyileştirdiği, biyo-
kimyasal olarak vazoaktif  maddeleri azalttığı (ET-1, fos-
folipaz A2, tromboxan A2 ) ve oksidatif stresi inhibe et-
tiği deneysel çalışmalarda gösterilmiştir (51, 52). Umut 
verici olsa da klinik çalışmaların olmayışı nedeniyle bu 
uygulamaların klinik pratikte henüz yeri yoktur. 
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4.10. Prognoz

•	 Mortalite % 5.3, taburculuk sırasında oksijen desteği ge-
reksinimi % 6 oranında bildirilmiştir (5). 

•	 Taburcu edilen olgularda reaktif hava yolu hastalığı sık-
lığında artış görülmektedir. 

•	 Hastaların yaklaşık yarısında perinatal distres bulguları 
olup yaklaşık % 10’u orta-ağır HİE tanısı aldığından sa-
dece MAS’a bağlı uzun dönem nörolojik morbiditeyi ön-
görmek zordur (5). Vakaların % 20 ‘sinde serebral palsi 
veya nörogelişimsel gerilik bildirilmiştir (53). 
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5.1. Tanım

•	 Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu 
(PPHN) doğum sonrasında pulmoner vasküler direncin 
(PVR) normal düşüşünün gerçekleşememesi ve postna-
tal dolaşım adaptasyonunun sağlanamamasına bağlı 
gelişen hipoksik solunum yetmezliği olarak tanımlanır 
(1, 2). 

•	 Yenidoğanda pulmoner hipertansiyon (PH) pulmoner 
arter basıncının yüksekliği ile seyreden, birçok olası 
etiyolojiye sahip heterojen bir klinik tablodur. Kendine 
özgü anatomik ve fizyolojik özelliklerinden dolayı PPHN 
arteriyel pulmoner hipertansiyonun içerisinde ayrı bir 
alt grup olarak sınıflandırılmaktadır (Tablo 5.1) (2, 3). 

Tablo 5.1. Neonatal Pulmoner Hipertansiyon Sınıflaması

Grup Tanım

A Yenidoğan persistan hipertansiyonu (PPHN)  
(Grup 1 )

•	 Pulmoner vazokonstriksiyon-(MAS)

•	 Anormal pulmoner vasküler yapılanma (idi-
opatik PPHN)

•	 Azalmış pulmoner vasküler yatak (pulmo-
ner hipoplazi). 

B Pulmoner venöz stenoz (Grup 1’)
C Konjenital kalp hastalıkları (sol taraf ) (Grup 2)
D Akciğer hastalıklarına /hipoksiye ikincil  

(Grup 3)

Ortalama pulmoner arter basıncı, PVR, pulmoner kan akı-
mı (Qp) ve pulmoner kapiller wedge basıncı (PCWP) ile 
ilişkili olup, bu üç bileşeni etkileyen pekçok olay yenido-
ğanda PH ile ilişkilidir (Şekil 5.1) (4). 

5. YENİDOĞANDA PERSİSTAN 
PULMONER HİPERTANSİYON
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5.2. Sıklık

•	 Tanımdaki farklılıklara bağlı olarak PPHN sıklığı 1000 
canlı doğumda 0,2-6,8 arasında değişmektedir (5-7). 

5.3. Fetal Dolaşım ve Doğumdaki Geçiş Fazı Fizyolojisi

5.3.1 Fetal dolaşım 

Fetal dolaşım, yüksek dirençli, düşük akışlı pulmoner do-
laşım ve düşük dirençli, yüksek akışlı plasental dolaşım ile 
karakterizedir. Yüksek fetal PVR’den hipoksik pulmoner 
vazokonstriksiyon, mekanik faktörler, miyojenik yanıt, 
araşidonik asit metabolitleri ve endotelin mediyatörleri-
nin sorumlu olduğu gösterilmiştir (8). 

5.3.2. Doğum sırasındaki geçiş fazı

Pulmoner direnci hızla azaltmak ve pulmoner kan akışını 
arttırmak için pek çok mekanizma aynı anda çalışır. Pul-

moner kan akımının artması, sistemik vasküler direncin 
artması ve fetal şantların tersine dönmesi en temel üç 
mekanizmadır (9, 10) (Şekil 5.2). Postnatal PVR/ SVR ora-
nındaki düşmenin normal olarak gerçekleşemediği du-
rumlarda fetal dolaşım devam eder, PPHN ve hipoksemik 
solunum yetmezliği ile sonuçlanır (8, 11, 12). 

5.4. Patofizyoloji

İntrauterin veya postnatal faktörler pulmoner vasküler 
gelişimde bozulma, vasküler reaktivitede değişim veya 
vasküler yapılanmada değişiklik (remodeling) yoluyla 
PPHN patogenezinde rol oynar (Şekil 5.3) (13). 

PPHN patofizyolojisinde kritik rol oynayan pulmoner kan 
akımını etkileyen faktörler Tablo 5. 2’de özetlenmiştir (14). 

Şekil 5.1. Yenidoğanda pulmoner hipertansiyon etiyolojisi: Artmış pulmoner kan akımı, artmış pvr, veya artmış pulmoner kapiller 
wedge basınç (wp) ile ilişkili durumlar (4). 
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Tablo 5.2. Pulmoner Kan Akımını Etkileyen Faktörler (14)

Artmış kan akımı  Azalmış kan akımı

Akciğer volüm  
optimizasyonu

Akciğer atelektazisi veya aşırı 
ekspansiyonu

PaO2’deki artış Hipoksemi

Alkaloz (solunumsal veya 
metabolik)

Asidoz (solunumsal veya  
metabolik)

Vazodilatör mediatörler 
(bradikinin,  
prostaglandinler)

Mast hücre degranülasyonu ve 
histamin salınımı

Sol-sağ şant (intrakardiyak 
veya duktal)

Sağ-sol şant (intrakardiyak 
veya duktal)

Endojen NO üretimi Sistemik hipotansiyon (sağ-sol 
şant varlığında)

PaO2: arteriyel parsiyel oksijen basıncı, NO: Nitrik oksit

5.5. Tanı

5.5.1. Klinik bulgular

•	 Pulmoner vazokonstriksiyonun şiddeti, ekstrapulmoner 
şantların varlığı, ventriküllerin kontraktilitesi ve ilişkili 
morbiditeler klinik bulguları belirler. 

•	 Akciğer hastalığına ikincil olmadığı sürece solunum sı-
kıntısı hafiftir (15). 

5.5.2. Nabız oksimetre ve arteriyel kan gazı değerlen-
dirmesi

Diferansiyel siyanoz: Genellikle preduktal ve postduktal 
SpO2 farkı %5-10’u, parsiyel arteriyel oksijen basıncı (PaO2) 

arasındaki fark 10-20 mmHg ’yi aşıyorsa anlamlı kabul edi-
lir. Sağ- sol şant ağırlıklı olarak patent foramen ovale dü-
zeyinden gerçekleşiyorsa fark gözlenmeyebilir (16, 17). 

Labil hipoksemi: PPHN’lu bebeklerde tipik olarak labil hi-
poksemi gözlenirken konjenital siyanotik kalp hastaların-
da siyanoz sabitttir. Çevresel uyarılarla oksijenizasyondaki 
ani kötüleşme PPHN için tipiktir (7, 18).

Hiperoksi testine kısmi yanıt: 15 dakika süreyle %100 
oksijen uygulaması sonrası (PaO2) 100- 150 mmHg aralı-
ğına yükselir. Hiperoksinin potansiyel zararlarından dolayı 
bu test günümüzde önerilmemektedir (16). 

PCO2 düzeyleri: Altta yatan akciğer hastalığı olmadıkça 
pCO2 düzeyleri sıklıkla normaldir. Altta yatan hastalığa 
veya şiddetli hipoksi ve perfüzyondaki bozulmaya bağlı 
olarak kan gazında metabolik asidoz ve laktat yüksekliği 
görülebilir. 

Şekil 5.2.  Doğum sırasındaki adaptasyon fazı (10).
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Şekil 5.3.  Persistan pulmoner hipertansiyon patofizyolojisi (13)

5.5.3. Akciğer grafisi

•	 İdiyopatik PPHN’da pulmoner kan akımındaki azalmaya 
bağlı azalmış vasküler yapılar görülebilir. 

•	 ARDS’ye zemin hazırlayan asfiksi, sepsis, pnömoni, MAS 
gibi hastalıklar varlığında akciğer grafisinde diffüz bila-
teral infiltratlar/opasiteler ve ödem görülebilir (19).  

Akciğer grafisinde parankimal hastalığın ciddiyeti ile açık-
lanamayan orantısız hipoksemi, idiyopatik PPHN veya si-
yanotik kalp hastalığı açısından uyarıcıdır (7).

5.5.4. Laboratuvar testleri

PPHN’ye özgün bir laboratuvar testi yoktur. Bulgular altta 
yatan hastalığa ve hipokseminin ciddiyetine bağlıdır:

Tam kan sayımı: PPHN ile ilişkili olabilecek polisitemi, 
hiperviskosite değerlendirilmesi, sepsis ve kronik hipoksi 
bulguları açısından önemlidir.

Sepsis değerlendirmesi: Kan kültürü alınmalı, akut faz 
reaktanları değerlendirilmeli, klinik durumuna göre diğer 
sepsis belirteçleri araştırılmalıdır.

Koagülasyon değerlendirilmesi: Sepsis, ağır hipoksi, hi-
potermi, veya altta yatan birincil hastalığa bağlı koagülas-
yon bozuklukları görülebilir.

Kan şekeri, elektrolitler, organ fonksiyon testleri de-
ğerlendirilmelidir.

Serum BNP veya NT-proBNP düzeyi: PH tanısı alan 
bebeklerde izlem ve tedaviye yanıtta sıklıkla kullanıl-
maktadır. Ancak artmış sistemik kan basıncı, PDA, renal 
yetmezlik ve sol ventrikül disfonksiyonu varlığında da  
bu belirteçlerde artış olduğundan PPHN’ye özgün değil-
dir (2). 

5.5.5. Hipoksemi şiddetinin değerlendirilmesi 

Oksijenizasyon indeksi (Oİ): PPHN’deki hipokseminin 
şiddetini değerlendirmek, iNO uygulaması veya EKMO 
gibi müdahalelerin zamanlamasını yönlendirmek için kul-
lanılır. 

OI = [Ortalama hava yolu basıncı x FiO2 ÷ PaO2] x 100

Oksijen saturasyon indeksi (OSİ): Oksijenizasyon indek-
si hesaplanırken kullanılan arteriyel PaO2 yerine non-inva-
zif olarak preduktal SpO2 kullanılarak hesaplanır. Oİ değe-
ri pratik olarak OSİ değerinin 1,7-2 katı olarak kabul edilir 
(20). SpO2 %85-95 ve Oİ 5-25 aralığındayken en iyi korelas-
yonu gösterir (21). Non-invazif olması nedeniyle özellikle 
arter kateteri olmayan hastaların takibinde OSİ faydalı-
dır ancak tedaviyle ilgili kritik kararlar alırken Oİ önerilir  
(Tablo 5.3).
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Tablo 5.3. Oksijenizasyon indeksine göre PPHN şiddeti (22)

Ağırlık OI*

Hafif

Orta

Ağır

Çok ağır

≤15

15-25

25-40

>40

OSI =[ortalama hava yolu basıncı x FiO2 ÷ SpO2];   Oİ  ≈ 1.7-2 
x OSİ

5.5.6. Ekokardiyografi 

Kesin tanı konulması ve altta yatan yapısal kardiyak ano-
malilerin dışlanmasında ekokardiyografi kritik önem taşır. 

Doğum sonrası geçiş döneminde pulmoner arter tepe 

sistolik basıncı ilk saatlerde 80 mmHg civarındayken 24. 
saatin sonunda 50 mmHg ve 72. saatin sonunda 45 mm 
Hg’nın altına iner (23). Geçiş dönemi sonrası pulmoner 
arter tepe sistolik basıncı > 35-40 mm Hg olması artmış 
pulmoner arter sistolik basıncı olarak tanımlanır. Dinamik 
bir parametre olduğundan tek bir ölçüm değerinden zi-
yade sağ ventrikül basıncının sistemik basınca oranı ve 
ventriküler fonksiyonların değerlendirilmesiyle pulmoner 
hipertansiyonun şiddetini değerlendirmek daha doğru-
dur (7, 10). 

PPHN’de sık gözlenen ekokardiyografik bulgular: 

•	 Artmış sağ ventrikül sistolik basıncı ve artmış pulmoner 
arter sistolik basıncı

•	 Düzleşmiş veya sola deviye ventriküler septum
•	 Doppler incelemede PDA  ve /veya FO yoluyla sağdan 

sola şantın devamı 

PPHN ciddiyeti

HAFİF 

İzole HSYa

ORTA 

HSY ve düşük KO

AĞIR 

HSY, düşük KOb, sağ ventrikül 
yetmezliği

Klinik Artmış solunum iş yükü

Yüksek FiO2

Normal uç-organ fonksiyonları

Hafif pre/post duktal SpO2 
farkı (%5-10)

↓Sistolik KB

Normal / ↓ uç-organ fonksi-
yonları

Pre/post duktal SpO2 farkı> %10

↓↓ Sistolik ve diastolik KB

Şok (↑laktat, asidoz…)

Ekokardiyografi

-	 Sağ VBc Sistemik basıncın ½ ile ¾ ’ü > Sistemik basıncın ¾ ü Suprasistemik

-	 İVSd Düzleşmiş Düzleşmiş Paradoksal (Sola doğru)

-	 PDA Çift yönlü Sıklıkla Sağdan-sola Sağdan-sola

-	 PFO Çift yönlü (Sol-sağ) Çift yönlü Sağdan-sola

-	 Sol ventrikül Normal ↓ Önyük

↓/N Sol ventrikül output

± Azalmış fonksiyon

↓↓ Önyük

↓↓ Sol ventrikül output

Azalmış fonksiyon

-	 Sağ ventrikül Normal ↓ QPe (↓↓Sağ ventr. output)

↓ Sağ ventr. fonksiyonu

Minimal dilatasyon

↓↓ QPe (↓↓ Sağ ventr. output)

↓↓Sağ ventr. fonksiyonu

Orta-ağır dilatasyon

aHSY: Hipoksik solunum yetmezliği         bKO: Sistemik kardiyak output    

c VB: Ventriküler basınç                             d İVS: İnterventriküler septum      eQP: Pulmoner kan akımı

Tablo 5.4. PPHN Ciddiyetine Göre Klinik ve Ekokardiyografik Bulgular (4, 15).
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•	 Triküspit yetmezlik (TR): Triküspit yetmezlik jet akımın-
dan faydalanarak modifiye Bernoulli denklemi ile sağ 
ventriküler basınç hesaplanabilir. Ancak olguların %30 
‘unda sağ ventrikül kasılmasının zayıf olması nedeniyle 
TR jet akımı görülmeyebilir (15).

•	 Ağır PPHN varlığında sağ ventrikül disfonksiyonu veya 
biventriküler disfonksiyon (özellikle perinatal asfiksi gibi 
durumlarda)

•	 Klinik ve ekokardiyografik olarak PPHN şiddetini belirle-
yen bulgular Tablo 5.4’de özetlenmiştir (4, 15).

5.6. Ayırıcı Tanı 

•	 Konjenital kalp hastalıkları: Siyanotik konjenital kalp 
hastalıklarından ayırımında hiperoksi testi yardımcıdır, 
ancak kesin ayırıcı tanı ekokardiyografiyle yapılır (Tablo 
5.5).

•	 Primer izole parankimal akciğer hastalıkları (YGT, 
RDS, pnömoni): Sıklıkla klinik gidiş ve akciğer grafisi ile 
PPHN’den ayrılır, ancak çoğu zaman ekokardiyografik 
doğrulama gereklidir (Tablo 5.5). 

•	 Sepsis: Sepsis klinik bulgular, pozitif kan kültürü ve eko-
kardiyografik bulgularla PPHN’den ayrılır. Ancak sepsis 
zemininde gelişen PPHN olabileceği de akılda tutulma-
lıdır.

•	 Alveolar kapiller displazi (AKD): AKD’li bebekler tipik 
olarak başlangıçta stabildir, yaşamın ilk birkaç saatinden 
veya günlerinden sonra ciddi hipoksemi gelişir (16, 24). 

Yaşamın ilk bir haftasından sonra gelişen neonatal pulmo-
ner hipertansiyon varlığında PPHN dışında bir etiyolojik 
sebep düşünülmelidir. Vazodilatör tedavilere, optimal 
ventilasyona veya EKMO tedavisine yanıt vermeyen be-
beklerde AKD veya genetik surfaktan protein bozukluk-
lukları akılda tutulmalıdır (Bakınız Bölüm 10)  (2, 16).

 5.7. Tedavi

•	 PPHN tedavisinde iki ana hedef vardır: 
•	 Pulmoner vasküler yapının gevşemesi 
•	 Miyokardiyal disfonksiyon ve periferik vasküler anor-

malliklerinin düzeltilmesi
•	 Tedavi temel olarak:
•	 Genel destekleyici kardiyo-respiratuar bakım
•	 Pulmoner vazodilatör ajanlar 
•	 Altta yatan hastalığın tedavisi olarak planlanır.

•	 Tedavide önemi kritik noktalar: 
•	 PDA şiddetli PPHN varlığında kritik önem taşımaktadır.  

PDA yoluyla sağdan sola şantın artması, postduktal do-
laşım sağlanan organlarda hipoksemi ve asidozu kötü-
leştirir ve bu da daha fazla pulmoner vazokonstriksiyon 
ile sonuçlanır. 

•	 Sol ventrikül ön yükü ileri derece azaldığında ya da ağır 
sağ ventrikül hipertrofisi varlığında sistemik kan akımı 
için PDA’ ya gereksinim vardır (Şekil 5.4 A, D) (7). 

Tablo 5.5. Hipoksik Solunum Yetmezliğinde Ayırıcı Tanı (16)

Akciğer hastalığı KKH PPHN

Solunum s  ıkıntısı ++ Genellikle yok +/++

SaO
2

O
2
 ile düzelir ↓ Labil, diferansiyel siyanoz

Hiperoksi testi PaO
2
> 150 mmHg PaO

2
< 100 mmHg PaO

2
 100-150 mmHg

PaCO
2

↑ Normal / ↓ N/ ↑

AC grafisi Anormal Anormal kardiyak görünüm 
ve pulmoner vasküler yapı

İdiopatik PPHN’da azalmış pulmoner 
vasküler yapı

EKO Normal Yapısal anomali

Yapısal anomali yok
Sağ ventrikül hipertrofisi, TY, PFO 

veya PDA’dan sağ-sol veya  
çift yönlü şant
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5.7.1. Genel destekleyici bakım 

Genel kardiyorespiratuvar önlemler, pulmoner vazokonst-
riksiyondaki artışı tersine çevirebilir veya önleyebilir (2, 8): 

•	 NRP kılavuzuna uygun doğum odası canlandırması (25)
•	 Destek oksijen  
•	 Mekanik ventilasyon
•	 Sistemik dolaşımın desteklenmesi
•	 Sedasyon ve minimal uyarı protokolü
•	 Polisitemi varsa düzeltilmesi

5.7.2. Destek oksijen

•	 Oksijen özgün ve güçlü bir pulmoner vazodilatördür. 
Ancak hiperoksi maruziyeti akciğer hasarını arttırır ve 
paradoksal olarak pulmoner vazokonstriksiyona yol 
açar. Deneysel çalışmalarda PaO2 60-85 mmHg aralığın-
da PVR’nin en düşük olduğunu göstermiştir (26). 

•	 Bu konuda yeterli klinik çalışma olmamakla birlikte hi-
poksi ve hiperoksiden sakınmak için PaO2 seviyelerinin 
60 ile 80 mm Hg arasında, preduktal arteriyel oksijen 
saturasyon değerlerinin % 90-95 aralığında tutulması 
önerilir (2, 3).

5.7.3. Mekanik ventilasyon 

•	 Mekanik ventilasyonun temel amacı yeterli akciğer ha-
valanmasını sağlayarak ventilasyon/ perfüzyon uyum-
suzluğunun azaltılması ve inhale vazodilatörlerin (O2, 
iNO) etkinliğinin arttırılmasıdır. Yetersiz havalanma ka-
dar aşırı havalanmanın da PVR’yi arttırarak ve kardiyak 
output’u azaltarak hipoksiyi kötüleştirebileceği akılda 
tutulmalıdır. Altta yatan akciğer parankim hastalığı me-
kanik ventilatör stratejisini belirler (Tablo 5. 6) (7, 27).

•	 Asidoz, hipoksinin pulmoner damarlar üzerindeki vazo-
konstriktif etkisini arttırır. Ancak asidozun düzeltilmesi 

Şekil 5.4.  Duktal ve atriyal şantlara göre yenidoğan hipoksemisinin ekokardiyografik değerlendirilmesi ve temel yaklaşımlar. (A) 
Sağ ventrikül çıkış yolu darlığı olan hastalarda sağ-sol PFO akımı görülür. Pulmoner dolaşım, patent duktus arteriozusta (PDA) 
soldan sağa şantlara bağlıdır. (B) Atriyal ve duktal seviyelerde sağdan sola şant PPHN ile ilişkilidir. (C)  Duktal ve atriyal düzeyde 
soldan sağa şant yendoğanda normal kabul edilir, ancak parankim akciğer hastalığı varlığında da görülebilir. (D) Duktal sevi-
yede sağdan sola ve atriyal düzeyde soldan sağa şant sol ventrikül disfonksiyonu, pulmoner venöz hipertansiyon (PVHN) ve 
duktal bağımlı sistemik dolaşım ile ilişkilidir (7). 
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için yapılan alkali infüzyonu EKMO gereksiniminde artış, 
uzamış oksijen ihtiyacı, serebral perfüzyonda bozulma 
ve artan sensörinörinal işitme kaybı ile ilişkilendirildiği 
için önerilmez (5). 

•	 Kan gazında pH > 7.25 ve pCO2 45-60 mmHg aralığında 
hedeflenmesi önerilmektedir  (2, 28, 29). 

•	 Hafif PPHN vakalarında altta yatan hastalığın durumuna 
göre non-invazif ventilasyona öncelik verilmelidir (30-32).

•	 Parankimal hastalık varlığında (RDS, pnömoni, MAS) 
HFOV’nin iNO ile kombinasyonu oksijenizasyonu iyileş-
tirmede sinerjik etkilidir. Ancak idiyopatik PPHN’de veya 
konjenital diyafragma hernisi varlığında HFOV’nin ek 
faydası gözlenmemiştir (33, 34).

5.7.4. Sistemik dolaşımın desteklenmesi ve hedefe  
yönelik inotrop/vazopresör ajanlar

•	 Hemodinamik düzensizlikler en sık artmış pulmoner 
vasküler basınca ve varsa miyokardiyal disfonksiyona 
sekonderdir. Şiddetli pulmoner hipertansiyon sağ vent-
rikül yükünü artırır, bu durumda sağ ventrikül PDA yo-
luyla boşalamıyorsa sağ ventrikül yetmezliği gelişebilir. 
Diğer yandan sağ ventrikül basıncının yükselmesi sıklık-
la PFO yoluyla sağdan sola şantla neden olur ve her iki 
fetal kanaldan sağdan sola şant hipoksemiyi kötüleştirir. 
Sağ ve sol ventriküller arasındaki bağımlılık nedeniyle, 
sağ ventrikül boyutu ve geometrisindeki değişiklikler 
genellikle sol ventrikül geometrisini ve fonksiyonunu 
etkiler. Böylece, sol ventrikül ön yükünün azalmasına ek 
olarak bozulmuş sol ventrikül fonksiyonu, daha düşük 
sistemik kan basıncına ve inotrop destek kullanımını ge-
rektiren düşük kardiyak debiye katkıda bulunur (1, 35). 

•	 İdeal tedavi stratejisi, PVR’yi azaltarak, sistemik kan ba-
sıncını ve kalp fonksiyonunu destekleyerek pulmoner 
perfüzyonu geliştirmeyi amaçlar. PPHN tedavisinin di-
ğer yönlerinde olduğu gibi, inotrop/ vazopressör kul-

lanımı altta yatan hemodinamik fizyolojiye bağlı olarak 
bireyselleştirilmelidir (Tablo 5-7) (1, 11, 35). 

•	 Gestasyon haftasına göre normal sistolik ve diastolik 
kan basıncı değerleri hedeflenmelidir. Suprasistemik 
kan basıncı değerlerini sağlamanın PPHN patofizyo-
lojisinde olumlu katkısı olmadığı gibi dopamin veya 
epinefrin gibi alfa reseptör stimule eden ajanların pul-
moner vazokonstriksiyon etkisiyle PPHN kötüleşebilir 
(özellikle dopaminde). Ağır sol ventrikül disfonksiyonu 
varlığında sistemik kan akımı PDA’dan sağ sol şant sağ-
lanmasına bağlı olabilir. Bu durumda SVR’yi fazlaca art-
tırmak kan akımını engelleyerek kollapsa neden olabilir. 
Ayrıca inotrop uygulamalarının taşikardi, miyokardial 
oksijen tüketimini arttırmaları, kalp kasında apoptozis 
ve nekroz gibi potansiyel etkileri de akılda tutulmalıdır 
(35). 

•	 Vazopressör ajan gereksiniminde sistemik vasküler di-
renç pulmoner vasküler direnç oranını azaltan norad-
renalin (ventrikül disfonksiyon varsa) ya da vazopres-
sin-terlipressin tercih edilebilir (1, 36) (Tablo 5. 7).

•	 Milrinon ventrikül fonksiyon bozukluğunda sistemik hi-
potansiyon yoksa pulmoner vazodilatör, iyileşmiş myo-
kardial kontraktilite (inotropi) ve iyileşmiş miyokardiyal 
gevşeme (lusinotropi) etkilerinden dolayı önerilir. Özel-
likle iNO kullanan hastalarda sinerjistik etkisi gösteril-
miştir (35).

5.7.5. Steroidler

•	 Hidrokortizon PDE-5’i inhibe ederek cGMP’yi arttırıp, 
reaktif oksijen türlerinin oluşumunu inhibe ederek ok-
sidatif stresi de azaltmaktadır. Bu etkilerle PPHN’de 
pulmoner vasküler fonksiyonları ve oksijenizasyonu iyi-
leştirdiği hayvan modellerinde gösterilmiştir (37). Ret-
rospektif gözlemsel çalışmalarda PPHN’lu term bebek-
lerde hidrokortizon tedavisinin oksijenizasyon indeksini 

Akciğer parankimi Etiyoloji Ventilasyon stratejisi

Normal PVR artışına bağlı 
pulmoner kan akı-
mında azalma

•	 4-5 cm PEEP, 4-5 mL/kg TV

•	 Aşırı ekspansiyondan kaçın

•	 Pulmoner vazodilatör tedaviyi öncelikle düşün

Parankimal akciğer 
hastalığı

V/Q uyumsuzluğu 
ve PVR artışına bağlı

•	 6-8 cm PEEP, 4-6 mL/kg TV

•	 Optimal akciğer açıklığını sağla

•	 Aşırı ekspansiyondan kaçın

•	 Yüksek FiO2 ve basınç gereksiniminde, iNO tedavisi öncesinde HFOV’u düşün

Tablo 5.6. Altta Yatan Akciğer Hastalığına Göre Mekanik Ventilasyon Stratejisi (7, 27)
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ve sistemik kan basıncını iyileştirdiği gözlenmiştir (38). 
Ancak günümüzde katekolamine yanıtsız vakalarda he-
modinamik destek sağlamak amacı dışında, PPHN teda-
visinde önermek için yeterli kanıt yoktur (18). 

5.7.6. Surfaktan 

•	 Parankimal akciğer hastalığı zemininde gelişen (MAS, 
pnömoni) PPHN’de hastalığın erken döneminde (Oİ 
8-15, FiO2 >50 veya mekanik ventilasyonda MAP> 10 cm 
H2O) surfaktan uygulanması EKMO ve mortalite riskini 
azaltır (2, 39-41).  

•	 Surfaktan tedavisinin KDH vakalarında net faydası gös-
terilmediğinden önerilmez (42). 

5.7.7. Sedasyon

•	 Hipoksik atakların azaltılması için ortamda ışık ve ses en 
aza indirilmeli, minimal uyarı protokolü uygulanmalıdır. 

•	 Kanıta dayalı bir öneri olmasa da morfin veya fentanil ile 
sedasyon ve analjezi önerilir.

•	 Nöromusküler blok uygulanması ön-yük ve ard-yükte 
değişiklikler yaparak hızlı kardiyovasküler değişikliklere 
yol açmaktadır ve artmış mortalite ile ilişkilendirilmiştir, 
rutin kullanımları önerilmez (1, 5, 7). 

İlaç Beklenen etki Özellik Patofizyolojik hedef

Volüm Kardiyak ön-yükü arttırır Miyokardiyal kontraktilite bo-
zuksa dikkatli kullanım Düşük ön-yük, sistemik venlerde kollaps

Dopamin Vazopressör/ inotrop

Ard-yükü ↑,

PAP/SAP ↑

PPHN’u kötüleştirebilir

Sistemik hipotansiyon, normal veya ↓ KO;

Dobutamin İnotrop Taşikardi, SAP ↓ Kötü kontraktilite, ↓ KO

Epinefrin Vazopressör/ inotrop

Taşikardi

Hiperglisemi, laktat ↑

PAP/SAP ± ↓

Kötü kontraktilite, sistemik  
vazodilatasyon, ↓ KO, sistemik  
hipotansiyon

Norepinefrin Vazopressör/ inotrop
Ardyükü  ↑,

PAP/SAP ↓
Kötü kontraktilite, sistemik  

vazodilatasyon, sistemik hipotansiyon

Milrinon İnodilatör/ Lusitrop/ 
pulmoner vazodilatör

Ardyükü ↓

Taşikardi, SAP↓

Sağ-sol şantı arttırabilir

Kötü kontraktilite, ↓ KO

Artmış ard-yük, Normal KB

İnce, kapanan PDA

Vazopressin Vazopressör/pulmoner 
vazodilatör

SAP ↑ 

Koroner perfüzyonu↑

PAP/SAP ↓

Refrakter sistemik hipotansiyon

Steroid

Katekolaminlere kardiyo-
vasküler yanıt ↑

PDE-5 inhibisyonu

Oksidatif stresi azaltır

Hemodinamik stabilite

Kardiyovasküler etkiler

PAP/SAP ↓

Katekolaminlere cevapsız sistemik  
hipotansiyon

PAP/SAP: Pulmoner arter basıncının sistemik arter basıncına oranı;  KO: Kardiyak output

Tablo 5.7. Klinik ve Patofizyolojik Senaryoya Göre Kardiyovasküler Destek Ajanlar (1)
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PPHN’de Destek Tedavi Önerileri

•	 PaO2 seviyelerinin 60-80 mm Hg arasında, preduktal arteri-
yel oksijen saturasyon değerlerinin %90-95 arasında hedef-
lenmesi önerilir (Kanıt düzeyi 3, Öneri düzeyi D)  

•	 Arteriyel kan gazında pH’nın 7.25’in üzerinde ve pCO2’nin 
45-60 cmH2O aralığında hedeflenmesi önerilir (Kanıt düzeyi 
3, Öneri düzeyi D).

•	 Parankimal akciğer hastalığı varlığında, özellikle iNO teda-
visi uygulanacaksa HFOV ile kombinasyonu önerilir (Kanıt 
düzeyi 1+, Öneri düzeyi B). 

•	 Parankimal akciğer hastalıklarına bağlı PPHN’de (RDS, MAS, 
pnömoni) hastalığın erken dönemlerinde surfaktan tedavi-
si uygulanması (Oİ 8-15 veya FiO2 > % 50 veya MAP> 10 cm 
H2O) önerilir (KDH hariç) (Kanıt düzeyi 1+, Öneri düzeyi B). 

•	 Minimal uyarı protokolü uygulanmalıdır. Morfin veya fen-
tanil gibi sedatif-analjezikler önerilir. Nöromusküler blokaj-
dan kaçınılmalıdır (Kanıt düzeyi 3, Öneri düzeyi D). 

•	 Volüm replasmanına rağmen hipotansiyon devam ederse 
altta yatan hastalığın patofizyolojisi gözönünde bulundu-
rularak inotrop/vazopresör ajanlar endikedir (Kanıt düzeyi 
3, Öneri düzeyi D).

5.7.8. Pulmoner vazodilatör tedaviler

5.7.8.1. İnhale nitrik oksit (iNO) 

•	 iNO günümüzde PPHN tedavisinde FDA onayı alan tek 
tedavidir.  

•	 iNO tedavisinin PPHN’de hipoksik solunum yetmezlikli 
term veya geç preterm bebeklerde mortalite ve EKMO 
ihtiyacını azalttığı gösterilmiştir. Her ne kadar iNO EKMO 
ihtiyacını azaltsa da, EKMO tedavisinin uygulanamadığı 
koşullarda tek başına mortaliteyi azaltamamaktadır (43).

iNO Tedavisinin Hipoksik Solunum Yetmezliğinde  
Potansiyel Faydaları (22)

1. �Selektif pulmoner vazodilasyon→ azalmış extrapul-
moner sağ sol şant

2. �Alveolar ventilasyon perfüzyon uyumsuzluğunu iyi-
leştirir (mikroselektif etki)

3. Enflamasyon ↓ (akciğer nötrofil göçü ↓)

4. �Vasküler kaçak ve akciğer ödemini ↓

5. �Surfaktan fonksiyonlarını korur

6. Oksidatif hasarı ↓ (lipid oksidasyonunun inhibisyonu)

7. �VEGF ekspresyonunu korur, proinflamatuar gen eks-
presyon düzeylerini değiştirir

a. iNO başlama kriterleri:

•	 İNO tedavisi Oİ 15-25 arasında başlandığında Oİ ≥ 25 
başlanmasına göre hastalığın progresyonunda azalma 
görülmüştür (39). Ancak İNO’nun daha düşük Oİ değer-
leriyle başlanmasının (Oİ: 15-25) EKMO veya mortalite 
ihtiyacını azalttığı gösterilememiştir. 

•	 Bazı otorler tarafından Oİ 15-20 aralığında iNO başlan-
ması önerilse de metaanaliz çalışmaları iNO’nun Oİ >25 
olduğu durumda EKMO ihtiyacını azalttığını göstermiş-
tir (2, 3, 44). 

•	 Parankimal akciğer hastalığı varlığında tedavi öncesin-
de yeterli akciğer ekspansiyonu, ve HFOV, iNO başarısını 
arttırır (33).

•	 Optimal destekleyici tedavilerine rağmen Oİ 20-25 ara-
lığına ulaşılan bebeklerde iNO tedavisi başlanması dü-
şünülmelidir. 

b. iNO başlangıç dozu:

•	  Optimal başlangıç dozu ve başlama zamanı ile ilgili tar-
tışmalar olsa da günümüzde önerilen başlangıç dozu 20 
ppm ‘dir (44, 45) . 

•	 20 ppm üzerinde iNO uygulamak trombosit fonksiyon 
bozukluğu, methemoglobinemi, toksik nitratların olu-
şumu gibi yan etkilerin arttırırken ek fayda sağlama-
maktadır (43). 

c. iNO kontrendikasyonları:

•	 iNO tedavisi öncesi PPHN ekokardiyografik olarak doğ-
rulanmalıdır.

•	 Siyanotik konjenital kalp hastalıklarında iNO kontrendi-
kedir.

•	 Sol ventrikül fonksiyon bozukluğu olan hastalarda pul-
moner ödeme yol açıp hipoksiyi arttırabileceğinden 
kontrendikedir. 

•	 Ağır İVH, gastrointestinal sistem kanaması göreceli 
kontrendikasyonlardır. Kanama diyatezi bulguları varsa 
iNO öncesinde destek tedavi sağlanmalıdır (45).  

d. iNO tedavisine yanıt: 

iNO’ya yanıt gözlenmesi durumunda tedavi başlangıcın-
dan 30-60 dakika içinde oksijenizasyon indeksi (Oİ) azalır 
ve PaO2 hızla artar (Tablo 5. 8).  

Tablo 5.8. iNO Tedavisine Yanıt Göstergeleri (45)

Tam yanıt PaO2’de> 20 mmHg artış, SpO2’de >10 % artış,  
FiO2 ’de % 20 azalma

Kısmi yanıt PaO2’de 10-20 SpO2’de %5-10 artış, FiO2’de 
%10-20 azalma 

Yanıtsız PaO2’de <% 10, SpO2’de < % 5 artış, FiO2’de < 
%10 azalma
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iNO tedavisine %60 oranda yanıt alınır. Yanıt altta yatan 
hastalığın patofizyolojisine bağlıdır: 

•	 İyi yanıt: Pulmoner kan akımında azalmayla birlikte 
PVR artışı gözlenen ve sağdan sola PDA şantı saptanan 
bebeklerde iNO’ya iyi yanıt beklenir. 

•	 Yetersiz yanıt: Düşük sistemik tansiyonu, eşlik eden mi-
yokard yetmezliği ve önemli bir solunum bileşeni olan 
bebeklerin iNO’ya iyi yanıt vermesi güçtür.

e. INO’dan ayırma

•	 INO’nun 20 ppm’den başlayarak kademeli olarak kesil-
mesi reboundun önlenmesi için en güvenilir yaklaşım-
dır. 4-6 saatlik iNO tedavisi sonrası FiO2 %60 ’ın veya Oİ 
10’un altına düşülebildiyse iNO  10 ppm’ e düşülür ve 
4 saat arayla 5 ppm azaltılır. Özellikle en sık rebound-
lar 5 ppm’den hızlı ayırma neticesinde gözlendiğinden 

5 ppm’e düşüldükten sonra hastanın kliniğine göre her 
1-4  saatte bir 1 ppm azaltılarak kesilir (46). 

•	 Bir saat içerisinde yanıt gözlenmeyen hastalarda iNO te-
davisine devam etmenin yararı gösterilmediğinden bir 
saatten daha kısa süreli iNO alan yanıtsız vakalarda iNO 
tedavisi direk kesilebilir. Tedavi süresi 1 saatten uzun-
sa endojen iNO sentezinde azalma olacağından iNO’ya 
yanıtsız vakalarda bile kademeli olarak ayırma uygulan-
malıdır (Şekil 5.5) (43, 44). Ayırma esnasında rebound 
gözlenen vakalarda bir önceki doza geri dönülür ve re-
boundun azaltılması için sildenafil tedavisi düşünülebilir. 

•	 Seri kardiyak ultrason değerlendirmesinde (günde 1-2 
kez) hemodinamik iyileşmenin gözlenmesi, özellikle 
duktal şantın soldan sağa dönmesi, iNO’nun azaltılarak 
kesilebileceğini öngörmesi açısından değerlidir (1). 

Şekil 5.5. iNO Tedavisi başlama, izlem ve ayırma şeması (43, 44 numaralı kaynaklardan modifiye edilmiştir).
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İNO tedavisine yetersiz yanıt varlığında gözden geçirilme-
si gerekenler Tablo 5.9’da özetlenmiştir. 

iNO tedavisinin detaylarına uluslararası iNO tedavi kla-
vuzları ve TND Yenidoğanda Solunum Desteği kitabından 
ulaşılabilir (44, 45, 47). 

İNO Tedavisi İçin Temel Öneriler

•	 PPHN fizyoloji gösteren bebeklerde optimal destek tedavi-
lerine rağmen Oİ 20-25 olduğunda iNO tedavisi başlanma-
lıdır (Kanıt düzeyi 1++, Öneri düzeyi A).

•	  Tedavi öncesinde yeterli akciğer ekspansiyonu ve HFOV 
tedavisi iNO başarısını arttırır (Kanıt Düzeyi 1+, Öneri  
Düzeyi B).

•	 iNO başlangıç dozu 20 ppm’dir (Kanıt Düzeyi 1++, Öneri 
Düzeyi A)

•	 30-60 dk’da yanıt yoksa sonlandırılır (Kanıt düzeyi 3, Öneri 
Düzeyi D)

•	 1 saatten uzun süre tedavi kullanıldıysa azaltılarak kesme 
uygulanmalıdır (Kanıt düzeyi 3, Öneri Düzeyi D) 

•	 Ayırma esnasında rebound gözlenen vakalarda bir önceki 
doza geri dönülür ve reboundun azaltılması için sildenafil 
tedavisi düşünülebilir (Kanıt düzeyi 3, Öneri Düzeyi D).

•	 Optimal ventilasyon ve hemodinamik desteğe rağmen ya-
nıt yetersizse EKMO düşünülmelidir

5.7.8.2. Diğer pulmoner / Sistemik vazodilatör ajanlar

•	 PPHN’li bebeklerin yaklaşık %40’ ı iNO’ya yanıt vermez 
veya sadece geçici bir tedavi etkisine sahiptir. Ayrıca 
iNO’ya erişimi olmayan birçok merkez vardır. 

•	 iNO yokluğunda alternatif vazodilatör seçenekler düşü-
nülmelidir.  Ancak bu ajanlar sistemik vazodilatör etkile-
re de sahip olduğundan, sistemik hipotansiyon, sağdan 
sola şantta artışa yol açabilir. 

•	 Genel olarak sildenafil dışında alternatif pulmoner va-
zodilatörlerin etkinliği ve güvenliği, büyük randomize 

çalışmalarda test edilmemiştir veya uzun dönem sonuç-
lara ait bilgiler yetersizdir (1). 

5.7.8 2.1. Fosfodiesteraz-5 inhibitörleri (Sildenafil)

•	 Plasebo tedavisiyle kıyaslanan çalışmaların metaanali-
zinde oksijenizasyonu düzelttiği ve mortaliteyi azalttığı 
gösterilmiştir (48).

•	 İNO’ya yanıt iyi değilse veya kontrendike olduğunda 
PPHN tedavisinde sildenafil ilk tercih olarak önerilmek-
tedir (1, 42). Klinik olarak ciddi yan etkiler olmaksızın 
enteral veya intravenöz (İv.) olarak verilebilir. Yaygın 
atelektazi varlığında ventilasyon/ perfüzyon dengesini 
bozacağı için hipoksiyi kötüleştirebileceği akılda tutul-
malıdır. İv. formda özellikle hipotansiyona dikkat edil-
melidir (48-53). Sildenafil’in intravenöz formu henüz 
Türkiye’de bulunmamaktadır (Tablo 5.10). Oral silde-
nafilin ortalama ilk dozdan 6-12 saat sonra, intravenöz 
sildenafilin infüzyon başlangıcından 4 saat sonra Oİ’de 
anlamlı iyileşme sağladığı gözlenmiştir (54, 55). 

•	 iNO mevcut değilse tedavi başlamak için eşik Oİ değeri 
bilinmemektedir. Optimal destek tedavilere rağmen Oİ 
indeksi 15-25 aralığında ise sildenafil tedavisi başlanma-
sı önerilir. 

•	 iNO’nun kesilmesi sırasında rebound görülen bebekler-
de iNO’ ya yardımcı bir ajan olarak sildenafil başlanabilir. 

5.7.8.2.2. Fosfodiesteraz-3 inhibitörleri (Milrinon)

•	 Seçici olmayan vazodilatasyon sağlarken inotropik ve 
lusitropik etkileri sayesinde ventriküler fonksiyonu iyi-
leştirir

•	 PPHN’da milrinondan fayda görülmesi beklenebilecek 
en önemli üç klinik durum: 

i. �Ventriküler fonksiyon bozukluğuna sekonder pul-
mo- ner venöz basınç artışı ile ilişkili PPHN (perinatal 
asfiksi veya sepsis): iNO pulmoner venöz konjesyonu 
arttırarak hemodinamiyi kötüleştirebilir. 

Olası sebep Öneri

Tanı yanlış? Ayırıcı tanıyı gözden geçir, EKO’yu tekrarla

Akciğer parankim hastalığı, suboptimal inflasyon Akciğer volümünü optimize et, surfaktan, HFO 

Yüksek hava yolu basıncı PEEP-MAP azaltmayı düşün

Sistemik kan akımı baskılandıysa

•	 Düşük önyük

•	 Hipotansif (vazodilatör şok)

•	 Bozulmuş miyokardial kontraktilite (sağ venrikül veya her iki) 

•	 Dikkatli sıvı bolus 

•	 Vazopressör ajan (vazopressin)

•	 Normotansif: Milrinon, dobutamin 

•	 Hipotansif: epinefrin

Yüksek sağ ventrikül ardyükü- sağ ventrikül disfonksiyonu Milrinon, PDA’yı açmak için PgE1 inf

Tablo 5.9. iNO’ya Yetersiz Yanıt Varlığında Olası Sebepler ve Öneriler 
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ii. �Ağırlıklı olarak sol-sağ duktal şant ve sağ ventrikül 
disfonksiyonuyla birlikte “obstrüktif” sağ ventrikül 
özelliklerine sahip bebekler (1, 56).  

iii. �iNO’ya yanıtsız veya kısmi yanıt veren bebekler (ör: 
KDH) (Tablo 5.9)(57-59).

5.7.8.2.3. Prostanoidler 

•	 Prostasiklin (PGI2) analogları (Epoprostenol, 
iloprost, treprostinil, beroprost):

i. Sistemik yol

•	 Prostosiklin analogları düz kas hücresinde cAMP’yi arttı-
rarak pulmoner arterde vazodilatasyon sağlarlar. 

•	 Epoprostenol yarı ömrü çok kısa olduğundan ancak sü-
rekli intravenöz veya sürekli inhale yolla uygulanabilir. 

•	 PPHN’nin tedavisinde faydalı olduğuna dair kısıtlı vaka 
serileri vardır ve yan etki olarak önemli ölçüde sistemik 
hipotansiyon bildirilmiştir (60, 61). Seçici olmayan vazo-
dilatasyon nedeniyle V-Q uyumsuzluğuna yol açabilir-
ler. PPHN tedavisinde öncelikli tedavi olarak önerilmez 
(Tablo 5.9). 

ii. İnhale yol

•	 İntravenöz yolla verilen analoglar inhale yoldan da ve-
rilebilmektedir. İloprost uygulanan vaka serilerinde yan 
etki gözlenmeden klinik iyileşme bildirilmiştir (62-66). 

•	 Epoprostenolün yarı ömrü çok kısa olduğundan ancak 
sürekli aerosol şeklinde verilebilir. Ayrıca ilaç alkali bir 
tampon solüsyonda saklanmaktadır ve akciğere potan-
siyel zararları olabilir. Bu nedenlerle kullanımı kısıtlıdır. 

•	 iNO’ ya yanıtsız vakalarda veya iNO temin edilemediğin-
de nebulize iloprost alternatif tedavi olarak düşünülebi-
lir (Tablo 5.10) (3, 6, 67). 

PGE1 (sistemik ve inhale) 

•	 PDA’nın açık kalmasının yanısıra ve endojen cAMP üreti-
mini artırarak seçici olmayan pulmoner vazodilatasyona 
da neden olur.   

•	 PPHN’da PDA’nın açıklığını korumak için PGE1 kullanımı 
önerilen iki klinik durum: 

i. �Ağır sol ventrikül fonksiyon bozukluğu (özellikle 
KDH’de) 

ii. Ağır sağ ventrikül yetmezliği (56, 68). 
•	 İnhale PGE1 tedavisinin seçici pulmoner vazodilatör 

etkisiyle oksijenizasyonu iyileştirdiği ve yan etki göz-
lenmediği Faz 1-2 pilot çalışmalarda bildirilmiş, ancak 
planlanan randomize kontrollü çalışmalar henüz ta-
mamlanmamıştır (Tablo 5.9) (69-71). 

5.7.8.2.4. Endotelin reseptör antagonistleri   
(Bosentan) 

•	 ET-1 A ve B reseptörlerinin seçici olmayan bir  antago-
nisti olan bosentanın PPHN tedavisinde tek başına veya 
kombine tedavi olarak kullanımı vaka serilerinde ve kü-
çük çaplı bir RKÇ’da bildirilmiştir (72-74). Çok merkezli 
bir RKÇ’da iNO ile kombine verilmesinin ek faydası izlen-
memiştir (75). 

•	 Yenidoğanda bosentan kullanımına ilişkin yeterli veri ol-
madığından öncelikli olarak önerilmez (Tablo 5.10) (1).

•	 Ambrisentan selektif ET-1 A reseptör antagonisti olarak 
umut vericidr ancak yenidoğanda klinik çalışma olmadı-
ğından önerilmez. 

5.7.8.2.5. Magnezyum sülfat (MgSO4)

•	 Vazodilatör özelliklerinin yanı sıra, sedasyon, kas gev-
şemesi, bronkodilatatör ve nöroproteksiyon gibi diğer 
etkileri vardır. Bu nedenle bazı durumlarda PPHN’de po-
tansiyel olarak yararlı olabilir. 

•	 MgSO4’ün PPHN’deki rolünü destekleyen küçük çaplı 
vaka çalışmaları mevcuttur (76-79). Sildenafil ile klinik 
iyileşmenin magnezyuma göre daha hızlı olduğu gös-
terilmiştir (49).  

•	 Güvenlik verilerinin ve RCT’lerin yetersizliğinden dolayı, 
MgSO4 öncelikli seçilecek ilaç değildir Diğer etkili pul-
moner vazodilatör tedavilerin mevcut olmadığı durum-
larda seçilebilir (Tablo 5. 10)(80). 
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İlaç Etki Mekanizması Doz Yan Etki

Sildenafil  
(iv, oral)

•	  PDE 5 antagonisti
•	 cGMP aracılı vazodilatasyon

•	 iv, 1,4 mg/kg/ saat 3 saat boyunca 
yükleme, 1.6mg/kg/gün idame

•	 oral 0.5-2 mg/ kg/ doz 6 saatte aray-
la

•	 Hipotansiyon
•	 Ventilasyon/ Perfüzyon  

uyumsuzluğu

İloprost   
(iv, inhale) 

•	 cAMP Aracılığıyla  
vazodilatasyon

•	 Anti-proliferatif

•	 İV 0.5 - 3 ng/kg/dk başlanıp 10  ng/
kg/dk’ ya kadar titre edilebilir

•	 İnhale 1–2.5 µg /Kg 2–4 saat arayla

•	  İv Formda hipotansiyon, 
•	 Ayrı bir damar yolu gerektirmesi 

PGE1 
(iv, inhale)

•	 cAMP aracılığıyla  
Vazodilatasyon

•	 Bronkodilatör, 
•	 Anti-İnflamatuar

•	 İv 0.05-0,1 µg/ kg/ dk başlangıç, ya-
nıta göre 0.01-0.05 µg/ kg/dk İdame

•	 İnhale 150- 300 ng/kg (3 saatte)  

İv İnfüzyonla: 

•	 Apne, solunum depresyonu, 
•	  Hipertermi, 
•	  Kutanöz vazodilatasyon,
•	  Hipoglisemi, 
•	 GİS Regurgitasyon, 

Milrinon  
(iv)

•	 PDE3 antagonisti
•	 cAMP yıkımını önler 
•	 inotrop, lusinotrop

•	 50 µg/ kg yükleme (30-60 dk) 0.33 
µg/ kg idame. Yanıta göre 1μg/ kg ’a 
kadar artırılır 

•	 sistemik hipotansiyon varsa yükleme 
önerilmez. 

•	 yükleme öncesi bolus sıvı (10 cc/ kg 
sf ) hipotansiyon riskini azaltır.

•	 Hipotansiyon
•	 Aritmi 
•	 Trombositopeni
•	  PDA’nın açılması

Magnezyum  
(iv)

•	 Düz kas hücrelerine Ca+2 girişi-
ni antagonize eder

•	 200 µg/ kg yarım saatlik yükleme, 
20-150 mg/ kg/saat idame, 

•	 hedef serum mg düzeyi 3.5-5 mmol/l 
•	 öncesinde sistemik hipotansiyondan 

kaçınmak için dopamin infüzyonu 
5-10 µg /kg/dk önerilir

•	 Hipotansiyon
•	 Paralizi

Tablo 5.10. Yenidoğanda Sık Kullanılan Vazodilatör İlaçların Doz Önerileri ve Yan Etkileri (1)

Seçici Olmayan Pulmoner Vazodilatörlerle İlgili Öneriler

Altta yatan patofizyolojiyi dikkate almadan nonspesifik-vazodilatörlerin başlanması sistemik hipotansiyonun gelişmesine ve 
hipokseminin kötüleşmesine neden olabilir. 
Sağdan sola şantlı geniş duktus arteriozusla birlikte baskın sağ ventrikül fonksiyonu varlığında sistemik vazokonstriksiyon 
bulguları yoksa milrinon, intravenöz PGI2 veya MgS04 gibi sistemik vazodilatör etkisi olan ilaçların başlanması perfüzyon ve 
oksijenizasyon kötüleşebilir. 
İNO yokluğunda genel destek tedavilerine rağmen Oİ 15-25 aralığında seyrediyorsa non-selektif ajanlar düşünülmelidir. 
Milrinonun soldan sağa duktal şant ve sağ ventrikül disfonksiyonuyla birlikte “obstrüktif” sağ ventrikül özelliklerine sahip be-
beklerde hem inotropik etki hem de vazodilatör etkisinden dolayı fayda sağlar (Kanıt düzeyi 3, öneri düzeyi D)
Sildenafil; iNO yokluğunda, iNO’ya adjuvan olarak veya iNO kesilmesi sırasında rebound gözlendiği durumda ilk seçenek teda-
vi olarak önerilir (Kanıt düzeyi 1+, Öneri düzeyi B).
İnhale iloprost tedavisi iNO yokluğunda veya iNO’ya yanıt alınamayan vakalarda düşünülebilir (Kanıt düzeyi 3, öneri düzeyi D).
MgSO4 tedavisi diğer pulmoner vazodilatör erişimin kısıtlı olduğu ünitelerde düşünülmelidir (Kanıt düzeyi 3, öneri düzeyi D).  
Bosentan ile ilgili yenidoğanda yetersiz klinik veri olduğundan öncelikli kullanımı önerilmez (Kanıt düzeyi 3, öneri düzeyi D).  
PGE1 infüzyonu kapanmakta olan duktus arteriozus beraberinde sağ ventrikül disfonksiyonu varsa iNO ve diğer pulmoner 
vazodilatörlere yardımcı tedavi olarak ya da ağır sol ventrikül fonksiyon bozukluğunda (özellikle KDH’de) yeterli kardiyak out-
putun sağlanabilmesi amacıyla düşünülmelidir (Kanıt düzeyi 3, öneri düzeyi D).  
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Hemodinamik parametreler ışığında ana hatlarıyla PPHN 
yönetimi Şekil 5. 6’da özetlenmiştir. 

5.7.9. Yeni ajanlar

Citrulin, rekombinant insan süperoksit dismutaz (SOD), 
NADPH oksidaz inhibitörü olan ve NOS aktivitesini arttıran 
Apocynin ve soluble guanylate cyclase (sGC) aktivatörleri 
(Cinaciguat), Rho-kinaz inhibitörleri ümit verici ajanlardır.

L-citrulin-L-arjinin-NO yolağındaki bozukluğun PPHN pa-
tofizyolojisinde yer aldığı deneysel çalışmalarda gösteril-
miştir. L-arjinin tedavisinin NO yapımını arttırdığı deneysel 
çalışmalarda gösterilmiştir ancak biyoyararlanımı düşük-
tür. L-Citrulin üre siklus döngüsünde ve L-arjininden NO 
oluşumu sırasında açığa çıkan bir metabolittir. Oral L-cit-
rulin biyoyararlanımı yüksektir ve L-arjininle sürekli dönü-

şüm halindedir. L-arginin düzeyini yükseltmede L-arginin 
tedavisinden daha başarılıdır. L-citrülin son dönemde 
üzerinde en fazla durulan umut verici ajandır (6, 81). 

5.7.10. Ekstrakoropoal membran oksijenizasyonu 
(EKMO)

Gelişmiş ventilasyon teknikleri, oksijen toksisitesinin sınır-
landırılması, iNO ve diğer vazodilatörler tedavilerin kulla-
nımı ile PPHN’da EKMO kullanımı son yıllarda azalmıştır 
(82).

Maksimum tedaviye yanıtsız, potansiyel geri dönüşümlü 
etiyolojisi olan bebekler EKMO için adaydır. 

Yenidoğanda EKMO için temel öneriler Tablo 5. 11’de su-
nulmuştur (83).

Şekil 5.6. Hemodinamik paremetrelere göre PPHN yönetimi. Parankimal akciğer hastalığı varlığında optimal akciğer volümü sağ-
landıktan sonra kardiyak disfonksiyon ve sistolik ve/veya diyastolik hipotansiyon varlığına göre tedavi algoritması önerilmiştir. 
İnotrop/vazopressör ajanların doza bağımlı olarak pulmoner vasküler direnç (PVR) ve sistemik vasküler direnç (SVR) üzerine 
etkileri vardır. Dopamin ve epinefrin PVR/SVR oranını arttırmakta (dopaminde daha belirgin etki) vasopressin ve norepinefrin 
PVR/SVR oranını azaltmaktadır. Diyastolik hipotansiyon varlığında dobutamin ve milrinon SVR’yi düşürerek diyastolik hipo-
tansiyonu derinleştirebileceği ve koroner arter perfüzyonunu bozabileceğinden önerilmemektedir. Bu bebeklerde kardiyak 
disfonksiyon da olduğundan başlangıç olarak epinefrin önerilir. Tedaviye yanıtına göre diğer ajanlar düşünülür. Katekolamine 
yetersiz yanıtlı bebeklerde erken dönemde kortizon düzeyi alınarak hidrokortizon tedavisi başlanması hem hemodinami üze-
rinden hem de direk olarak PVR’yi düşürerek katkı sağlar (7, 23, 35 numaralı kaynaklardan modifiye edilmiştir). 
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5.8. Prognoz

•	 Mortalite oranı altta yatan hastalığın patofizyolojisi ve 
şiddetine, tedavi olanaklarına göre değişmekle birlikte 
yaklaşık %7-10’ dur. Yaşayanlarda da taburculuk sonrası 
ölüm ve morbidite riski devam etmektedir (15). 

•	 Taburcu olanların %24’ünde beslenme ve solunum 
problemleri görülmektedir.

•	 Olguların %14-46’sında işitme kusuru, serebral palsi ve 
diğer nörogelişimsel bozukluk bildirilmiştir (6). 

•	 İnhale nitrik oksit (iNO) ve / veya ekstrakorporeal 
membran oksijenizasyonu (EKMO) ile tedavi edilen cid-
di PPHN’li tüm bebekler nörogelişimsel açıdan yüksek 
riskli olup yakın takip edilmelidir ( Bkz TND Yüksek Riskli 
Bebek İzlem Rehberi) (84). 

5.9. Kaynaklar

1.	 Kluckow CRaM. Pathophysiologically Based Management of Per-
sistent Pulmonary Hypertension of the Newborn: Elsevier; 2018.

2.	 Hilgendorff A, Apitz C, Bonnet D, Hansmann G. Pulmonary hyper-
tension associated with acute or chronic lung diseases in the pre-
term and term neonate and infant. The European Paediatric Pul-
monary Vascular Disease Network, endorsed by ISHLT and DGPK. 
Heart. 2016;102 Suppl 2:ii49-56.

3.	 Abman SH, Hansmann G, Archer SL, Ivy DD, Adatia I, Chung WK, et 
al. Pediatric Pulmonary Hypertension: Guidelines From the Ameri-
can Heart Association and American Thoracic Society. Circulation. 
2015;132(21):2037-99.

4.	 Weisz DE  MP. Cardiovascular Assessment. In: Goldsmith J KE, Su-
resh G,  Keszler M., editor. Assisted Ventilation of the Neonate. Sixth 
ed. Philadelphia: Elsevier; 2017.

5.	 Walsh-Sukys MC, Tyson JE, Wright LL, Bauer CR, Korones SB, Ste-
venson DK, et al. Persistent pulmonary hypertension of the new-
born in the era before nitric oxide: practice variation and outco-
mes. Pediatrics. 2000;105(1 Pt 1):14-20.

6.	 Lai MY, Chu SM, Lakshminrusimha S, Lin HC. Beyond the inhaled 
nitric oxide in persistent pulmonary hypertension of the newborn. 
Pediatrics and Neonatology. 2018;59(1):15-23.

7.	 Lakshminrusimha S, Keszler M. Persistent Pulmonary Hypertension 
of the Newborn. Neoreviews. 2015;16(12):e680-e92.

8.	 Chandrasekharan P, Nrusimha A, Rawat M, Lakshminrusimha S. 
Using Paralytic as Part of Premedication for Elective Intubation of 
Premature Neonates May Result in Transient Impairment of Venti-
lation. Am J Perinat. 2018;35(11).

9.	 Lakshminrusimha BMaS. Pathophysiology of Persistent Pulmonary 
Hypertension of the Newborn—Cellular Basis and Lessons from 
Animal Studies. In: Polin RA, editor. Neonatology Questions and 
Controversies Hemodynamics and Cardiology. 3rd ed: Elsevier; 
2018. p. 632.

10.	 Singh Y. Commentary: Echocardiographic Evaluation of Hemody-
namics in Neonates and Children. Front Pediatr. 2018;6:76.

11.	 Tekin N,  Soylu H, Dilli D.  Türk Neonatoloji Derneği: Neonatal He-
modinami ve Hipotansiyona Yaklaşım Rehberi, 2018.

12.	 Köksal N, Aygün C, Uras N. Türk Neonatoloji Derneği: Prematüre 
Bebekte Patent Duktus Arteriosus’a Yaklaşim Rehberi, 2016.

13.	 Steinhorn RH AS. Persistent Pulmonary Hypertension. In: Gleason 
AC JS, editor. Avery’s Diseases of Newborn. 10 ed: Elsevier; 2018. p. 
768-78.

·	 EKMO başlama kriterleri 

Maksimum tedaviye rağmen

1.	 En az 4 saat Oİ ≥ 40* (MAP x %FiO2 / PaO2) 
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6.1. Tanım

Pulmoner hava kaçağı, havanın akciğerden ekstra alveo-
lar boşluğa geçmesi durumudur. En yaygın görülen hava 
kaçağı pnömotoraks, pnömomediastinum, pulmoner ins-
terstisyel amfizem ve pnömoperikardiyumdur. Pnömo-
peritoneum ve cilt altı amfizemi daha nadir görülen hava 
kaçağı durumlarıdır. 

6.2. Sıklık

Hava kaçağı sıklığı hakkındaki veriler en yaygın durum 
olan pnömotoraksı yansıtır. Term bebeklerde     % 1-2 ci-
varında spontan pnömotoraks görülebilir, bunların çoğu 
asemptomatiktir (1). Pnömomediastinum genellikle 
asemptomatik olduğundan ve tespit edilemeyebileceğin-
den gerçek insidans belirsizdir. Hava kaçağı sıklığı akciğer 
hastalığı olan ve mekanik ventilasyon uygulanan bebek-
lerde en fazladır.

6.3. Patofizyoloji

Hava kaçağı aşırı gerilen bir alveolün yırtılmasıyla başlar 
(2). Aşırı gerilme, yaygın hava tutulmasına veya gazın eşit 
olmayan dağılımına bağlı olabilir. Gazın dengesiz dağılı-
mı atelektazi veya mekonyum aspirasyon sendromunda 
olduğu gibi hava yollarındaki tıkaçlardan kaynaklanabilir. 
Aşırı gerilmiş alveollerden yırtılarak çıkan hava, perivas-
küler bağ dokusu kılıfı boyunca hilusa doğru yayılarak 

pnömomediyastinum veya plevra boşluğuna doğru iler-
leyerek pnömotoraksa neden olur (3). Daha nadiren pnö-
moperikardiyum, cilt altı amfizem ve pnömoperitoneu-
ma neden olarak perikardiyal boşluk, cilt alt dokusu veya 
periton boşluğuna da geçebilir. Perivasküler bağ dokusu, 
preterm bebeklerde daha büyük bebeklere göre daha bol 
ve daha kolay yırtılabilir. Bu durum perivasküler boşlukta 
hava tutulması ve pulmoner interstisyel amfizeme neden 
olur. 

6.4. Risk Faktörleri

Hava kaçağı çoğunlukla, mekanik ventilasyon gerektiren 
ve altta yatan akciğer hastalığı olan yenidoğanlarda görü-
lür. Pnömotoraks MAS’ın sık görülen bir komplikasyonu-
dur ve etkilenen bebeklerin %10-30’unda görülür (4, 5). 
Pnömotoraksa yatkınlık yaratan diğer durumlar arasında 
genellikle bilateral pnömotoraksla karakterize pulmoner 
hipoplazi, pnömoni ve YGT’dir (6, 7). 

Mekanik ventilasyon hava kaçağı riskini artırır. Mekanik 
ventilasyon sırasında ortaya çıkan pnömotoraksın en baş-
ta gelen nedeni barotravmaya neden olan uygunsuz ven-
tilatör ayarları ve bebeğin ventilatörle uyum sağlayama-
masıdır. Yüksek PIP ve MAP düzeyleri, büyük tidal hacim 
ve uzun inspiryum süresi hava kaçağı riskini 2-3 kat artır-
maktadır (8, 9). Balon-maske ile solutma sırasında yüksek 
basınçlar uygulanması, entübasyon tüpünün gereğinden 
fazla ilerletilmesine bağlı tek taraflı akciğerde aşırı hava-

6. PULMONER HAVA  
KAÇAKLARI
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lanma, karşı taraf akciğerde atelektazi de pnömotoraksa 
neden olan risk faktörleridir.

6.5. Klinik Bulgular

Küçük pnömotoraksı olan bebekler asemptomatik olabilir. 
Hava kaçağı gelişen bebeklerde takipne, inleme, solukluk 
ve siyanoz gibi solunum sıkıntısı belirtileri genellikle orta-
ya çıkar. Fizik muayenede etkilenen tarafta genişlemeye 
bağlı göğüs asimetrisi, azalmış solunum sesleri ve kalp 
seslerinin karşı tarafa yer değiştirmesi saptanır. EKG’de 
QRS voltajında ani düşüş erken bulgu olabilir (10). Büyük 
bir tansiyon pnömotoraks, intratorasik basıncı artırarak 
santral venöz basınçta artış ve venöz dönüşün azalmasına 
neden olabilir. Sonuç olarak kardiyak debi düşer, hipotan-
siyon, bradikardi ve hipoksemi ortaya çıkar. Açık toraks 
cerrahisi sonrası da pulmoner hava kaçakları görülebilir. 
Bu olgularda proflaktik göğüs tüpü ile drenajın postope-
ratif komplikasyonları azalttığı kanıtlanmamıştır (11).

6.6. Tanı

Yenidoğan bebekte ani başlayan solunum sıkıntısı, meka-
nik ventilatör ile solunum desteği alan bir bebekte oksijen 
saturasyonunda ani düşme, ventilasyon veya kardiyovas-
küler durumda açıklanmayan bir bozulma durumunda 
pulmoner hava kaçağından kuşkulanılmalıdır.

•	 Transilluminasyon

Karanlık bir odada yüksek yoğunlukta bir fiber optik ışık 
kaynağı ile göğsün transilluminasyonu hızlı değerlendir-
me sağlayarak pnömotoraks tanısına yardımcı olabilir. 
Fiber optik ışık kaynağı göğüs duvarına yerleştirildiğinde, 
etkilenen hemitoraks karşı tarafa göre daha parlak görü-
nür (12). Hayatı tehdit eden bir durumda transilluminas-
yon testi havanın acil boşaltılmasına olanak sağlar. Bebek 
stabilse girişim yapılmadan önce tanı göğüs radyografisi 
ile doğrulanmalıdır.

•	 Göğüs radyografisi

Büyük bir pnömotoraks genellikle ön-arka göğüs grafi-
sinde kolayca görülür. Karakteristik bulgular, plevral boş-
lukta visseral plevrayı gösteran hava, etkilenen taraftaki 
diyaframın düzleşmesi ile birlikte atelektazi ve mediaste-
nin karşı tarafa itilmesidir. Bebek sırtüstü yattığı ve hava 
önde toplandığı için etkilenen taraf daha parlak görünür. 
Küçük pnömotoraksı saptamak daha zor olabilir. Bebek 
etkilenen taraf yukarıda olacak şekilde lateral dekübit po-
zisyonda grafi çekilmesi tespiti kolaylaştırabilir.

•	 Ultrasonografi

Ultrason pnömotoraks tanısı için kullanılabilecek diğer bir 

görüntüleme yöntemidir. Akciğer ultrasonografisi hasta 
başında uygulanabilen, tekrarlanabilir ve ağrısız bir yön-
temdir. Akciğer ultrasonografisi konusunda deneyimli bir 
kullanıcı varsa tanı ve izlem için önerilir (13, 14). M modda 
belirli bir noktadan sonra akciğer dokusunun plevra ile 
ilişkili olmadığı gösterilebilir. Bu ani sinyal kaybına “akci-
ğer noktası” adı verilmektedir. Akciğer ultrasonografisinin 
duyarlılığının %79-100 ve özgüllüğünün % 98-100 olduğu 
bildirilmektedir (13-17). 

6.7. Yönetim

•	 Ciddi solunum sıkıntısı olmayan veya mekanik ventilas-
yon desteği gerekmeyen bebekler girişim yapılmaksızın 
yakından gözlemlenebilir. Pnömotoraks tipik olarak 1-2 
gün içinde düzelir. Solunum sıkıntısı olan bebeklerin yo-
ğun bakımda yakın izlemi gereklidir. Oksijen desteği ile 
spontan pnömotoraks düzelmez, gerekenin üzerinde 
ek oksijen desteği verilmesi oksijen toksitesi nedeniyle 
önerilmez (18).  

•	 Mekanik ventilatördeki bebeklerde ventilatör ayarları 
MAP’ı azaltmaya yönelik olmalıdır. Yüksek ventilasyon 
ayarları gerektirmeyen bazı bebekler, göğüs tüpü yer-
leştirilmesine gerek olmadan kendiliğinden rezorbe 
olabilmektedir (19).

•	 Torasentez: Torasentez semptomatik pnömotoraksın 
acil tedavisi olarak kullanılır. Mekanik ventilasyon ge-
rekmeyen bir bebekte tek müdahale olabileceği gibi 
ventilatördeki bebekte göğüs tüpü takılana kadar acil 
olarak uygulanabilir. Prosedür 18-20 G anjiyoket takıl-
mış bir enjektörle havanın iğne aspirasyonunu içerir. İş-
lem göğüs ön tarafında 2. interkostal aralıktan girilerek 
uygulanır (19-21).

•	 Göğüs tüpü yerleştirilmesi: Mekanik olarak solutulan 
bebekte gelişen veya tansiyon pnömotoraks durumun-
da genellikle drenaj için göğüs tüpü yerleştirilmesi ge-
rekir. Tüp anteriorda midklavikuler hatta 2. interkostal 
aralık veya midaksiller hatta 6. interkostal aralığa yer-
leştirilir. Drenajın başarılı olabilmesi için tüp retrosternal 
aralığa ulaşmalıdır.  10-15 cmH2O basınçta su altı dre-
najına bağlanır. Tüpün konumu ve pnömotoraksta dü-
zelmenin teyit edilmesi için göğüs radyografisi çekilir. 
Hava kaçağı bazen tekrarlasa da, düzelme genellikle 2-3 
gün içinde ortaya çıkar (22, 23). Göğüs tüpü yerleştirme-
nin komplikasyonları arasında diyafram ve mediastinal 
yapıların hasarlanması, akciğer perforasyonu ve meme 
gelişim bozukluğu bulunur. Kanama, kalp tamponadı 
ve frenik sinir hasarı oluşabilir. Göğüs tüpü ile düzeltile-
meyen, bronkoplevral fistül gelişen pnömotorakslarda 
fibrin tıkacı kullanılabilir (24).
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•	 Torasentez ve göğüs tüpü yerleştirilmesi işlemleri sıra-
sında ve sonrasında tüm bebeklerde ağrı izlemi yapıl-
malı, Türk Neonatoloji Derneği Yenidoğanda Ağrı ve Te-
davisi Rehberi’ne göre analjezi uygulanmalıdır (25).

•	 Yenidoğan döneminde hava kaçaklarının yönetiminde 
iğne aspirasyonu ve göğüs tüpü uygulamasının mortali-
te açısından birbirine üstünlüğü gösterilememiştir. İğne 
aspirasyonu uygulanan hastalarda göğüs tüpü gereksi-
niminin azaldığına dair zayıf kanıtlar olsa da bu konuda 
kesin bir yargıya varılması için daha fazla çalışmaya ihti-
yaç vardır (26).

6.8. Diğer Pulmoner Hava Kaçakları

6.8.1. Pnömomediastinum

Mediastinal boşlukta hava bulunmasıdır. Pnömomedias-
tinum çoğu vakada asemptomatiktir.  Büyük hava top-
lanması takipne ve siyanoza neden olur. Rutin muayene 
sırasında kalp seslerinin derinden gelmesi ile genellikle 
şüphelenilir. Tanı akciğer grafisi ile konulur. Hava miktarı 
büyükse pnömomediastinum genellikle anteroposteri-
or bir görünümde kalbin etrafındaki halo halini veya yan 
grafide retrosternal veya superior mediastinal radyolu-
sensi olarak değerlendirilebilir. En güvenilir şekilde, me-
diasten içindeki minimal havanın timusu çevrelediği ve 
kardiyak gölgeden kaldırdığı, karakteristik “yelken işareti” 
ile sonuçlanan sol ön eğik görünümde görülür (27). Pnö-
momediastinum genellikle kendiliğinden düzelir ve spe-
sifik bir tedavi gerektirmez. Kardiyopulmoner yetmezlik 
ve pnömotoraks gelişimi için yakından izlenmelidir. Tansi-
yon pnömomediastinum olan bebekler, ultrason eşliğin-
de perkutan drenaj ile acilen tedavi edilmelidir (28).

6.8.2. Pulmoner interstisyel amfizem

Akciğerdeki perivasküler dokuda hapsolmuş havadan 
oluşur. Akciğerin kompliyansı azalır ve aşırı distansiyon 
gelişir. İnterstisyel hava ayrıca hava yollarını da sıkıştıra-
rak hava yolu direncinin artmasına da yol açar. Genellikle 
mekanik ventilasyonda izlenen aşırı düşük doğum ağırlık-
lı preterm bebeklerde görülür, tek veya her iki akciğeri de 
etkileyebilir (29). Term bebeklerde nadirdir. Pnömotoraks 
veya diğer hava kaçağı durumlarının gelişmesinin öncü-
lü olabilir. Tanı akciğer grafisi ile konulur. İnterstisyel hava 
kist benzeri veya lineer radyolusent oluşumlar olarak gö-
rülebilir. Birincisi 1-4 mm boyutundadır ve genellikle sur-
faktan uygulamasını takip eden kabarcıklı paternden ayırt 
edilmelidir. Lineer radyolusent görünüm hem periferik 
hem de medial akciğer alanlarında görülen, kaba, dallan-

mayan çizgilerdir. Bunlar düzgün, düzenli, dallanan yapı-
lar olan ve hilusa doğru ilerleyen RDS’deki hava bronkog-
ramlarından ayırt edilmelidir (3). Kesin bir tedavisi yoktur, 
destek tedavi uygulanır. Ventilatör ayarları gözden geçi-
rilmeli, PIP, PEEP ve TI azaltılmasıyla MAP’ın olabildiğince 
azaltılması önerilir (30). Tidal hacimdeki büyük dalgalan-
malarından kaçınmak için HFO uygulanabilir. Tek taraflı 
pulmoner intersitisyel amfizemde bebeğin etkilenen ta-
rafı aşağıya gelecek şekilde pozisyon verilir. Göğüs fizyo-
terapisi ve endotrakeal aspirasyon minimal uygulanmalı, 
mümkünse PIP ve TI azaltılmalıdır. Bebeğin etkilenen 
yüzü aşağıya gelecek şekilde lateral dekubitus pozisyonu-
na yerleştirilmesi, etkilenmeyen akciğerin havalanmasını 
artırır ve pulmoner interstisyel amfizem gelişen akciğe-
rin havalanmasını azaltır (31). Destekleyici tedaviye yanıt 
vermeyen ciddi tek taraflı pulmoner intersitisyel amfizem 
vakalarında, karşı taraftaki akciğerin selektif bronşiyal en-
tübasyonu veya etkilenen akciğerin bronşunun bir Swan-
Ganz kateter kullanarak tıkanmasıyla etkilenen akciğerin 
dekompresyonu düşünülebilir (32, 33). 

6.8.3. Pnömoperikardiyum 

Perikardiyal boşluktaki havanın neden olduğu nadir bir 
durumdur. Bununla birlikte hayatı tehdit eden kalp tam-
ponadına neden olabilir (34). Pnömoperikardiyum tipik 
olarak aynı zaman pnömotoraks ve/veya pulmoner inters-
tisyel amfizemi olan, mekanik ventilatör ile solutulan ağır 
solunum sıkıntısı olan bebeklerde ortaya çıkar (35). Meka-
nik ventilasyon gerektirmeyen bir bebekte nadirdir. Tipik 
klinik bulgusu, kardiyak tamponada bağlı ani hemodina-
mik bozulmadır. Akut kollaps öncesinde taşikardi ve nabız 
basıncında daralma olabilir. Fizik muayenede bradikardi, 
hipotansiyon, artmış solunum sıkıntısı ve siyanoz bulunur. 
Kalp sesleri boğuk veya uzak olabilir. Bazı bebeklerde pe-
rikardiyal vuru veya karakteristik çark benzeri bir üfürüm 
duyulabilir. EKG’de düşük voltaj ve küçük QRS komplek-
si vardır. Tanı göğüs radyografisi ile doğrulanır. Ön-arka 
grafide perikard içindeki kalp gölgesini çevreleyen hava 
görülür. Gaz gölgesi aort ve pulmoner arterin yansıma-
sının ötesine uzanmaz (36). Pnömoperikardiyumun pnö-
momediastinumdan ayırt edilmesi zor olabilir. Kalbin alt 
yüzeyinin altındaki hava pnömoperikardiyum için tanı-
saldır. Göğüs grafisi beklenirken yüksek yoğunlukta fibe-
roptik ışık kaynağı ile transilluminasyon yardımcı olabilir. 
Pnömoperikardiyum varlığı, kalp hızı ile titreyen subster-
nal bölgenin aydınlatılmasıyla önerilir. Bununla birlikte, 
pnömoperikardiyum, pnömomediastinum veya medial 
pnömotoraksın bu teknikle ayırt edilmesi genellikle zor-
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dur. Tanının güçlü bir şekilde şüphelenildiği hayatı tehdit 
eden durumlarda tanı terapötik perikardiyosentez ile ko-
nur. Bu durumlarda işlemden sonra göğüs grafisi çekilme-
lidir. Asemptomatik olan bebeklerin müdahaleye ihtiyacı 
olmayabilir. Nabız basıncı ve göğüs radyografileri de dahil 
olmak üzere yaşamsal belirtiler yakın takip edilmelidir. 
Mekanik ventilasyondaki bebekte ventilatör basınçlarının 
azaltılmasına çalışılmalıdır. Semptomatik bebekler peri-
kardiyal drenaj gerektirir. Tamponadlı bir bebekte pnö-
moperikardiyumun perikardiyosentez ile hemen aspiras-
yonu yapılmalıdır. Hava aspire edildiğinde hayati belirtiler 
düzelmelidir. Bununla birlikte, hava sıklıkla reaksiyona gi-
rer ve tamponad tekrarlayabilir. Bu nedenle perikardiyal 
tüp ile sürekli dekompresyon gerekli olabilir (37).

6.8.4. Pnömoperitoneum ve subkutan amfizem 

Nadir görülen hava kaçağı tipleridir. Ekstrapulmoner hava 
periton boşluğuna basıldığında pnömoperitoneum or-
taya çıkar (38). Tanı ayakta direkt batın grafisi ile konur 
ve klinik önemi azdır. Batın içi perforasyon durumları ile 
ayırıcı tanı gerekir.  Subkutan amfizem tipik olarak yüz, 
boyun veya supraklavikuler bölgede görülür. Genellikle 
palpasyonla tespit edilen krepitasyon olarak ortaya çıkar. 
Boyunda büyük hava birikintileri trakeal hava pasajında 
bozulmaya neden olabilmesine rağmen, genellikle klinik 
bir önemi yoktur.

6.9. Öneriler

En sık görülen hava kaçağı tablosu olan pnömotoraksta 
tedavi, pnömotoraksın büyüklüğüne ve bebeğin belirgin 
mekanik ventilasyon gerektiren solunum hastalığı olup 
olmadığına bağlıdır. 

Asemptomatik bebekler veya minimal solunum desteği 
alan stabil bebekler dikkatli bir gözlemle konservatif ola-
rak tedavi edilebilir.

Semptomatik pnömotoraks veya tansiyon pnömotoraks 
olan hastalara göğüs tüpü takılmalıdır. 

Acil durumda grafi için zaman kaybetmeden torasentez 
yapılmalıdır. 18-20G intraket ile (serum fizyolojik ile dolu 
enjektör ve üçlü musluk takılmış), etkilenen tarafta mi-
dklaviküler hatta, 2. interkostal aralıktan, alttaki kostanın 
hemen üzerinden cilde dik olarak girilmelidir. Hava gel-
diği anda intraket daha fazla ilerletilmemeli, bebek iğne 
aspirasyonu ile stabilize edildikten sonra klinik izlem ve 
akciğer grafisine göre göğüs tüpü takılmalıdır. 
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7.1. Tanım

Alveolo-kapiller-membranın bozulmasına bağlı olarak 
gelişen, her iki akciğeri de içine alan, diffüz infiltrasyonla 
karakterize nonkardiyojenik özellikteki akut akciğer hasa-
rına akut solunum sıkıntısı sendromu (ARDS) denilmekte-
dir. Aktive edilmiş nötrofiller ve sitokinlere bağlı hasar ve 
sürfaktan ve pıhtılaşma sistemi anormallikleri ile alveolar 
boşlukta eksüda oluşumuyla sonuçlanan mikrosirkulatu-
var yetersizliğin eşlik ettiği sistemik bir hastalıktır (1, 2).

7.2. ARDS Kriterleri

Yaş Gruplarına Göre ARDS Tanısı İçin Kabul Edilen Kriterler

•	 Erişkinlerde Berlin Kriterleri (2012) (3)

•	 Çocuklarda PALICC Kriterleri (2015) (4)

•	 Yenidoğanlarda Montreux Kriterleri* (2017) (Tablo 2) (5)

*Montreux Tanımlaması doğumdan postmenstrüel 44 
haftaya veya postnatal dört haftaya kadar kullanılabilir. 
Daha büyük çocuklarda ARDS tanısı PALICC kriterlerine göre 
konulmalıdır.

7. NEONATAL AKUT  
RESPİRATUVAR DİSTRES 
SENDROMU
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•	 ARDS: akut respiratuvar distres sendromu, RDS: respiratu-
var distres sendromu, YGT: yenidoğanın geçici takipnesi, 
OI: oksijenizasyon indeksi

•	 Beş kriterin hepsini karşılamalıdır.
•	 Tanımlama doğumdan postmenstrüel 44 haftaya 

veya postnatal dört haftaya kadar kullanılabilir.
•	 Tanımlama her gebelik yaşı veya doğum ağırlığında kul-

lanılabilir.
•	 OI arteryal değerlerle hesaplanır, eğer arteryel değer-

lendirme yapılamıyorsa transkütan PaO2 değeri ölçüle-
rek de hesaplanabilir. Persistan pulmoner hipertansiyon 
ve patent duktus arteriosus varlığında preduktal PaO2 
kullanılmalıdır (6-8). 

•	 OI: (FiO2 x ortalama hava yolu basıncı x 100)/PaO2

Montreux Kriterlerinin Diğer Özellikleri
•	 Neonatal ARDS, mekonyum aspirasyonu gibi bazı peri-

natal durumlar ile tetiklenebilir.
•	 Montreux tanımlaması invasif veya non-invazif venti-

lasyon farketmeksizin solunum desteği alan bebekleri 
kapsar.

•	 Erişkin ve pediatrik ARDS’de de olduğu gibi opasiteler 
veya infiltratlar tüm akciğerde olmak zorunda değildir. 
Fokal pnömoni veya bronşiyolit gibi akut hipoksik so-
lunum yetmezliği yapan durumlar ARDS tanımına gir-

memektedir. Gelişmiş görüntüleme yöntemleri ile ARDS 
tanısı desteklenebilir.

•	 Fetal hemoglobin düzeylerindeki farklılıklar, farklı üni-
telerdeki farklı transfüzyon politikaları ve transfüze edi-
len bebeklerdeki erişkin hemoglobininin oksijen taşıma 
kapasitesindeki değişiklikler nedeniyle oksijenizasyo-
nu değerlendirmek için SpO2 kullanılmaz. Bu faktörler 
oksijen dissosiasyon eğrisini ve klinik değerlendirmeyi 
etkileyebilir. Bunun yerine oksijenizasyon indeksi (OI) 
kullanılır.

•	 Neonatal ARDS spektrumundaki birçok hastalıkta (MAS, 
perinatal asfiksi, sepsis veya konjenital pnömoni) per-
sistan pulmoner hipertansiyon komplikasyon olarak 
gelişebilir. ARDS tanısı alan çocuklarda ve erişkinde 
olduğu gibi yenidoğanlarda da persistan pulmoner hi-
pertansiyon gelişmesi intrapulmoner ve ekstapulmoner 
şantlar aracılığıyla hipoksemiyi ağırlaştırabilir. Persistan 
pulmoner hipertansiyonu ve patent duktus arteriosusu 
olan bebeklerde Oİ hesaplarken preduktal PaO2 kullanıl-
malıdır. Persistan pulmoner hipertansiyon ve neonatal 
ARDS’nin beraber bulunması Montreux tanı kriterlerini 
değiştirmemektedir ve nitrik oksit tedavisine ihtiyacı 
göstermektedir. Gerekli durumlarda vazodilatörler veya 
ekstrakorporeal yaşam desteği (EKMO) uygulanabilir.  

Özellikler

Başlangıç zamanı Bilinen veya şüpheli bir klinik hasardan sonra akut başlangıç (son bir hafta içinde)

Dışlama kriterleri Tanı anında primer akut solunum sıkıntısı sebebi olarak RDS, YGT veya konjenital anomalilerin  
bulunması

Akciğer görüntülemesi Difüz, bilateral ve düzensiz opasiteler veya infiltrasyonlar veya akciğerin tam opasitesi (lokal efüz-
yonlar, atelektazi, RDS, YGT veya konjenital anomalilerle açıklanamayan)

Ödemin kökeni Ödemi açıklayacak konjenital kalp hastalığının olmaması (akut pulmoner kanama olmadan duktus 
arteriosusa bağlı pulmoner kan akımını artması da dahil) (Ödemin nedenini araştırmak için ekokar-
diyografi gereklidir)

Düşük oksijenizasyon Hafif ARDS: 4<Oİ<8

Orta ARDS: 8<Oİ<16

Ağır ARDS: Oİ>16

7.3. Neonatal ARDS kriterleri 

Tablo7.1. Neonatal ARDS’nda Montreux Tanımlaması (5)

•	 “�ARDS: akut respiratuvar distres sendromu, RDS: respiratu- var distres sendromu, YGT: yenidoğanın geçici takipnesi, OI: oksijeni-
zasyon indeksi

•	  Beş kriterin hepsini karşılamalıdır.
•	  Tanımlama doğumdan postmenstrüel 44 haftaya veya postnatal dört haftaya kadar kullanılabilir.
•	 • Tanımlama her gebelik yaşı veya doğum ağırlığında kul- lanılabilir.
•	 OI arteryal değerlerle hesaplanır, eğer arteryel değer- lendirme yapılamıyorsa transkütan PaO2 değeri ölçüle- rek de hesaplana-

bilir. Persistan pulmoner hipertansiyon ve patent duktus arteriosus varlığında preduktal PaO2 kullanılmalıdır (6-8).
•	 OI: (FiO2 x ortalama hava yolu basıncı x 100)/PaO2
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•	 7.4. Tedavi
Neonatal ARDS tanımı henüz yeni olduğu için tedavilerle 
ilgili bir fikir birliği bulunmamaktadır. Özgün bir tedavisi 
yoktur. Altta yatan hastalığın tedavisi, akciğeri koruyucu 
ventilasyon stratejisi ve diğer destek tedavileri uygulanır. 

7.4.1. Ventilasyon desteği

•	 ARDS’ye neden olan hastalığın ortadan kaldırılması 
tedavinin temelini oluşturmakla birlikte, solunum yet-
mezliğini kontrol altına almada mekanik ventilasyon 
desteği büyük önem taşımaktadır. ARDS tedavisinde 
prognozu etkileyen en önemli faktör mekanik ventilas-
yon stratejisidir (4).

•	 Tedavide temel yaklaşım solunum yetmezliği ve hipok-
semiyi engellemektedir. Mekanik ventilasyonda esas 
hedef iyatrojenik akciğer hasarını en aza indirgeyecek 
düzeyde oksijenizasyonu sağlamak ve karbondioksi-
ti temizlemektir. Volütravma, barotravma, tekrarlayan 
atelektaziler ve oksijen toksisitesi gibi akciğer hasarını 
arttırıcı durumlar engellenmelidir. Ventilatöre bağlı has-
talarda çoklu organ yetmezliği gelişebilir bu nedenle 
sekonder hasardan kaçınmak tedavinin temel amaçla-
rından olmalıdır (4).  

•	 Ventilasyon modu seçiminde öncelikli bir seçenek yok-
tur. Uygun hastalarda non invazif ventilasyon tercih 
edilmelidir. Altta yatan sorunun da patofizyolojisi de-
ğerlendirilerek uygun mod seçilmelidir. 

7.4.2. Diğer destek tedavileri

•	 İntravenöz sıvı tedavi dengesinin sağlanması önemlidir, 
pozitif sıvı yükü klinik sonuçları olumsuz etkiler. 

•	 Beslenme ve sıvı tedavisi altta yatan hastalığa göre 
planlanmalıdır. 

•	 Akut respiratuvar distres sendromunda sürfaktan fonk-
siyon bozukluğu tanımlanmıştır (9). Erişkin hastalarda 
ARDS’de ekzojen sürfaktan kullanımı ile ilgili klinik ça-
lışmaların sonuçları umut verici değildir (10). Yenidoğan 
döneminde randomize çalışma henüz yoktur ancak ço-
cuklarda ARDS’de sürfaktan kullanımıyla mortalitenin 
azaldığı ve ventilasyon süresinin kısaldığı bildirilmiştir 
(11-14). Pediatrik çalışmaların olumlu sonuçları, pato-
fizyolojik, klinik ve radyolojik olarak RDS ile ARDS’nin 
benzerliği nedeniyle yenidoğan döneminde ARDS’de 
rutin olmamakla beraber sürfaktan tedavisi sıklıkla kul-
lanılmaktadır (15, 16). Mekonyum aspirasyon sendromu, 
pnömoni gibi parankimal akciğer hastalığı zemininde 
gelişen ARDS tablosunda gerekli durumlarda sürfaktan 
uygulanabilir (Bkz. Persistan pulmoner hipertansiyon). 

•	 Pulmoner hipertansiyon gelişen hastalarda inhale nitrik 
oksit kullanılabilir. 

•	 Ağır ARDS’de tüm tedavilere rağmen yanıt alınamayan 
ve mortalite riski yüksek olan hastalarda EKMO uygula-
nabilir.
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8.1. Tanım

Konjenital diyafragma hernisi (KDH) diyaframın gelişim 
defekti nedeniyle karın içi organların toraksa fıtıklaşması 
ve normal akciğer gelişiminin etkilenmesiyle sonuçlanan, 
ciddi hipoksemik solunum yetmezliği ve yüksek mortalite 
ile ilişkili karmaşık bir sendromdur.

8.2. Sıklık

KDH sıklığı 0.8-5/10,000 olarak bildirilmektedir (1). Yeni-
doğan bakımındaki gelişmelerle birlikte son otuz yılda 
sağkalım oranı %50’ den %80’lere çıkmakla birlikte yaşa-
yanlarda morbiditelerin sıklığı ve şiddetinde artış gözlen-
mektedir (2).

8.3. Etiyoloji

KDH’nin etiyolojisi multifaktöriyeldir. Fetal plevro-perito-
neal zarın defektiyle birlikte fetal akciğer tomurcuğu ge-

lişimsel anomalisinin süreci başlattığı düşünülmektedir 
(1, 3, 4). KDH izole olabileceği gibi, %30 vakada kardiyak, 
gastrointestinal, genitoüriner anomaliler ile birliktelik 
gösterebilir. Birçok genetik faktörün yanısıra çevresel ma-
ruziyetler ve retinol A gibi beslenme unsuru eksiklikleri-
nin de etiyolojide rol oynadığı ileri sürülmüştür (1, 5-10).

8.4. Patofizyoloji

KDH’de morbidite ve mortalitenin birincil belirleyicileri 
pulmoner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon ve kardiyak 
disfonksiyondur Akciğerin immatüritesi ve hipoplazisi, 
pulmoner vasküler ağın yetersiz gelişimi ve pulmoner 
vasküler yeniden yapılanma (remodeling) PPHN’a neden 
olur. Özellikle sol taraf hernilerinde sol ventrikül hipopla-
zisi ve pulmoner venöz hipertansiyon daha sık gözlenen 
bir bulgudur (Şekil 8. 1) (11, 12). 

8. KONJENİTAL DİYAFRAGMA 
HERNİSİ
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8.5. Sınıflama

Postero-lateral (Bochdalek hernisi) En sık görülen tiptir 
(%70-75).  Çoğu sol tarafta (%85), %13 sağ tarafta ve %2 
vakada bilateral görülür.

Anterior: Sıklığı %23-28 arasında bildirilmektedir.  

Santral: Çok daha (%2-7) nadir görülen tip  (13).

8.6. Prenatal Yönetim

8.6.1. Prenatal tanı

Olguların %50’ sinden fazlası ortalama 24. gebelik hafta-
sında ultrason ile prenatal tanı alır. Üç boyutlu ultrason, 
fetal ekokardiyografi ve fetal manyetik rezonans görüntü-
leme (MRG), KDH’nin tanısını ve şiddetini değerlendirme-
de kullanılan diğer prenatal tanı yöntemleridir (1). 

8.6.2. Prognozun öngörülmesi

KDH şiddetinin antenatal değerlendirmesinde, akciğer 
alanı/baş çevresi oranı, gözlemlenen-beklenen akciğer/
baş oranları, MR ile toplam akciğer hacmi ve karaciğer 
pozisyonu kullanılır (14). Gözlemlenen-beklenen akciğer/ 
baş çevresi oranının sol taraflı KDH’de <%25, sağ tarafta-
ki KDH’de <%45 olması ve karaciğer herniyasyonu kötü 

prognoz göstergesidir (1). Olguların yaklaşık % 30’unda 
ek malformasyonlar eşlik ettiği için antenatal saptanan 
KDH’de invazif örnekleme ile genetik değerlendirme öne-
rilir (2, 14).

8.6.3. Prenatal izlem ve tedavi

Fetal endoskopik trakeal oklüzyon ile doğum öncesi mü-
dahalenin rutin olarak kullanılması önerilmemektedir 
(14). 

Maternal sildenafil tedavisinin deneysel çalışmalarda fetal 
vasküler yapılanma üzerine umut verici etkileri olsa da bu 
konuda klinik çalışma yoktur (15).

Antenatal steroid uygulaması hastanın gebelik yaşına 
uyan güncel önerilere göre uygulanır (2, 16). 

Prenatal tanı alan ve 3. düzey merkezde doğan bebekler-
de sonuçlar daha iyidir (17). 

8.6.4. Optimal doğum zamanı ve doğum şekli

Doğum zamanlaması ve doğum şekli ile ilgili olarak kesin 
bir fikir birliği yoktur. Doğumun mümkün olan en iyi ko-
şullarda, 39. hafta veya sonrasında programlanması öne-
rilmektedir (14). Gebelik yaşı arttıkça mortalite ve EKMO 
ihtiyacının azaldığını destekleyen veriler vardır. Doğum 
şeklinin mortalite üzerine etkisi saptanmamıştır (17-19). 

Şekil 8.1. KDH’de pulmoner vasküler hastalık, pulmoner hipoplazi ve ventrikül fonksiyon bozukluğu patofizyolojisi (11).
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Prenatal Tedavi KDH’de Doğumla İlgili Öneriler *

•	 İzole KDH’de pulmoner hipoplazinin şiddetini tahmin 
etmek için, USG ile gözlenen-beklenen akciğer/baş çevresi 
oranı ölçümü, 22-32. gebelik haftalarında yapılmalıdır 
(Öneri düzeyi D).

•	 Orta ve şiddetli KDH’de akciğer hacminin ve karaciğer her-
niyasyonunun değerlendirilmesi için mümkünse fetal MRG 
kullanılmalıdır (Öneri düzeyi D).

•	 Fetal endoskopik trakeal oklüzyon rutin klinik kullanımı gü-
nümüzde önerilmemektedir.

•	 Doğum sonrası acil yaklaşımı öngörebilmek için antenatal 
ekokardiyografik incelemeler ventriküler diskordansı ve 
özellikle de sol ventrikül yapısal değişikliklerini de içermeli-
dir (Öneri düzeyi D). 

•	 Antenatal steroid uygulamasında hastanın gebelik yaşına 
uyan güncel kılavuzlara uyulmalıdır (Öneri düzeyi D).

•	 Doğumun, 39. gebelik haftasından sonra deneyimli bir 
merkezde gerçekleştirilmesi önerilir (Öneri düzeyi D).

8.7. Postnatal Yönetim

8.7.1. Tanı

KDH’de olguların %60-65’ine prenatal tanı konulabilmek-
tedir. Doğum odasında ileri canlandırma gereksinimi olan, 
entübasyon ve etkin ventilasyona yanıt alınamayan, fizik 
muayenede KDH düşündüren bulguları olan hastalarda 
tanıyı doğrulamada akciğer grafisi ve ultrasonografik in-
celeme yapılmalıdır (20-22). 

8.7.2. Doğum odası yönetimi ve erken postnatal dö-
nem önerileri 

•	 Prenatal tanı almış KDH’de doğum odasındaki yaklaşım-
da güncel NRP kılavuzuna uyulmalıdır (23, 24). 

•	 Deneysel çalışmalar KDH vakalarında geç kord klemple-
me öncesi ventilasyonun başlatılmasının pulmoner kan 
akımını arttırdığı, pulmoner vasküler direnci azalttığı ve 
kardiyak fonksiyonları iyileştirdiği yönündedir. Az sayı-
da vakada geç kord klemplenmesi-entübasyon-nazik 
ventilasyonun (DİNG prosedürü) fizibilite çalışması ya-
pılmıştır ve bu prosedürle ilgili randomize kontrollü ça-
lışmalar sürmektedir (25). 

•	 Doğum odasında canlandırma sırasında yüksek hava 
yolu basınçlarından kaçınılmalı, yeterli perfüzyon ve ok-
sijenizasyonun sağlanması hedeflenmelidir.

•	 Pre-ve postduktal oksijen satürasyon izlemleri ve arteri-
yel kan basıncı takibi yapılmalıdır (2, 14). 

•	 Doğum odasında canlandırmada KDH’li term bebekler 

için ideal bir başlangıç FiO2 değeri bilinmemekle birlik-
te, mevcut öneriler doğrultusunda 35. gebelik haftası-
nın üzerindeki bebeklerde oda havası ile canlandırmaya 
başlanması, hedef preduktal SPO2 değerinin % 80-95 
arasında tutulması önerilir (2, 14). 

•	 KDH’li bebeklerde rutin sürfaktan uygulaması önerilme-
mektedir (2, 14, 26, 27). 

Konjenital Diyafragma Hernisinde Doğum Odası Önerileri

•	 Prenatal tanı almış KDH’li bebekler doğumdan sonra rutin 
olarak balon ve maske ventilasyonu yapılmadan entübe 
edilmelidir (Öneri düzeyi D). 

•	 Prenatal değerlendirmede akciğer gelişimi açısından iyi 
prognostik kriterlere sahip bebeklerde doğumda solunum 
sıkıntısı bulguları yoksa spontan solunumda izlem düşünü-
lebilir (Öneri düzeyi D). 

•	 Preduktal SpO2 değerleri %80-95 arasında hedeflenmelidir, 
en kısa sürede tercihen arter kateteri takılarak invazif kan 
basıncı ve PaO2 monitorizasyonu başlatılmalıdır (Öneri dü-
zeyi D). 

•	 Barsak distansiyonu ve akciğer basısını önlemek için derhal 
orogastrik tüp yerleştirilmelidir (Öneri düzeyi D). 

•	 Doğum odasında 25 cm H2O’dan daha yüksek tepe inspi-
ratuar basıncından (PIP) kaçınmak için T parça canlandırıcı 
kullanılmalıdır (Öneri düzeyi D). 

•	 Arteriyel kan basıncı normal seviyede tutulmalıdır. Hipo-
tansiyon ve/veya kötü zayıf doku perfüzyonu durumu söz 
konusu ise neonatal hipotansiyon kılavuzu doğrultusunda 
tedavi düzenlenmelidir (Öneri düzeyi D). 

•	 KDH’de rutin sürfaktan kullanımı term veya preterm bebek-
lerde önerilmemektedir. 

8.7.3. Yoğun bakım ünitesinde ventilasyon desteği, 
monitorizasyon ve sedasyon

8.7.3.1. Ventilasyon desteği

•	 Permisif hiperkapni ve “nazik ventilasyon”un KDH’li yeni 
doğanlarda sağ kalımı artırdığı bildirilmiştir (28, 29). Pre-
duktal SaO2 %80-95 arasında, postduktal SaO2 > %70’in 
ve PaCO2 50-70 mmHg arasında tutulmasını sağlayan 
ventilasyon yöntemi önerilmektedir (2, 14, 30). Organ 
perfüzyon bulguları yeterli olan bebeklerde preduktal 
SaO2> %80 kabul edilebilir (14). 

•	 KDH’li bebeklerde konvansiyonel mekanik ventilasyon 
(KMV) ve yüksek frekanslı osilatuvar ventilasyon (HFOV) 
modları karşılaştırıldığında (VICI çalışması) mortalite ve 
kronik akciğer hastalığı açısından fark gözlenmezken, 
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KMV uygulananlarda daha kısa ventilasyon süresi, daha 
az inotrop gereksinimi ve EKMO gereksiniminde azal-
ma gözlenmiştir (31). KMV uygulamasında hiperkapniyi 
kontrol etmek için gereken PIP> 25-28 cm H2O ya da op-
timal ayarlarla hedef saturasyon değerlerine ulaşılamadı-
ğında kurtarma modu olarak HFOV veya yüksek frekanslı 
jet (HFJV) ventilasyona geçilmesi önerilmektedir (2, 14).  

Yoğun Bakımda Ventilasyon Desteği İçin Temel Öneriler

•	 Preduktal SaO2 %80-%95, postduktal SaO2> %70 hedeflen-
melidir (Düzey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	  Ph > 7.20 olduğu sürece pCO2 düzeyleri 70 mmHg ‘ya kadar 
tolere edilebilir (Düzey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	 İlk tercih konvansiyonel mekanik ventilasyon olmalı, HFOV 
veya HFJV kurtarma modu olarak kullanılmalıdır (Düzey 1- 
Kanıt, Öneri düzeyi C). 

•	 Basınç kontrollü mekanik ventilasyonda başlangıç ayarları 
PIP<25 cmH2O, PEEP 3-6 cm H2O, hız 40-60/dk önerilir (Dü-
zey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	 Volüm hedefli mekanik ventilasyonda başlangıç VT 4-4.5 
ml/ kg olarak önerilir (Düzey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

8.7.3.2. Sedasyon 

•	 Mekanik ventilasyon süresince tüm KDH’li yenidoğanla-
ra sedasyon ve analjezi uygulanmalı, entübasyon müm-
kün olduğunca premedikasyon altında yapılmalıdır. 

•	 En sık tercih edilen ilaçlar morfin-sülfat veya fentanildir. 
Nöromüsküler blokaj hipotansiyon, hipoksemi gibi yan 
etkilerle ilişkili olduğundan kaçınılmalıdır.

•	 Minimal uyarı protokolü uygulanmalı, gürültü, ışık, gibi 
uyaranlar en aza indirilmeli, tüm bebekler ağrı ölçekleri 
ile izlenmelidir (2, 14, 32) (Bkz: TND Ağrı protokolü). 

8.7.3.3. Monitorizasyon

•	  İnvazif kan basıncı, kalp hızı, PaCO2 ve PaO2 değerleri, 
pre ve postduktal arteriyel SpO2 değerleri monitorize 
edilmelidir (2, 11, 14)

•	 Kraniyal USG değerlendirilmelidir. 
•	 Pre ve postoperatif dönemde ve EKMO sırasında olanak 

varsa NIRS ile serebral oksijenlenmenin izlemi önerilir 
(14, 33, 34).

8.7.3.4. Ekokardiyografi

•	 Doğumdan sonraki en kısa sürede standart ekokardi-
yografi yapılmalı, kardiyak anomali varlığı, sağ ve sol 
ventrikül fonksiyonları ve duktus açıklığı, pulmoner hi-
pertansiyonun şiddeti belirlenmelidir (11). 

•	 Tedaviye yanıtı ve zaman içinde fizyolojideki değişiklik-

leri göstermek için seri ekokardiyografik inceleme öne-
rilir (35). 

8.7.3.5. Hemodinamik destek

•	 Hipotansiyon ve zayıf perfüzyon tedavisinde TND He-
modinami protokolüne uygun yaklaşım benimsenmeli-
dir. Yetersiz perfüzyon, hipotansiyon ve preduktal SaO2 

<%80 sebat ediyorsa ekokardiyografi ile kardiyak fonk-
siyonlar değerlendirilmelidir (2, 11, 14, 36). 

Yoğun Bakımda Sedasyon, Monitorizasyon ve  
Hemodinamik İzlem İçin Temel Öneriler

•	 Mekanik ventilasyon süresince tüm KDH’li yenidoğanlara 
sedasyon-analjezi sağlanmalı, geçerli analjezi-sedasyon 
skorlarıyla izlenmelidir. 

•	 Derin sedasyondan kaçınılmalı, sedatiflerin hemodinamik 
yan etkileri nedeniyle (özellikle midozolam ) yakın kan ba-
sıncı monitorizasyonuna yapılmalıdır (Düzey 3 kanıt, öneri 
düzeyi D).

•	  Nöromüsküler blokaj rutin olarak uygulanmamalıdır (Dü-
zey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	 İnvazif kan basıncı monitorizasyonu, kalp hızı, PaCO2 ve 
PaO2 değerleri, pre-postduktal arteriyel SpO2 değerleri 
rutin olarak monitorize edilmelidir Doğumdan sonraki en 
kısa sürede standart ekokardiyografi yapılmalıdır. Tedaviye 
yanıtı ve fizyolojideki değişiklikleri göstermek için seri eko-
kardiyografik incelemeler tekrarlanmalıdır (Düzey 3 kanıt, 
öneri düzeyi D).

8.7.3.6. Pulmoner hipertansiyon tedavisi 

İNO tedavisi

•	 Mevcut kanıtlar KDH hastalarında PH tedavisinde 
iNO’nun EKMO ve mortaliteyi azaltmadığını göstermek-
tedir. Bu hastalarda sıklıkla sol ventrikül fonksiyon bo-
zukluğu eşlik ettiğinden iNO tedavisi altında daha da 
kötüleşebilirler. iNO denemesi sol ventrikül fonksiyon 
bozukluğu belirgin olmayan vakalarda uygun ventilas-
yon ve hemodinamik destekler sağlandıktan sonra dü-
şünülmelidir (2, 14, 37). PH bebeğin izleminin herhangi 
bir döneminde ortaya çıkabilir, özellikle postoperatif PH 
gelişiminde iNO’ya yanıt daha iyidir (38).

•	 İNO’ya yanıt yoksa veya yetersizse ekokardiyografik 
bulgulara göre fosfodiesteraz tip 5 ve tip 3 inhibitörü 
(sildenafil, milrinon) veya prostosiklin analogları düşü-
nülmelidir. 

Sildenafil

•	 Sildenafil (intravenöz), iNO verilemediği durumlarda 
veya iNO’ya yetersiz yanıt alınan olgularda pulmoner 
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hipertansiyon tedavisinde ilk seçenek olarak önerilmek-
tedir (14, 37, 39-42). KDH’de sildenafil ve iNO’yu karşı-
laştıran multisentrik CODİNOS çalışmasının sonuçları bu 
konuda yol gösterici olacaktır (39). 

Milrinon
•	 Özellikle sol ventrikül fonksiyon bozukluğu olan ve hi-

potansif olmayan pulmoner hipertansiyonlu bebekler-
de önerilmektedir (11, 40-43). 

Prostonoidler (PGE1, prostosiklin analogları) 
•	 Prostonoidlerin iNO tedavisinin kontrendike olduğu 

veya yetersiz yanıtın gözlendiği vakalarda kullanılması 
düşünülebilir (37, 44). 

•	 Prostoglandin E1’in (PGE1) inhale kullanımıyla ilgili pi-
lot çalışmalar olsa da kullanımını destekleyecek yeterli 
kanıt yoktur.

•	 PGE1 ile duktusun açık tutulması suprasistemik pulmo-
ner hipertansiyonu olan hastalarda veya sağ ventrikül 
yetmezliğinde kardiyak outputu arttırmak için öneril-
mektedir (2, 37). 

•	 PPHN tedavisinde kullanılan vazodilatör ilaçlarla ilgili 
ayrıntı bilgi için Bölüm 5’e bakınız.

KDH Pulmoner Hipertansiyon Tedavisi İçin Öneriler

•	 LV disfonksiyonu olmayan vakalarda, ekstrapulmoner sağ-
dan sola şant kanıtı var ve oksijenizasyon indeksi 20’nin üze-
rindeyse ve/ veya pre-postduktal saturasyon farkı %10’dan 
fazlaysa, en az bir saat boyunca 20 ppm’lik bir dozda iNO 
uygulaması denenebilir (Düzey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	 İNO’ya  bir saat içerisinde klinik veya ekokardiyografik 
yanıtın yokluğunda iNO durdurulmalıdır (Düzey 3 kanıt, 
öneri düzeyi D).

•	 Sildenafil (intravenöz) sol ventrikül disfonksiyonu olan 
bebeklerde öncelikli tedavi olarak düşünülmelidir. iNO te-
davisinin kontrendike olduğu, yanıt alınamayan pulmoner 
hipertansiyonu olan hastalarda veya iNO’nun kesilmesi dö-
neminde adjuvan tedavi olarak önerilmektedir (Düzey 2+ 
Kanıt, Öneri düzeyi C).

•	 Milrinon, pulmoner hipertansiyondan kaynaklanan kardi-
yak fonksiyon bozukluğu (özellikle sol ventrikül fonksiyon 
bozukluğu) olan vakalarda düşünülmelidir (Düzey 3 kanıt, 
öneri düzeyi D).

•	 Prostaglandin E1, sağ ventrikül yetmezliği ve duktusu 
kapanmakta olan hastalarda duktus arteriosus açıklığını 
korumak ve sağ ventrikül ard-yükünü azaltmak için önerilir 
(Düzey 3 kanıt, öneri düzeyi D).

•	 Ağır sol ventrikül fonksiyon bozukluğu olan hastalarda 
duktusu açık tutarak kardiyak outputun desteklenmesi için 
Prostaglandin E1 infüzyonu düşünülmelidir (Düzey 3 ka-
nıt, öneri düzeyi D).

8.7.3.7. EKMO

•	 EKMO erişim imkanının olduğu merkezlerde KDH’li be-
beklerde EKMO oranı %25-50 arasındadır. Anatomik 
durum ve cerrahi zamanlama EKMO ihtiyacını etkileyen 
faktörlerden biridir. İlk 48 saatte cerrahi düzeltmenin 
anatomik olarak iyi prognoza sahip bebeklerde EKMO 
ihtiyacını 2,5 kat arttırdığı bildirilmiştir (45, 46).

•	 Sağ ve sol ventrikül disfonksiyon bulguları da EKMO ge-
reksinimi için risk oluşturmaktadır. 

•	 EKMO tedavisi altındayken ne zaman cerrahi planla-
nacağı konusu günümüzde hala tartışmalıdır (47) (48). 
Potansiyel sağkalım avantajından dolayı EKMO’ dan ay-
rılabilme dönemine kadar cerrahinin geciktirilmesi öne-
rilmektedir (48).

KDH İçin EKMO Kriterleri (Öneri Düzeyi D) (14) 

Maksimal hemodinamik ve solunumsal desteğe rağmen  
aşağıdakilerden biri varsa:

•	 Hipoksi: Preduktal SaO2<%80-85 veya postduktal 
SaO2<%70 

•	 Metabolik Asidoz, Laktat> 5 mmol/L, pH<7,15 

•	 Solunumsal asidoz: ph<7,15, pCO2> 70mmHg

•	 Sistemik hipotansiyon ve 12-24 saat idrar çıkışı <0.5 ml/
kg/saat 

•	 Yüksek ventilatör basınçları: maksimum PIP 28 cm H20, 
veya MAP>17 cm H2O 

•	 Oksijenizasyon indeksi: en az 3 saat ≥ 40

8.7.3.8. Cerrahi onarım 

•	 Stabillenme sağlanamayan hastalarda cerrahi onarım 
tedavisi hastaya ek fayda sağlamamakta, pulmoner hi-
pertansiyonu iyileştirmemektedir. Bu nedenle ameliyat 
öncesi stabilizasyon kriterleri tanımlanmıştır (2, 14). 

•	 EKMO’daki hastalarda cerrahi zamanlamasıyla ilgili çe-
lişkili veriler mevcuttur (47-50). Potansiyel sağkalım 
avantajından dolayı EKMO’ dan ayrılabilme dönemine 
kadar cerrahinin geciktirilmesi önerilmektedir (48).
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Cerrahi Onarım İçin Öneriler

•	 Ameliyat öncesi aşağıdaki kriterler karşılanmalıdır
i.	 idrar çıkışı> 1 mL/kg / saat,

ii.	 Preduktal %80-95 için gereken FiO2<0.5, 
iii.	 Gebelik yaşına uygun ortalama arter basıncı, laktat <3 

mmol / L ve sistemik basınçtan daha düşük pulmoner 
arter basıncı.

•	 Stabilite kriterlerinin 2 hafta içinde karşılanamaması duru-
munda onarım girişimi veya palyatif yaklaşım kararı hasta 
bazında tartışılır.

•	 EKMO desteği olan hastalarda, dekanülasyon sonrasına 
kadar ameliyattan kaçınılmalıdır (Düzey 3 kanıt, öneri dü-
zeyi D)

8.7.3.9. Sıvı yönetimi, parenteral beslenme, enteral 
beslenme 

•	 Bu bebeklerde sıklıkla sol ventrikül fonksiyon bozuklu-
ğu olduğundan pulmoner ödeme yatkındırlar. Bu konu-
da klinik çalışma olmamakla birlikte ilk 24 saatte kısıtlı 
sıvı tedavisi başlanması (ilaçlar dahil 40 ml/kg/gün), ye-
tersiz doku füzyonu veya hipotansiyon gözlenirse ilave 
sıvı tedavisi önerilmektedir (14). 

•	 Hipovolemi olmadan pozitif sıvı dengesinin devam et-
mesi durumunda, idrar çıkışının > 1 ml/kg/saat olmasını 
amaçlayan diüretikler verilmelidir. 

•	 Cerrahi onarım sonrasında yeterli enteral beslenme sağ-
lanana kadar parenteral beslenme sağlanır. 

•	 Gastroözefageal reflü (GER) oldukça sık olup (%30-80), 
karaciğerin herniasyonu, defektin yama gerektiren 
onarımı, agresif ventilasyon desteği, EKMO ve cerrahi 
onarım öncesi pulmoner hipertansiyonu olanlarda risk 
daha fazladır. Uzun dönemde reflü ve ösefajit açısından 
izlem önerilir (51-53). 

Sıvı Yönetimi, Enteral Beslenme ve GER ile İlgili Temel 
Öneriler (14)

•	 Doğumdan sonraki ilk 24 saat boyunca ilaçlar da dahil ol-
mak üzere toplam sıvı 40 ml/kg/gün ile başlamak önerilir 
(öneri düzeyi D).

•	 Pozitif sıvı dengesinin devam etmesi durumunda diüretik-
ler düşünülmeli, idrar çıkışı> 1 ml/kg/saat hedeflenmelidir 
(öneri düzeyi D). 

•	 Preoperatif dönemde yalnızca parenteral beslenme uygu-
lanmalıdır (öneri düzeyi D).

•	 Profilaktik antireflü tedavisi enteral beslenme ile birlikte 
başlanmalıdır (öneri düzeyi D).

KDH postnatal izlemi Tablo 8. 1.‘ de özetlenmiştir 
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1.	 Doğum odası

Acil yaklaşım ve 
hedefler

•	 Maske ile solutmaktan kaçınılmalı

•	 Acil entübasyon, oro-nazogastrik tüp dekompresyon

•	 PİP <25 cmH20 (T parça canlandırıcı!)

•	 Preduktal SaO2> % 80-95, postduktal SaO2 >% 70 

•	 Surfaktanın rutin tedavide yeri yoktur

2.	 Yoğun bakım yönetimi

Hedefler

•	  Preduktal SaO2> % 80-95, postduktal SaO2 > % 70 

•	 pH > 7.20, PaCO2 50-70 mmHg, laktat < 3-5 mmol/L 

•	 Kan basıncı değerleri gebelik yaşına göre normal sınırlarda

Ventilasyon 

•	 İlk seçenek konvansiyonel mekanik ventilasyondur

•	 PIP<25-28 cmH2O, PEEP 3-6 cmH2O

•	 HFOV kurtarma modudur 

•	 Sedasyon-analjezi sağlanmalı, nöromusküler blokajdan kaçınılmalıdır

Sıvı tedavisi ve  
hemodinamik  
destek

•	 İlk 24 saat toplam sıvı 40 cc/ kg/gün

•	 Hipotansiyon veya yetersiz perfüzyon tedavisi 

PH tedavisi

•	 Öncelikle optimal ventilasyon ve hemodinamik destek  sağlanmalıdır. 

•	 Sol ventrikül fonksiyonları kötü olmayan bebeklerde Oİ> 20 ise 20 ppm iNO tedavisi denenebilir

•	 İNO’ya yanıt yoksa veya yardımcı tedavi olarak sildenafil verilir.

•	 iNO’ya yanıtsız olgularda veya iNO yokluğunda inhale prostosiklin analogları düşünülebilir.

•	 Ventriküler disfonksiyon bulguları olan, kan basıncı normal hastalarda milrinon önerilir.

•	 Sağ ventrikül yetmezlik bulguları varsa veya sol ventrikül disfonksiyonu varsa duktusu açık tutmak için 
PGE1 önerilir

EKMO  
endikasyonları

•	 PIP> 28 cm H2O veya MAP> 17 cm H2O

•	 OI ≥ 40 (en az 3 saat) 

•	 pH < 7.15 ve pCO2> 70 mmHg

•	 Sıvı ve inotrop tedaviye dirençli sistemik hipotansiyon

Cerrahi tedavi

•	 Ameliyat öncesi aşağıdaki kriterler karşılanmalıdır

•	 İdrar çıkışı > 1 mL / kg / saat

•	 Preduktal % 80 -95 için gereken FiO2<0.5

•	 Gebelik yaşına uygun ortalama arter basıncı, laktat <3 mmol / L ve sistemik basınçtan daha düşük 
pulmoner arter basıncı, sistemik basınçtan daha düşük pulmoner arter basıncı.

Tablo 8.1. KDH Postnatal Yönetim Özeti
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8.8. Prognoz ve Uzun Dönem İzlem

8.8.1. Mortalite ve morbidite

•	 Yenidoğan bakımındaki gelişmelerle birlikte son otuz 
yılda hayatta kalma oranı %50’ den %80 oranına çıkmış-
tır (2). 

•	 Yüksek mortalite hastalık ciddiyeti, EKMO süresi ve cer-
rahi zamanlama ile ilişkilidir (54). 

•	 KDH’de mortaliteyi öngörmede risk skorlaması Tablo 8. 
2’de verilmiştir (55). 

Tablo 8.2. Konjenital Diyafragma Hernisi Mortalite Risk  
Skorlaması 

Puanlama*

•	 Düşük doğum ağırlığı  < 1500 g                1

•	  Apgar - düşük (5. dk < 7)                   

- yok                                     

1

2

•	 Şiddetli Pulmoner HT  2

•	 Major kardiyak anomali   2

•	 Kromozomal anomali   1

*Toplam puan 0- 8 aralığındadır. 0 puan düşük risk, 1-2 orta 
risk ve ≥3 yüksek risk ile ilişkilidir. Apgar skorunun kayıtlı 
olmaması 2 puan olarak değerlendirilir.  

8.8.2. Uzun süreli takip önerileri

•	 Uzun dönem açısından en yüksek riskli hastalar EKMO 
destek ihtiyacı olan, yama ile cerrahi onarım gerektiren 
ve 30 günden uzun solunum destek ihtiyacı olan hasta-
lardır. Tüm hastalar için standartlaştırılmış multi-disipli-
ner takip gerekmektedir (2). Kronik akciğer hastalığı % 
40, nörogelişimsel gerilik % 25-35, ağır büyüme geriliği 
%50 ve GER %50-80 sıklıkta görülmektedir

•	 Bu bebeklerde aşılar güncel aşım takvimine göre sürdü-
rülmeli ek olarak kronik akciğer hastalığı bulguları veya 
pulmoner hipertansiyonu varsa ilk iki yıl palivizumab 
profilaksisi eklenmelidir (bz. TND Palivizumab RSV pro-
filaksi önerileri).

•	 Güncellenen KDH tedavi protokollerinden sonra uzun 
dönem için güncel izlem klavuzları oluşturulması bek-
lenmektedir (56). Mevcut önerilere göre uzun dönem 
izlem önerileri Tablo 8.3’ de sunulmuştur (57). 
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Tablo 8.3. KDH’ li Bebekler İçin Takip Programı (57).

Taburculuk  
öncesi 1–3 ay 4–6 ay 9–12 ay 15–18 ay 16 yaşına 

kadar yıllık

Kilo, boy, BÇ x x x x x x

Göğüs röntgeni x Yama varsa Yama varsa Yama varsa Yama varsa Yama varsa

Solunum fonksiyon 
testleri

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

Aşılama Normal aşı takvimine uyulur

RSV profilaksisi Kronik akciğer hastalığı varsa ilk 2 yıl RSV sezonunda 

Ekokardiyografi

x

Bir önceki 
anormal veya 

O2 ihtiyacı 
varsa

Bir önceki anor-
mal veya O2 
ihtiyacı varsa

Bir önceki anor-
mal veya O2 
ihtiyacı varsa

Bir önceki anor-
mal veya O2 
ihtiyacı varsa

Bir önceki 
anormal veya 

O2 ihtiyacı 
varsa

Kranial MRI i. Anormal USG, ii. 
nöbet veya nöro-
lojik anormallik, 
iii. EKMO ihtiyacı 

varsa

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

Endikasyon 
varsa

İşitme testi 

ABR
x x x x x

3 yaşına kadar 
6 ayda bir, 5 
yaşına kadar 

yılda bir 

Nörogelişimsel 
izlem x x

5 yaşına kadar 
yılda bir

Oral beslenme 
problemlerini de-
ğerlendirme

x x Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Üst GİS 
değerlendirme 
(ph metre, 
ösefagoskopi)

Semptom  varsa Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Semptom  
varsa

Skolyoz ve göğüs 
duvarı deformite 
taraması 

x x
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9.1. Tanım

Plevral efüzyon visseral ve pariyetal plevra arasındaki boş-
lukta anormal sıvı toplanması sonucu ortaya çıkar. Yeni-
doğan dönemindeki plevral efüzyonların yönetimi altta 
yatan hastalığa, efüzyonun miktarına ve tekrarlamasına 
göre değiştiğinden etiyolojinin belirlenmesi önemlidir. 

9.2. Sıklık

Yenidoğan döneminde plevral efüzyonların sıklığına dair 
veriler sınırlıdır. Hidrops fetalisli bebekler dışında plevral 
efüzyon nadirdir. Literatürde % 0.06-2.2 arasında sıklık bil-
dirilmiştir (1, 2). 

9.3. Patofizyoloji

Plevral boşluk, göğüs duvarını ve akciğer yüzeyini çevre-
leyen visseral ve pariyetal plevra ile çevrilidir. Her plevral 
yüzey lenfatikler, kan damarları ve sinirleri içeren bir bağ 
dokusu tabakası ile onu örten bir mezotel tabakasından 
oluşur. Pariyetal plevranın kanlanması sistemik dolaşım-
dan, visseral plevranın kanlanması bronşiyal dolaşımdan 
kaynaklanır. Venöz dönüş pariyetal plevra için sistemik 
damarlar tarafından, visseral plevra için pulmoner damar-
lardan karşılanır. 

Her iki plevral yüzey de sıvıyı plevral boşluğa boşaltır ve 
lenfatikler bu sıvının yeniden emiliminin çoğundan so-
rumludur (3). Plevral sıvının üretimi ve emilimi pulmoner 
venöz hidrostatik basınç, kan onkotik basıncı ve lenfatik 
basınç yanı sıra, travma veya iltihaplanma gibi yerel doku 
olaylarını içeren çeşitli faktörlere bağlıdır. Plevral sıvı plev-

ral boşluğa filtrasyon hızının arttığı zaman, ​​ lenfatik kli-
rens oranı azaldığında veya bunların her ikisi de meyda-
na gelirse birikir (4). Plevranın su ve proteine ​​geçirgenliği 
enfeksiyon durumunda artar (4). Hipoproteinemi yapan 
durumlar sıvı birikiminde genellikle birincil rol oynamaz. 
Çünkü düşük protein hem vasküler hem de interstisyel 
boşluklara yansıtılarak, transvasküler onkotik basınçta 
çok az değişikliğe neden olur (5). 

9.4. Sınıflandırma

Neonatal plevral efüzyonların yaklaşık üçte biri konjenital, 
2/3’ü ise edinsel nedenlere bağlı ortaya çıkar ve konjenital 
(fetal) veya edinsel bozukluklar olarak sınıflandırılır. Plev-
ral sıvının niteliğine göre transüda, eksüda veya şilöz efüz-
yonlar olarak da sınıflandırma da mevcuttur. 

a. Konjenital plevral efüzyonlar

Konjenital plevral efüzyona neden olan hastalıkların çoğu 
non-immun hidrops fetalis veya kromozomal anomaliler-
le birliktedir. Konjenital şilotoraks pulmoner lenfanjiyek-
tazi ve jeneralize lenfanjiyomatozis gibi lenfatik sistemin 
anormal gelişimi veya tıkanıklığı ile ilişkilidir. İdyopatik 
olabileceği gibi trizomi 21, Turner sendromu, Noonan 
sendromu gibi çok farklı kromozomal anomalilerle de bir-
likte olabilir. 

Konjenital şilotoraksın tahmini insidansı %0.004 (24.000 
doğumda bir) olarak bildirilmektedir (6). Mortalite %30-
50 arasında değişmektedir (7, 8). Olguların çoğuna an-
tenatal dönemde tanı konulur.  Torakoamniyotik şant ile 
sağkalımın arttığını bildiren yayınlar vardır (8). 

9. PLEVRAL EFÜZYONLAR
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b. Edinsel plevral efüzyonlar

En sık nedenler göğüs cerrahisi, santral venöz kateter yer-
leştirme veya göğüs tüpü yerleşimi sırasında ortaya çıkan 
iyatrojenik plevral efüzyonlardır. Ayrıca sepsis veya pnö-
moniye bağlı olarak da plevral efüzyon görülebilir. 

9.5. Klinik Bulgular

Klinik bulgular plevral efüzyonun boyutuna bağlı olarak 
asemptomatik klinikten solunum yetmezliğine kadar de-
ğişir. Konjenital veya edinsel plevral efüzyonlu sempto-
matik yenidoğanlarda tipik olarak taşipne, retraksiyonlar 
ve siyanoz ile kendini gösteren solunum sıkıntısı görülür. 
Fizik muayenede oskultasyonda solunum seslerinde azal-
ma ve perküsyonda matite vardır (9).

Konjenital plevral efüzyonlar genellikle ultrasonografi 
ile antenatal dönemde tanınır ve sıklıkla hidrops fetalisin 
bir bileşenidir. Büyük bilateral plevral efüzyonlar doğum-
da solunum sıkıntısına neden olabilir. Ayrıca 20. gebelik 
haftasından önce gelişen uzun süreli efüzyonlar pulmo-
ner hipoplaziye neden olarak, doğumda ağır solunum sı-
kıntısına yol açarlar. Pulmoner hipoplazi ve zayıf akciğer 
kompliyansı nedeniyle pnömotoraks veya pnömomedi-
astinum riski vardır (9). 

Edinsel plevral efüzyonların ortaya çıkması sıvı birikiminin 
hızına bağlı olarak değişir. İntravenöz sıvı ekstravazasyo-
nu veya hemotoraks ile ilişkili olanlar hızlı gelişip akut kar-
diyovasküler kollapsa yol açabilir (9). 

9.6. Tanı

9.6.1. Görüntüleme

Antenal dönemde konjenital plevral efüzyonların tanısı ti-
pik olarak ultrason ile konur. Plevral efüzyonların postna-
tal tanısı ise göğüs radyografisi ile konur. Küçük efüzyon-
lar grafide tesadüfi bir bulgu olarak saptanır. Daha büyük 
efüzyonlarda göğüs radyografisinde etkilenen tarafta ka-
rakteristik beyaz görünüm vardır. Toraks ultrasonografisi 
ile de plevral sıvı gösterilebilir (9).

9.6.2. Plevral sıvı incelemesi

Büyük veya orta büyüklükteki semptomatik plevral efüz-
yonları olan hastalarda genellikle hastanın solunumunu 
iyileştirmek amacıyla yapılan iğne aspirasyonu (torasen-
tez) veya göğüs tüpü takılması sırasında alınan plevral sı-
vının incelenmesi hem etiyolojinin belirlenmesi hem de 
hastanın yönetiminde yardımcıdır (9). 

Tanı amaçlı yapılan torasentez enfeksiyon kuşkusu olma-
dığı takdirde önerilmez. Plevral sıvı örneklerinde elektrolit 
ve laktat dehidrojenaz (LDH), protein içeriği, lipid seviyesi 
ve profili, hücre sayımı ve formülü bakılmalıdır. Plevral sıvı 
örneği ile karşılaştırmak için serum elektrolitleri, protein, 
albümin ve LDH da eş zamanlı alınmalıdır (9). Transuda 
ve eksüda ayırımında Light kriterlerinin değerlendirilmesi 
yararlıdır (Tablo 9. 1). Etiyolojide enfeksiyondan şüphele-
nilen hastalarda Gram boyası ve bakteri kültürü dahil ol-
mak üzere mikrobiyolojik tetkikler de yapılmalıdır. Tanısı 
şüpheli şilotoraks olgularında sıvının analizi, yağ içeren 
enteral beslenme başladıktan sonra daha anlamlı olur. 
Tablo 9. 2’de şilöz plevral sıvının özellikleri gösterilmiştir.

Tablo 9.1.  1. Light Kriterlerine Göre Plevral Sıvıda Transuda ve 
Eksuda Ayırıcı Tanısı (10)

Transuda Eksuda

Plevra/serum protein < 0.5 > 0.5

Plevra /serum LDH < 0.6 > 0.6

Plevral sıvı LDH < Normalin 2/3 > Normalin 2/3

Tablo 9.2. 2. Şilöz Plevral Sıvı Özellikleri (11)

Özellik Açıklama

Renk Açık sarı (beslenme sonrası süt  
görünümünde)

pH 7.4-7.8

Dansite 1012-1025

Kolesterol 65-220 mg/dL

Trigliserid > 110 mg/dL

Total protein 2.2-5.9 g/dL

Albumin 1.2-4.1 g/dL

Hücre sayısı > 1000 /mm3

Lenfosit oranı > %80

9.7. Ayırıcı Tanı

Yenidoğan plevral efüzyonlarının ayırıcı tanısında solu-
num sıkıntısına yol açan aşağıdaki nedenler düşünülme-
lidir:

•	 Konjenital diyafragma hernisi 
•	 Yenidoğanın geçici takipnesi 
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•	 Yenidoğan pnömonisi 
•	 Yenidoğanın persistan pulmoner hipertansiyonu 
•	 Preterm bebekte respiratuvar distres sendromu (RDS) 

9.8. Yenidoğanda Plevral Efüzyonların Yönetimi

9.8.1. Antenatal yönetim

Büyük konjenital plevral efüzyonlu bebeklerin çoğuna 
antenatal ultrason ile tanı konur. Etkilenen fetüste sıklıkla 
hidrops fetalis vardır. Fetal torasentez şiddetli vakalarda, 
ikinci trimesterde fetüsteki pulmoner hipoplaziyi önlemek 
ve doğumda resüsitasyonu kolaylaştırmak için uygulana-
bilir (12). Ağır hidrops fetalisli fetüslerde, doğumda hipok-
siyi önlemek için fetoplasental dolaşımı sürdürmek ama-
cıyla umbilikal kord klempe edilmeden fetusun kısmen 
doğurtulup, entübe edilerek plevral sıvının boşaltılması 
işlemi (ex utero intrapartum treatment (EXIT) prosedürü) 
seçilmiş vakalarda, deneyimli merkezlerde uygulanabi-
lir (13). Plevral efüzyonların antenatal yönetiminde rutin 
öneri için yeterli kanıt yoktur.

9.8.2. Doğum odasında yönetim

Büyük plevral efüzyon tanısı konan bebekler için doğum, 
solunum yetmezliği olan yenidoğanları canlandırabilen 
ve yönetebilen personele sahip bir üçüncü düzey merkez-
de planlanmalıdır. Yenidoğan bebeğin doğum odasında 
ileri canlandırmasına yönelik hazırlık yapılmış olmalıdır.

9.8.3. Plevral efüzyon yönetimi

9.8.3.1. Akut plevral efüzyonlar 

Solunum yetmezliği olan bebeklerde entübasyon ve po-
zitif basınçlı ventilasyonun başlamasından sonra yeterli 
ventilasyon sağlanamazsa, plevral efüzyonun torasentez 
ile boşaltılması gerekebilir. Drenaj için bebeklerde 18 ila 
20 gauge intravasküler kateter kullanılarak, sırtüstü pozis-
yonda iken, steril koşullar altında yapılmalıdır. Bu pozis-
yonda iğne, arka göğüsteki sıvı birikimi nedeniyle, 5. veya 
6. interkostal boşluktaki orta aksiller çizgideki plevral boş-
luktan arkaya doğru yönlendirilmelidir. İğnenin çıkarılma-
sından sonra kateter üzerine üç yollu bir musluğun yer-
leştirilmesi, efüzyonun aspirasyonunu kolaylaştıracaktır. 
Efüzyonlar bilateral ise drenaj genellikle başlangıçta sağ 
taraftan yapılır, çünkü sağ toraks soldan daha büyük bir 
akciğer hacmine sahiptir (14).

Boşaltılan sıvının hacmi efüzyonun hacmine ve bebeğin 
büyüklüğüne bağlıdır. Havalandırma ve dolaşımı düzelt-
mek için yeterli olmalı, ancak sıvı hızla boşalıp, bebeği 

hipovolemi riski altına sokacak kadar olmamalıdır. Aspire 
edilen sıvıdan kültür dahil tüm tanısal değerlendirmeler 
yapılmalıdır. Sıvı pürülan görünüyorsa veya sıvının ince-
lenmesi enfeksiyonu düşündürüyorsa, kültür sonuçları 
beklemeden ampirik olarak geniş spektrumlu intravenöz 
antibiyotik tedavisi başlatılmalıdır. 

Hidrops fetalisli bazı bebekler, ayrıca tamponada neden 
olabilen perikardiyal efüzyonu yanı sıra solunumu boza-
cak aside de sahip olabilir. Bu tür bebeklerin resüsitasyo-
nunda perikardiyosentez ve / veya parasentez gerekebilir.

Akut sorun çözüldükten sonra, kateter çıkarılabilir. Efüz-
yonun olası birikimi ve bebeğin kardiyovasküler durumu 
üzerindeki potansiyel etkisi (kalp hızı, periferik perfüzyon, 
oksijen satürasyonu ve kan basıncı üzerine) izlenebilir. 
Hipovolemi belirtileri (taşikardi, zayıf periferik perfüzyon 
veya hipotansiyon) varsa, serum fizyolojik infüzyonu baş-
langıçta 20 mL / kg IV ve ardından yakın hemodinamik iz-
leme göre uygulanmalıdır. 

9.8.3.2. Asemptomatik efüzyonlar

Küçük efüzyonlar veya asemptomatik efüzyonlar sıklıkla 
göğüs radyografisi ile tesadüfen saptanır. Bu efüzyonlar 
solunum veya dolaşım bozukluğuna neden olmaz, göz-
lemle ve müdahale olmadan yönetilebilir. Oksijenizasyon 
ve / veya asit-baz durumunda solunum sıkıntısı veya kö-
tüleşmesi varsa, torasentez veya torakostomi gerekebilir. 
Enfeksiyondan şüphelenilen durumlarda tanısal torasen-
tez de yapılabilir.

9.8.3.3. Kronik efüzyonlar

Hidrops fetalisden kaynaklanan efüzyonlar sıklıkla tekrar-
lanmaz veya çok yavaş olduğundan genellikle daha fazla 
müdahale gerekmez. Aksine venöz tıkanıklık veya şilöz 
drenajın neden olduğu hastalar genellikle tekrarlar ve ek 
tedavi gerektirir.

Tekrarlayan ve kronik efüzyonların yönetimi öncelikle 
altta yatan nedene bağlıdır. Genel olarak hidrops fetalis 
veya diğer non-şilöz etiyolojilerin neden olduğu tekrarla-
yan efüzyonlar, altta yatan durum tedavi edildiğinde veya 
kendiliğinden düzeldiğinden, nispeten kısa bir süre bo-
yunca seri torasentez ile tedavi edilebilir. Kalıcı efüzyonu 
olan hastalar tüp torakostomi, kimyasal plörodez ve cer-
rahiyi gerektirebilir. Büyük hacimli persistan plevral sıvı-
lar genellikle şilöz efüzyonlardır.  Şilotoraksın uzun süreli 
drenajı sıvı, elektrolitler, immünoglobulinler dahil prote-
inler ve lenfositlerde önemli kayıplara yol açarak immüno-
supresyona neden olabilir. Uzun süreli drenaj gerektiren 
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bebeklerin yönetimi üçüncü basamak merkezlerde yapıl-
malıdır (14).

Seri torasenteze rağmen solunum sıkıntısına neden olan 
kalıcı plevral efüzyona sahip yenidoğanda, kapalı su altı 
drenaj sistemi ile göğüs tüpü yerleştirilmesi plevral sıvıyı 
sürekli olarak yavaş yavaş boşaltarak solunum fonksiyon-
larında iyileşme sağlayabilir (15). Yenidoğanda 10 ila 12 
FR boyutunda göğüs tüpleri veya 8,5 FR veya daha büyük  
“pigtail” kateterleri kullanılmalıdır. “Pigtail” kateterleri 
daha uzun süre yerinde kaldıkları için tercih edilebilir. Gö-
ğüs tüpü bebek sırtüstü yatar pozisyonda, steril koşullar 
altında, torasentez için de önerilen yerleştirme bölgesi 
olan, 5. veya 6. interkostal boşluktaki orta aksiller çizgi-
den girilip arkaya doğru yönlendirilmelidir. Göğüs tüpü 
yerleştirilen bebeklere uygun analjezi ve sedasyon sağ-
lanmalıdır. Tüp yerine sabitlenmeli ve pansuman ile kap-
lanmalıdır. Distal uç daha sonra 10 ila 15 cm su negatif ba-
sıncına sahip kapalı sistemle kalibre edilmiş bir aspirasyon 
cihazına bağlanır. Tüpün pozisyonu göğüs radyografisi ile 
doğrulanmalıdır. Başlangıçta drenaj hacmi, ilk hacim bo-
şaltıldıktan sonra her 6 ile 8 saatte bir ölçülmelidir. Hacim 
azaldıkça, ölçüm aralığı arttırılabilir. Efüzyonlar her iki ta-
rafta da büyükse, iki taraflı göğüs tüpü yerleştirilmesi ge-
rekebilir.

Plevral sıvının tekrarlanan torasentez veya göğüs tüpü 
drenajı ile sürekli drenajı, sıvı ve elektrolitlerin kaybolma-
sına neden olabilir. Kronik lenf sıvısı kaybı serum prote-
inlerinin, özellikle albümin ve immünoglobulinlerin ve 
lenfositlerin tükenmesine de yol açar. Yenidoğanlarda, 
persistan plevral efüzyonlar nadiren enfeksiyöz nedenler-
den kaynaklanır. 

Pleurodesis plevral drenajı takiben tekrarlayan plevral 
efüzyonu önlemek için plevral boşluğu ortadan kaldıran 
bir işlemdir. Efüzyonun boşaltılmasından sonra, plev-
ral boşluğa iltihaba ve fibrozise neden olan kimyasal bir 
ajan damlatılır. Kimyasal plörodez için çeşitli ajanlar kul-
lanılmıştır (16, 17). Bunların çoğu özellikle kemoterapötik 
ajanlar, potansiyel toksisiteleri nedeniyle yenidoğanlarda 
ve küçük bebeklerde kontrendikedir. Bu ajanların kullanı-
mının yenidoğan plevral efüzyonlarının tedavisinde et-
kinliği ve güvenliği belirlemek için daha fazla çalışmaya 
ihtiyaç vardır, rutin kullanım için önerilmez. 

Tıbbi tedaviye yönelik tüm girişimlere rağmen kronik 
plevral efüzyonları devam eden bebeklerde cerrahi mü-
dahale gerekebilir. Mekanik plörodez, plöroperitoneal 
şant ve torasik kanalın ligasyonun uygulandığını bildiren 
olgu sunumları vardır (18, 19). 

9.8.4. Hacim ve elektrolit kaybı yönetimi

Kronik göğüs tüpü drenajı ile önemli hacim ve elektrolit 
kaybı meydana gelebilir. Plevral efüzyonların elektrolit 
içeriği plazmaya benzer, büyük miktarda sıvı ve elektrolit 
(özellikle sodyum) kaybedilebilir. Kayıp replasmanı bebe-
ğin günlük tartı, sıvı dengesi ve elektrolit düzeyine göre 
hesaplanır. Hacim kaybı 8 ila 12 saatte bir hesaplanmalı 
ve normal salin ile 1-2 saat içinde intravenöz olarak veril-
melidir.

9.8.5. Şilotoraks yönetimi

Şilöz efüzyonu olan bebeklerin göğüs tüpü ile drenajı sü-
resince şilöz sıvının kronik kaybına bağlı olarak albümin, 
pıhtılaşma faktörleri ve immünoglobulinleri içeren prote-
inler, lenfositler gibi bağışıklığın hücresel elemanları, sıvı 
ve elektrolitlerde önemli kayıplar gerçekleşir (14, 20). Şilo-
torakslı bebeklerin izleminde destek tedavi özellik göste-
rir. Yenidoğan döneminde şilotoraks yönetimi Şekil 9. 1’de 
özetlenmiştir. 

9.8.5.1. Protein kaybının yönetimi

Lenfatik sıvı önemli miktarda protein içerdiğinden, devam 
eden drenaj önemli miktarda kayba neden olabilir. Serum 
albümin konsantrasyonu haftada 1-2 kez ölçülmeli, serum 
albümin düzeyini 2-2,5 g / dL’nin üzerinde tutacak şekilde, 
albümin replasmanı uygulanmalıdır (14). 

Pıhtılaşma faktörleri, özellikle fibrinojen ve faktör VII klinik 
olarak önemli miktarlarda kaybolabilir. Pıhtılaşma testle-
rini normal değerlerin 1,5 katından daha az olmayan bir 
eşikte tutmak için taze donmuş plazma ile replasman 
tedavisi önerilir (14). Serum immünoglobulin G düzeyi 
haftalık olarak izlenmeli, 500 mg / dL’lik hedef seviyeyi 
korumak için intravenöz immünoglobulin ile replasman 
yapılmalıdır (21, 22). Lenfosit kaybına bağlı derin lenfope-
ni, 14 günlük drenaj sonrasında ortaya çıkar. 

9.8.5.2. Diyet yönetimi

Diyet yönetimi duktus torasikustan lenf akışını azaltma-
ya yöneliktir. Şilotorakslı yenidoğanlarda beslenmede ilk 
seçenek yüksek konsantrasyonda orta zincirli trigliserid 
(MCT) ve düşük konsantrasyonda uzun zincirli yağ asitleri 
içeren formüla ile enteral beslenmedir.  MCT’nin doğru-
dan portal ven sistemin tarafından emilmesi ve böylece 
lenfatik sistemi atlaması nedeniyle plevral sıvının hacmin-
de ve lipid konsantrasyonunda bir azalmaya neden ol-
maktadır (7). Santrifüj edilerek yağı ayrıştırılan anne sütü-
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nün TPN desteği ile enteral verilmesinin de yararlı olduğu 
bildirilmiştir (23). Şilöz sıvı akışında %25 azalma tedaviye 
yanıt olarak kabul edilmektedir. MCT’den zengin diyet te-
davisinden yarar görmeyen hastalarda enteral beslenme 
kesilip, TPN başlanması şilöz sıvı akışını azaltır (24, 25).  9. 

8.5.3. Mekanik ventilasyon

Mekanik ventilasyon gereken şilotorakslı bebeklerde yük-
sek frekans ventilasyon ve yüksek PEEP ile solutmanın ya-
rarlı olduğu bildirilmiştir (26, 27).

Şekil 9.1. Yenidoğan döneminde şilotoraks yönetimi

	
  

 
Şilotoraks yönetimi 

Göğüs tüpü + MCT formula ile enteral beslenme 

Yanıt (+) Yanıt Ø 

Sıvı kaybolana kadar MCT Enteral beslenme kesilir 
TPB başlanır 

 

Yanıt Ø Anne sütü/standart formula  
(7-10 gün) 

Drenden gelen Ø  

Göğüs tüpü çıkartılır 

1 hafta izlemde tekrarlama Ø  

Taburcu 

Octreotid ekle 

Yanıt Ø 

Maksimum oktreotid dozuna yanıt yok 
(2-3 gün) 

Cerrahi  

• Enteral beslenemeyen 
• Duktus torasikusta kaçak yeri kesin belirlenmiş 
• Malnutrisyon ve immun yetmezlik riski yüksek 
• Tıbbi tedaviye 2-3 hafta yanıtsız 
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9.8.5.4. İlaç tedavisi 

i. Somatostatin: Diğer etkilerinin yanısıra, lenf üretim 
hızını azaltabilen, bağırsak kan akışını azaltan önemli bir 
düzenleyici hormondur. Somatostatinin yarılanma ömrü 
çok kısadır. Oktreotid diyet tedavisine dirençli kronik şi-
lotoraks tedavisinde faydalı olduğu bildirilen çok daha 
uzun yarı ömre sahip sentetik bir somatostatin analogu-
dur (28). Yenidoğanlarda, şilotoraks tedavisinde oktreoti-
din etkisini inceleyen randomize kontrollü klinik çalışma 
yoktur. Bununla birlikte, oktreotidin etkinliğini değerlen-
diren bir metaanalizde, vakaların yaklaşık yüzde 50’sinde 
şilöz drenajda azalma veya kesilme sağladığı bildirilmiştir 
(29). Oktreotidin yenidoğanlarda önemli komplikasyon-
ları (PPHN ve NEK) bildirilmiştir (30-33).  Diyete yanıtsız 
dirençli vakalarda kullanımı önerilir. Tedavi öncesi aileden 
onam alınmalıdır. Oktreotid deri altından veya damardan 
sürekli infüzyonla verilebilir. Başlangıç dozu 1 mcg/ kg/
saat olup, hastanın cevabına bağlı olarak maksimum 10 
mcg / kg/ saat’e kadar yükseltilebilir.  Oktreotidin insülin 
salınımı üzerine etkisinden dolayı, tedavi sırasında serum 
glikoz değerleri yakından izlenmelidir.  İntravenöz infüz-
yonun sağlanamadığı hastalarda, damar yolu açıklığı tek-
rar sağlanana kadar, 6-8 saat arayla aynı dozda subkutan 
olarak da uygulanabilir.

ii. Nitrik oksit: Tek bir vaka raporunda postoperatif şiloto-
raks ve pulmoner hipertansiyonu olan bir bebekte inhale 
nitrik oksit (iNO) ile lenf akışında bir azalma olduğu bildi-
rilmiştir (34). Öneri için yeterli kanıt yoktur.

iii. Etilefrin: Hem alfa hem de beta adrenerjik sempato-
mimetik ajan olan sürekli etilefüzyon infüzyonu ile teda-
vi sonrası lenf çıkışında anlamlı azalma olduğu bildirilen 
iki olgu mevcuttur (35). İnfüzyon sırasında hem kalp hızı 
hem de kan basıncında artış olduğu, ancak etilefrin kesil-
dikten sonra bazal değerlere döndüğü bildirilmiştir. Öneri 
için yeterli kanıt yoktur.

iv. Glukokortikoidler: Glukokortikoid tedavisinin posto-
peratif şilotoraks tedavisinde yardımcı olabileceği bildiril-
mekle birlikte rutin kullanımı için öneri yoktur (36, 37). 

v. Sildenafil: Oktreotide dirençli konjenital şilotoraksın 
fosfodiesteraz inhibitörü sildenafil ile başarılı bir şekilde 
tedavi edildiğini gösteren sadece tek bir vaka sunumu 
vardır (38). Öneri için yeterli kanıt yoktur.

 9.8.5.5. Girişimsel tedavi

Tıbbi tedaviye yanıt alınamayan veya sol innominat venin 
tıkanması veya stenozundan kaynaklanan şilotoraks gibi 
durumlarda, kardiyak kateterizasyon veya cerrahi yakla-

şım düşünülmelidir (39). Cerrahi tedavi kararı almada ke-
sin bir görüş birliği yoktur. Konservatif tedaviyle %75-80 
vakada 2-6 hafta yanıt alındığı bildirilmektedir. Tıbbi te-
daviye karşın şilöz sıvı drenajında azalma olmayan ve aşırı 
sıvı kaybı olan bebeklerde, duktus torasikusta kaçak ye-
rinin belirlendiği hastalarda, enteral beslenemeyen, ağır 
malnutrisyon ve immun yetmezlik riski yüksek olgularda 
cerrahi yaklaşım düşünülmesi önerilmektedir (40-42).

9.9. Öneriler

•	 Konjenital plevral efüzyonu olan hastalara genellikle 
antenatal ultrason ile tanı konur ve en sık hidrops feta-
lis eşliğinde görülür. Büyük plevral efüzyonu bulunan 
fetüslerde doğum üçüncü düzey perinatal merkezde 
planlanmalıdır.

•	 Küçük asemptomatik efüzyonlu hastalar, akciğer grafisi, 
oksijen satürasyonu, solunum ve kalp hızı, kan gazları ile 
izlenerek konservatif olarak yönetilir. Solunumda bozul-
ma belirtileri ortaya çıkarsa torasentez uygulanır.

•	 Tekrarlayan ve kronik efüzyonların yönetimi altta yatan 
nedenin tedavisi ve efüzyonun düzelme hızına bağlıdır. 
Hidrops fetalis ve şilotoraks dışındaki efüzyonlar genel-
likle tekrarlayan torasentez ile tedavi edilebilir. Şiloto-
raks hastalarında genellikle efüzyonlar daha uzun sürer.

•	 Semptomatik plevral efüzyonlu hastalarda veya etiyolo-
jide enfeksiyondan şüphelenilen hastalarda torasentez 
yapılır. Plevral sıvı analiz ve kültür için gönderilir. Efüz-
yon nedeni olarak enfeksiyondan şüphelenilen hasta-
larda ampirik antibiyotik tedavisi başlatılır. Gerekirse 
torasentez 2-3 kez tekrarlanır.

•	 Tekrarlayan torasenteze rağmen plevral efüzyonları de-
vam eden yenidoğanlarda, kapalı su altı drenaj sistemi 
ile sıvının yavaş ve sürekli olarak boşaltılması önerilir. 
Devam eden drenaj önemli su ve elektrolit kayıplarına 
neden olabilir. Drene edilen sıvı hacmi, bebeğin ağırlığı 
ve serum elektrolitleri günlük olarak izlenir.

•	 Torasentez gereksinimi tekrarlayan kronik efüzyonlu 
olgulara göğüs tüpü takılır. Göğüs tüpünden gelen sıvı 
miktarı ve serum elektrolitleri yakından izlenmelidir. 
Kaybedilen hacim ve elektrolitler yerine konulmalıdır.

•	 Şilotorakslı yenidoğanlarda tedavi yaklaşımı:
•	 İlk basamakta yüksek konsantrasyonda orta zincirli 

trigliserid içeren bir formüla ile enteral beslenme uy-
gulanır. Lenf drenajı bir haftadan sonra devam eder-
se, TPN verilip enteral beslenme kesilir. 

•	 TPN ile izleme rağmen 7-10 güne kadar göğüs tüpün-
den lenfatik sıvı çıkışı azalmazsa oktreotid başlanır. 
Oktreotid tedavisi, 1 mcg / kg/saat infüzyon dozunda 
başlanarak yanıt görülene veya infüzyon hızı saatte 
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maksimum 10 mcg / kg/saat’e ulaşana kadar günde 1 
mcg / kg artırılır. Tedaviye yanıt için gereken sıvı çıkışı 
günde en az % 25 azalmadır. Tedaviye yanıt alındığın-
da, 7-10 gün aynı infüzyon hızında devam edilerek, 
daha sonra doz kademeli olarak azaltılır. Doz azaltılır-
ken göğüs tüpünden drene olan lenfatik sıvı artarsa 
doz tekrar artırılır. 

•	 Maksimum oktreotid dozuna rağmen 2-3 gün süreyle 
göğüs tüpünden lenfatik sıvı çıktısında azalma olmaz-
sa, oktreotid dozu 1-2 gün içinde azaltılarak kesilir ve 
kimyasal plörodez veya cerrahi müdahale uygulanır.

•	 Şilotoraks nedeniyle uzun süre plevral drenajı olan 
hastalarda, serum albümin ve pıhtılaşma çalışmaları 
haftada 1-2 kez ölçülür ve gerektiğinde replasman 
tedavisi uygulanır. Serum albümin düzeyini 2-2.5 g/
dL, üzerinde tutmak için albümin, pıhtılaşma testleri-
ni normalin 1.5 katı altında tutmak için taze donmuş 
plazma ve IgG düzeyini 500 mg/dL üzerinde tutmak 
için intravenöz immün globulin replasmanı uygulanır 
(Öneri düzeyi 2C).

•	 Drenaj sona erdiğinde, göğüs tüpleri çıkartılarak, 
anne sütü veya standart formüla ile enteral besleme-
ye başlamadan önce en az bir hafta izleme devam 
edilir. Plevral efüzyon 1 hafta süreyle tekrarlamazsa 
taburcu edilebilir.

•	 Kalıcı neonatal plevral efüzyonları tedavi etmek için 
kullanılan diğer önlemler arasında kimyasal plörodez 
ve mekanik plörodez, plöroperitoneal şant ve şiloto-
raks hastalarında torasik kanal ligasyonu gibi cerrahi 
müdahaleler bulunur. Ancak veriler sınırlıdır ve bu gi-
rişimler yenidoğanlara rutin olarak önerilemez.
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10.1. Genel Bilgiler ve Patofizyoloji

•	 Sürfaktan fonksiyon bozuklukları, sürfaktan üretimini 
ve fonksiyonunu sağlayan proteinleri etkileyen genetik 
mutasyonlar sonucunda oluşur. 

•	 Sürfaktanın yapısında bulunan proteinler sürfaktan 
proteinleri (SP) A, B, C, D ve ayrıca sürfaktan fonksiyonu 
için gerekli olan ABCA3 (member A3 of the ATP binding 
cassette family proteins) ve TTF-1 (thyroid transcription 
factor 1)’dir (1, 2). Bunlardan SP-B, SP-C, ABCA3 ve TTF-1 

proteinlerini kodlayan genlerdeki mutasyonlar yenido-
ğan dönemindeki solunum yetmezliğinden çocukluk 
ve erişkin yaş grubundaki interstisyel akciğer hastalıkla-
rına kadar uzanan farklı klinik prezentasyonlarla giden, 
sporadik veya ailesel akciğer hastalıklarına yol açar (3). 

•	 Sürfaktan proteinlerinin ve genetik sürfaktan fonksiyon 
bozukluklarının özellikleri Tablo 10. 1’de özetlenmiştir 
(4-8). 

10. GENETİK SÜRFAKTAN 
FONKSİYON BOZUKLUKLARI

Gen/Protein Fonksiyon Genetik Klinik bulgular Başlangıç yaşı

SFTPA1 ve  
SFTPA2/SP-A

Patojen temizlenmesi
Doğal bağışıklık
İnflamatuvar regülasyon
Tübüler myelin stabilizasyonu

Kromozom 10p22.3
Kalıtım bilinmiyor

İdiyopatik pulmoner 
fibrozis

Adenokarsinom 

Erişkin 

SFTPB/SP-B Yüzey gerilimini azaltmak
Sürfaktan organizasyonu/ hemostazı

Kromozom 2p11.2
Otozomal resesif

Ağır RDS Yenidoğan 

SFTPC/SP-C Yüzey gerilimini azaltmak
Sürfaktan organizasyonu/hemostazı

Kromozom 8p21.3
Otozomal dominant

RDS
Amfizem

Çocuk veya 
genç erişkin 

SFTPD/SP-D Patojen temizlenmesi
Doğal bağışıklık
İnflamatuvar regülasyon
Sürfaktan metabolizması

Kromozom 10q22.3
Kalıtım bilinmiyor

Bilinmiyor Bilinmiyor 

ABCA3/ABCA3 Sürfaktanın glikolizasyon,  
paketlenme ve sekresyonu

Kromozom 16p13.3
Otozomal resesif veya  

uniparental disomi

Ağır RDS Yenidoğan 

NKX2/TTF-1 Sürfaktan genlerinin regülasyonu 
(SFTPA, SFTPB, SFTPC, SFTPD)

Kromozom 14q13.3
Otozomal dominant

RDS
Tekrarlayan solunum 

yolu enfeksiyonları
Hipotiroidizm 
Nörolojik bozukluklar

Yenidoğan 
veya çocuk

Tablo 10.1. Sürfaktan Proteinlerinin Genel Özellikleri ve Genetik Eksikliklerinin Karşılaştırılması

RDS: Respiratuvar distres sendromu
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10.2. Sürfaktan Protein Gen Mutasyonlarının  
Özellikleri ve Klinik Bulgular

10.2.1.  SFTPB Mutasyonları

•	 SFTPB mutasyonuna yol açan hastalıkların çoğunda 
SP-B proteininde tam eksiklik vardır (9, 10). Taşıyıcılar 
asemptomatiktir. SP-B eksikliğinde proSP-C yeterli bö-
lünemeyeceği için SP-C’de de eksiklik olur (11). 

•	 Sıklığı 1 000 000 canlı doğumda <1’dir (12). 
•	 Term bebeklerdeki diğer sebeplerin dışlandığı, tedaviye 

yanıtsız solunum sıkıntısında SFTPB mutasyonu sıklığı 
%25’tir. 

•	 Tanı alan hastaların yarısından daha fazlasında gösteril-
miş ve en sık saptanan SFTPB mutasyonu c.397delCins-
GAA’dır (eski adı 121ins2) (13, 14). 

•	 Hastaların çoğunda doğumdan sonraki ilk birkaç gün-
den 3-6 aya kadar fatal solunum yetmezliği gelişebilir, 
nadiren daha hafif semptomlara yol açan parsiyel SP-B 
eksikliği görülebilir (15-17). SFTPB mutasyonları akciğer 
nakli olmadan nerdeyse %100 ölümcül seyreder (18)

10.2.2. SFTPC Mutasyonları

•	 SFTPB mutasyonlarına göre daha hafif seyirlidir. Gen 
mutasyonu sonucunda fonksiyon kaybı değil, yanlış 
katlanmış proteinlerin birikimine bağlı endoplazmik re-
tikulum stresi, proteozom disfonksiyonu ve tip II alveo-
lar epitelyal hücre apoptozisi gibi etkiler görülür.

•	 Aile öyküsü olmayan de novo mutasyonlar da bildiril-
miştir. 

•	 Sıklığı bilinmemektedir. 
•	 En sık saptanan SFTPC mutasyonu p.IIe173Thr (ve ya 

c.218T>C)’dir (19-22). 
•	 Aynı aile bireylerinde bile akciğer hastalığının başlangıç 

zamanı ve şiddeti değişkenlik gösterebilir (19, 20). Baş-
langıç yaşı üç aydan erişkin dönemine kadar değişmek-
tedir (22-24). Bazı hastalarda 50-60 yaşlara kadar semp-
tom olmayıp daha sonra pulmoner fibrozis ile ortaya 
çıkabilir (25).

10.2.3. ABCA3 mutasyonları

•	 İnsanlardaki en sık genetik sürfaktan disfonksiyonuna 
yol açan mutasyondur (19, 26-28). 

•	 ABCA3 mutasyonuna bağlı fosfolipid alımında bozuk-
luk, olgun SP-C miktarının azalması ve proSP-B’nin SP-
B’ye dönüşümünde bozulma gibi çok farklı etkiler gö-
rülebilir (29-34).

•	 Ağır ABCA3 ilişkili hastalığı olan bebeklerden izole edi-

len sürfaktanda lipid komponentlerinin azalmış miktar-
da ve yüzey gerilimini azaltan özelliklerin de bozulmuş 
olduğu saptanmıştır (34). 

•	 ABCA3’ün günümüze kadar 200’den fazla mutasyonu 
tanımlanmıştır ve mutasyonunun türlerine bağlı ola-
rak hastalığın prezentasyonu ve şiddeti değişmektedir. 
En sık saptanan mutasyonlar Ortadoğu’da c.4545C>G 
(p.Tyr1515) ve Avrupa’da p.Glu292Val (p.E292V, c.875 
A>T) mutasyonlarıdır (12, 30, 35). 

•	 Erken dönem bulgu veren hastalarda ölümcül progresif 
akciğer hastalığı, bebeklik veya çocukluk döneminde 
bulgu verenlerde öksürük, takipne, hipoksemi, gastroö-
zefageal reflü, büyüme geriliği gibi farklı bulgular görü-
lebilir (18, 36).  

10.2.4. NKX2-1 Mutasyonları

•	 NKX2-1 mutasyonu neonatal akciğer sorunları dışında 
interstisyel akciğer hastalığı, ve/veya hipotonisite, ge-
lişimsel gerilik, kore, nöbet gibi nörolojik problemler 
veya hipotiroidizm ile de bulgu verebilir. (37, 38). 

•	 Üç bulgunun bir arada görülmesi “Beyin-Tiroid-Akciğer” 
sendromu olarak adlandırılır (37-41). Etkilenen hastalar-
da solunum sıkıntısı yenidoğan döneminde başlayabilir 
ve hayatın erken dönemlerinde ölümle sonuçlanabilir.

10.3. Histopatoloji

•	 Genetik sürfaktan disfonksiyonlarında histopatolojik 
bulgular Tablo 10. 2’de özetlenmiştir (26, 29, 30, 35, 36, 
41-45).

10.4. Tanı

10.4.1. Radyolojik incelemeler

•	 Akciğer grafisi: Difüz alveolar ve/veya interstisyel infilt-
rasyonlar, buzlu cam görünümü

•	 Yüksek çözünürlüklü bilgisayarlı tomografi (HRCT): 
Buzlu cam görünümü, interlobüler ve intralobüler sep-
talarda kalınlaşma görülebilir. Bulgular sürfaktan dis-
fonksiyonları için spesifik değildir ancak şiddetini belir-
lemede yardımcı olabilir.

10.4.2. Genetik incelemeler

•	 Genetik incelemede SFTPB, SFTPC, ABCA3 ve NKX2 
mutasyonlarına bakılmaktadır. Testlerin sensitivi-
te ve spesifisitesi tam olarak bilinmemektedir. Genetik 
mutasyon saptanamayan ancak klinik, histolojik ve aile 
öyküsüyle sürfaktan protein disfonksiyon sendromlarını 
destekleyen hastalar bildirilmiştir (46). 
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Ortak bulgular

•	 İnterstisyel genişleme

•	 Hava boşlukları içerisinde köpük şeklinde alveolar makrofajlar

•	 Tip II alveolar epitelyal hücrelerde hiperplazi

•	 Distal havayollarında granüler, proteine benzer madde birikimi (pulmoner alveolar proteinozis) 

SFTPB ABCA3 SFTPC NKX2-1

•	 organize olmayan, zayıf 
ve içerisinde veziküler 
inklüzyonlar olan lamellar 
cisimler

•	 deskuamatif interstisyel  
pnömoni

•	 nonspesifik interstisyel  
pnömoni

•	 küçük, yoğun, içerisinde, 
garip yerleşimli inklüzyonlar 
olan lamellar cisimler veya 
birleşik lamellar cisimler

•	 kronik pnömoni •	 yetersiz alveolarizasyon 

•	 septal fibrozis

•	 akciğer kistleri

•	 çok sayıda lamellar cisim

Tablo 10.2. Genetik Sürfaktan Disfonksiyonlarında Histopatolojik İncelemeler 

•	 Mutasyon analizinin maliyeti yüksektir ve sonuç alınma 
süresi uzundur. Solunum sıkıntısının ortaya çıkma za-
manı, şiddeti, aile öyküsü, akrabalık olup olmamasına 
göre bakılacak gen mutasyonları kısıtlanabilir.

•	 Solunum sıkıntısı olan bebekte, gebelik yaşı 38 hafta-
dan küçük, sezaryen ile doğum ve erkek cinsiyet söz ko-
nusuysa genetik testler bir süre ertelenebilir. 

•	 Yeterli ventilasyon desteğine rağmen bir haftadan uzun 
süren ve  enfeksiyon ekarte edilen bebeklerde veya 
solunum sıkıntısının diğer sebeplerinin dışlandığı >38 
gebelik haftasında doğan bebeklerde genetik inceleme 
yapılmalıdır (47).

•	 Anne ve baba arasında akrabalık olan veya doğumdan 
hemen sonra başka patolojilerle açıklanamayan dirençli 
solunum sıkıntısı ortaya çıkan term bir bebekte ABCA3 
ve SFTPB genleri incelenebilir (48). 

•	 Bir yaşından büyük, solunum sıkıntısı olan ve birinci 
derece akrabalarında otozomal resesif kalıtımı düşün-
düren interstisyel akciğer hastalığı semptomları olan 
bebeklerde SFTPC mutasyonu araştırılabilir. 

Sürfaktan Protein Disfonksiyon Sendromlarını (SPDS) 
Hangi Hastalarda Araştıralım?

•	 Gebelik yaşı >38 hafta, sebebi açıklanamayan, hızlı ilerle-
yen ve standart tedavilere yanıt vermeyen solunum sıkın-
tısı olan bebekler

•	 Yeterli ventilasyon desteğine rağmen bir haftadan uzun 
süren solunum sıkıntısı olan ve enfeksiyonun dışlandığı 
bebekler 

•	 Anne ve baba arasında akrabalık olan ve doğumdan he-
men sonra başka patolojilerle açıklanamayan dirençli solu-
num sıkıntısı ortaya çıkan term bebekler (ABCA3 ve SFTPB 
genleri incelenebilir)

•	 Bir yaşından büyük, solunum sıkıntısı olan ve birinci derece 
akrabalarında otozomal resesif kalıtımı düşündüren inters-
tisyel akciğer hastalığı semptomları olan bebekler (SFTPC 
mutasyonu araştırılabilir) 

•	 SPDS açısından aile öyküsü pozitif veya anne-baba arasın-
da akrabalık olan veya büyüme geriliği olan bebeklerde 
hayatın erken döneminde başka hastalıklarla açıklanama-
yan solunum sistemi semptomları olması

•	 Tanımlanmış bir etiyolojisi olmayan kronik interstisyel akci-
ğer hastalığı olan çocuklar

•	 Yüksek çözünürlüklü BT’de tüm akciğerde yaygın tutulu-
munun olması

•	 Histopatolojik incelemede alveolar proteinozis veya elekt-
ron mikroskobunda lamellar cisimlerin görülmemesi veya 
anormal lamellar cisimler
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10.4.3. Akciğer biyopsisi

•	 Genetik testlerle tanı konulamadıysa veya hastalık hızlı 
ilerliyorsa ve genetik testler için zaman yoksa akciğer bi-
yopsisi tercih edilebilir. 

•	 Bazı klinisyenler interstisyel akciğer hastalıklarında akci-
ğer biyopsisini altın standart olarak kabul etmektedirler. 

10.4.4. Laboratuvar incelemeler

•	 Genetik sürfaktan disfonksiyonu tanısı için faydalı olabi-
lecek biyobelirteç bulunmamaktadır. 

•	 Bronkoalveolar lavaj sıvısında da sürfaktan protein bi-
leşenleri çalışmalarda incelenmiştir ancak klinik olarak 
kullanılmamaktadır. Genetik sürfaktan disfonksiyonla-
rında tanısal yeri yoktur (22, 23). 

•	 Küçük bir çalışmada serum glikoprotein KL-6’nın SFTPC 
ve ABCA3 mutasyonlarında anlamlı bir şekilde yükseldi-
ği, nöroendokrin hücre hiperplazilerinde normal düzey-
de kaldığı saptanmıştır (42).

10.5. Tedavi

10.5.1. Destek tedavisi

•	 Tedavinin temelidir. Oksijen desteğinden, non inva-
zif ve invazif mekanik ventilasyona ve ekstrakorporeal 
membran oksijenizasyonuna (EKMO) kadar değişebilen 
solunum destek tedavisi gerekli olabilir. Akciğer nakli 
uygulanana kadar olan geçiş döneminde mekanik ven-
tilasyon ve EKMO kullanılmaktadır (49). 

•	 SFTPB mutasyonu olan bebeklerde nöromüsküler blo-
kajla birlikte HFO kullanılmasının akciğer nakline kadar 
geçen sürede hastanın oksijenizasyonunu arttırdığı, ak-
ciğer grafi bulgularını düzelttiği ve hastayı stabilize etti-
ği gösterilmiştir (50)

•	 Artmış solunum iş yükü nedeniyle uzun süreli nutrisyon 
desteği de önemlidir. 

10.5.2. Farmakolojik tedaviler

•	 Genetik sürfaktan disfonksiyonu olan hastalarda RDS 
bulguları olduğu için eksojen sürfaktan tedavisi veril-
melidir. Sürfaktan, akciğer fonksiyonunda geçici bir dü-
zelme sağlayabilir. 

•	 Sistemik kortikosteroidler, hidroksiklorokin, azitromisin 
ve diğer immunsupresiflerin SP-C, ABCA3 ve NKX2-1 
disfonksiyonunda faydalı etkileri saptanmıştır (22, 23, 
33, 44, 51-54). Tedavinin mekanizması net olmamakla 
birlikte, antiinflamatuvar özelliğinin etkili olabileceği 
düşünülmektedir (55). Tedaviye yanıt 1-3 ay sonra de-
ğerlendirilir.

10.5.3. Akciğer nakli

•	 SFTPB mutasyonuna bağlı şiddetli hastalıkta tek kesin 
tedavi akciğer naklidir. Nakil sonrası beş yıllık yaşam 
oranı yaklaşık %50’dir (56, 57). 

•	  NKX2-1, SFTPC veya ABCA3 mutasyonlarının olduğu 
ağır akciğer hastalıklarında da başarılı olarak akciğer 
nakli yapılmıştır (28, 42, 58-60).

10.5.4. Gen tedavisi

•	 Hayvan modellerinde adenoviral vektörler, adeno-ilişki-
li vektörler, katyonik lipozomlar, non-viral DNA transferi 
gibi metodlarla SFTPB genetik materyal transferi sağla-
narak uygulanan gen tedavilerinin faydasının saptanma-
sına karşın insanlarda vektörlere karşı hava yolu savunma 
mekanizmaları yeterli hale getirilemediği ve yeterli DNA 
konsantrasyonu sağlanamayacağı için henüz uygulan-
mamıştır. Gen tedavisi umut vaat etmektedir. 

10.6. Sonuçlar

•	 SFTPB mutasyonlarında akciğer nakli yapılmazsa nere-
deyse tüm hastalar 3-6 ay içerisinde kaybedilir (15, 61). 
Parsiyel SP-B eksikliği olan çok az sayıda hastada daha 
uzun süren yaşam süresi bildirilmiştir (16, 62).

•	 ABCA3 ve SFTPC mutasyonlarının şiddeti ve prognozu 
değişkendir. SFTPC veya ABCA3 mutasyonuna bağlı geç 
başlangıçlı interstisyel akciğer hastalıklarının prognozu 
çocukluk yaş grubunda başlayanlara göre daha değiş-
kendir. ABCA3 genotipi prognozun tahmin edilmesinde 
önemlidir; her iki allelde mutasyon varsa bir yaşından 
önce kaybedilir (63). SFTPC genotipi ve prognozu ile iliş-
ki saptanmamıştır (64).

•	 NKX2-1 haployetmezliği ve pulmoner tutulumu olan 
hastaların çoğunda neonatal solunum yetmezliği geli-
şir, bazen mortal seyredebilir ancak uzun yaşam süresi 
de bildirilmiştir (37, 39, 40, 65).

•	 Genetik sürfaktan disfonksiyonlarında klinik bulgular, 
prognoz ve tedavi Tablo 10. 3’te belirtilmiştir.

Hastalık Düzenleyici Sürfaktan İlişkili Genler 

•	 Sürfaktan genlerindeki varyasyonlar yenidoğan ve eriş-
kin döneminde akciğer hastalıklarının düzenleyicisi ola-
bilir. 

•	 ABCA3 eksikliği her iki allelde mutasyonun olmasına 
bağlı resesif bir bozuklukken, tek allelde mutasyon ol-
ması geç preterm ve terme yakın bebeklerde RDS ve ço-
cukluk yaş grubunda interstisyel akciğer hastalığı riskini 
arttırmaktadır (66-68). 

•	 Bir SFTPC varyantı olan p.Ala53Thr varlığında astım ris-
kinde iki kat artış saptanmıştır (69)
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İleri Araştırmalara Aday Genler

•	 Foxa2, C/EBP, Mfac3 (aktive T hücrelerinin sitoplazmik 3 
nükleer faktörü), protein kinaz A, gibi genler RDS tanısı 
alan hastalarda saptanmıştır. 

•	 Mst1/2 sürfaktan hemostazında ve pnömosit maturas-
yonunda görevli Foxa2’nin düzenleyicisidir ve Mst1/2 
geninde sorun olan farelerde neonatal dönemde letal 
seyreden RDS görülmüştür (70). 

•	 Sürfaktan disfonsiyonu benzeri klinik bulguları olan ve 
mutasyon saptanamamış birçok hastanın olması nede-
niyle henüz tanımlanmamış ve hastalık yapan birçok 
mutasyonun olduğu düşünülmektedir (6). 

10.7. Sürfaktanın Respiratuvar Distres Sendromu Dı-
şındaki Kullanım Alanları

•	 Sürfaktan, respiratuvar distres sendromu (RDS) dışında 
da farklı kanıt ve etkinlik düzeylerinde kullanım alanları 
vardır ancak RDS dışında kullanım alanlarını inceleyen 
yeteri kadar randomize kontrollü çalışma yoktur. Sürfak-
tanın kullanıldığı diğer neonatal hastalıklar şunlardır: 

10.7.1. Pulmoner kanama

•	 Deneysel çalışmalarda akciğer kanamasına bağlı endo-
jen sürfaktanın inhibe edildiği ve ekzojen sürfaktan ve-
rilmesinin faydalı olduğu gösterilmiştir (71, 72). 

•	 Pulmoner kanama sonrası sürfaktan uygulanması ile 
oksijenizasyon indeksi ve akciğer kompliansı düzelir  
(73, 74). 

•	 Aynı zamanda koagülasyonu bozup pulmoner kanama-
yı arttırabilir.

•	 Rutin kullanımını önermek için ileri çalışmalar ge-
rekse de pulmoner kanaması olan yenidoğanlarda 
sürfaktan tedavisi kabul edilen bir tedavidir (72, 75). 

10.7.2. Pnömoni

•	 Pnömonide plazma proteinleri havayollarına sızar ve 
sitokinler akciğerde birikir. Birçok in vivo ve in vitro ça-
lışmada bu protein içerikli materyalin ve akciğer enfla-
masyonun sürfaktan fonksiyonunu inhibe ettiği göste-
rilmiştir. 

•	 Term ve preterm yenidoğanlarda erken başlangıçlı pnö-
monide sürfaktan tedavisi sonrası oksijenizasyonda hız-
lı ve anlamlı bir düzelme saptanmıştır (76). 

Tablo 10.3.  Genetik Sürfaktan Disfonksiyonlarında Klinik Bulgular, Prognoz ve Tedavi

Klinik bulgular Prognoz Tedavi

SFTPB
•	 Sürfaktan tedavisi dahil destek tedavilerine 

yanıt vermeyen term bebekte neonatal akut 
solunum distresi

•	 Genellikle ilk 6 ayda ölüm

•	 Nadiren hafif fenotipteki çok 
az sayıda hastada daha uzun 
yaşam süresi

•	 Destek tedavisi

•	 Nutrisyonel destek

•	 Akciğer nakli (tek kesin te-
davi)

ABCA3 
•	 Değişken- SFTPB gibi akut prezentasyon, 

subakut kötüleşme veya erişkin dönemde 
orta-stabil fenotip

•	 Çocukluk döneminde yüksek 
mortalite ile giden akut pre-
zentasyon

•	 Büyük çocuklarda daha iyi 
uzun dönem sonuçlar

•	 Destek tedavisi

•	 Nutrisyonel destek

•	 Hidroksiklorokin

•	 Steroid

•	 Akciğer nakli

SFTPC

•	 Değişken- akut prezentasyon

•	 Genelde erişkin dönemde asemptomatik 
veya minör semptomatik fenotip

•	 Hafif akciğer fonksiyon azal-
masıyla giden nadir olarak 
ölümcül seyreden kronik 
akciğer hastalığı

•	 Destek tedavisi

•	 Nutrisyonel destek

•	 Hidroksiklorokin

•	 Steroid

•	 Akciğer nakli

NKX2-1

•	 Solunum ve sinir sistemi tutulumu ve hipo-
tiroidi triadı

•	 %54 vakada solunum sistemi semptomları 
(sıklıkla neonatal solunum distresi, tekrar-
layan pulmoner enfeksiyonlar ve kronik 
interstisyel akciğer hastalığı

•	 Mortalite diğer mutasyonlara 
göre daha düşük 

•	 Akciğer tutulumu ağırsa mor-
talite daha yüksek

•	 Destek tedavisi

•	 Nutrisyonel destek

•	 Tiroid hormon replasmanı

•	 Hidroksiklorokin

•	 Steroid

•	 Genellikle akciğer nakli ge-
rekmez
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•	 Neonatal pnömonide sürfaktana yanıt RDS’den daha 
yavaş saptanmıştır ve genellikle tekrarlayan dozlara ih-
tiyaç olmuştur (77). 

•	 Neonatal pnömonide, mekanik ventilatör ihtiyacı olan 
ciddi solunum yetmezliği durumlarında sürfaktan teda-
visi uygulanabilir.

10.7.3. Mekonyum aspirasyon sendromu

Bkz. Mekonyum aspirasyon sendromu 

10.7.4. Konjenital surfaktan protein B eksikliği

Bkz. Genetik sürfaktan disfonksiyonları 

10.7.5. Akut respiratuvar distres sendromu

Bkz. Akut respiratuvar distres sendromu 

10.7.6. Konjenital diyafragma hernisi

Bkz. Konjenital diyafragma hernisi
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