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COCUK AKALAZYASI

(Bir Vaka Nedeni fle)
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Akalazya asag osofagus sfinkterinde gevseme bozuklugu ve gov-
desinde primer peristaltik dalgalarin kaybolmasina bagh olarak
(aperistaltism) meydana gelen yutma giicliigi ile karekterize ve et-
yolojisi iyi bilinmeyen bir dsofagus hastaligidir.

Gevseme bozuklugu anlamina gelen akalazya ilk defa 1964 yilin-
da Casella tarafindan Auerbach pleksusundaki ganglion hiicrelerinde
sayisal azalma veya dejenerasyona bagl olarak meydana geldigi bildi-
rilmistir (4). Casella ve diger arastiricilara goére Auerbach ve myen-
terik pleksuslardaki ganglion hiicrelerinde meydana gelen bu degi-
simler motilite bozuklugunun temel nedeni olarak kabul edilmeleri-
ne ragmen buglin bile akalazyada lokmanin mideye gecisini engelle-
yven mekanizmanin nedeni yeterince anlasilamamistir (6,7,8,11). Has-
taligin sebebi iyi bilinmedigi i¢in tedavide en basarili yontemin tes-
bitinde de bir fikir birligine varilamamistir (1,2,4,9,10).

Bu makalede A.U. Tip Fakiiltesi Gastroenteroloji klinigine basvu-
ran akalazyali bir erkek cocukta klinik bulgular ve cerrahi uygula-
ma takdim edilmis ve literatiir gézden gecirilmistir.

VAKANIN TAKDiMi

Vaka K.D. 1.5 yasinda bir erkek gocuk olup kusma ve gelisme
geriligi nedeni ile 29.9.1986 da Gastroenteroloji kilnigine yatirildi
Hastanmin sikayeti iki ayhk iken baslamig, giderek artmis ve de-
vam etmis. Sikayetlerinin bagladig ilk ginlerde sulu gidalar1 azda
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olsa alabiliyormusg, ancak kisa bir stire sonra hig¢ bir sey yutamaz ol-
mus, siit veya sulu gidalar alir almaz kusarak ¢gikariyormus. Zayifla-
mis ve gelisme geriligi meydana gelmis, ylriyemiyor ve ayakta du-
ramiyormu§ (Resim 1).

Resim 1 : K.D. 1.5 vasinda bir erkek cocuk. Yutma giigligli ve kusma sikayeti
mevcut olup ileri derecede gelisme geriligi gorlilmekte.

Hastanin ve annesinin 6z ve soy geg¢misinde o6nemli bir ézellik
bulunamadai.

Fizik muayenesinde gelisme geriligi, deri turgor ve tonusunda
ileri derecede azalma, «caput guadratum» teshit edildi. Akciger kaide-
lerinde krepitan raller ve interkostal retraksiyvon saptandi.

Laboratuvar bulgular : Hematokrit % 28, Hb % 60, lokosit 10.200,
sedimentasyon 13 mm/st ve idrar bulgulari normal idi. Total
protein % 5.2 mg, albumin % 25 mg, globllin % 27 mg, Na
122 mEqg/1, Cl 91 mEqg/1, K 4.4 mEq/1, Ca 8.1 mg/dl, tire 13 mg/dl ola-
rak bulundu. Akciger grafisinde kaba bir infiltrasyon ve oOsofagus
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grafisinde ise gdvde de genisleme, diyafragma altinda kisa ve diiz-
giin bir darhk gérildd (Resim 2). Radyolojik bulgular1 akalazya'ya
uyan hastanin genel durumu misait olmadigl igin endoskopik ve ma-
nometrik calisma yapilamadi. Muhtemelen konjenital Akalazya diisii-
niilen hastammn s1v1 acig1 ve elektrolit dengesi tibbi tedavi ile dizel-
tildikten sonra Go6gls cerrahisi klinigine operasyon igin verildi.

Resim 2 : Preoperatif dénemde &sofagusun radyolojik gériinimii. Diyafragma alti
diizgiin bir darlik olup diyafragma iistiinde gévde de genisleme ve aperistaltism gorilmekte.

nda kisa ve

AMELIiYAT RAPORU

Hastada, ésofagus 1/3 alt ug, kardiya ve hatta midenin en iyi
goruliip gerektiginde ameliyatin istenilen yénde genisletilebilme im-
kam veren torasik girisim yolu tercih edildi. Intratrakeal genel anes-
tezi ile sol posterolateral ensizyon aracihifl ile 7 ci kosta yatagindan
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intratorasik bogluga girildi, Akciger kismen kollabe edilip yukar:1 dog-
ru ¢ekildi. Bovlece inferior ligament gortlerek kesildi ve mediastinal
plevra agild1. Osofagus kivrik pens aracilig ile altindan gecilip teyp
gecilerek askiva alindi. Osofagus dikkatle yapilan disseksiyon aracili-
&1 ile mediastinal plevradan ayrildi. Bu boélge 6sofagusun kalinlagmis
ve sertlesmis oldugu ancak stiiriktir yvapisinda olmadigl tesbit edil-
di. Herhangi bir yanilgiya imkan vermemek ic¢in diyafragma acilarak
sol elin isaret parmag: ile mideye sokuldu, fundus, kardiya ve 6cofa-
gokardiyak bileske bolgesi dikkatle incelendi. Parmak osofagus liime-
nine itilerek bu bodlgenin timdral stirtiktlir yapida olmadig: tespit
edildi. Sol elin isaret parmag 6sofagus limeninde iken intratorasik
osofagus alt bolumiine kardivadan baslayarak 4-5 cm. uzunlugunda
myotomi yapildi. Frenoosofageal ligament acilarak kardiyvaya kadar
myotomi insizyonu uzatildi. Kanama ve mukozada kazai bir defekt
acilip acilmadigl kontrol edildikten sonra parmak mideden gikarldi,
Mide tek tek konan dikislerle kapatildi. Diyvafragma dikilerek karin
boslugu kapatilmig oldu. Csofagusta myotomi yapilan bélgede 6sofa-
gus adelesi mediastinal plevraya tek tek dikislerle tutturulduktan son-
ra mukozanin daha serbest genislemesine imkan verildi. Kanama
kontrol yapildiktan sonra su alti drenaj: ile gogiis tabaka tabaka ka-
patildi. Hasta amelivathaneyi ivi durumda terk etti.

Ameliyat1 takiben hasta Gastroenteroloji kliniginde tekrar takibe
alindi. Operasyon sonrasi hastamin bitin sikayetleri kayboldu. Kat:
ve sulu gidalan rahathkla yutabiliyordu. Kilo almaya basladi. Kont-
rol osofagus grafisinde pasajin acik oldugu tesbit edildi (Resim 3).

TARTISMA

Akalazya primer peristaltilk dalganin kaybolmasi1 ve agag osofa-
gus sfinkterinin gevseyememesi ile karekterize, etyolojisi iyi bilinme-
yen bir hastaliktir. Sistemik bir hastalik degildir, boylece Chagas
hastalig veya skleroderma gibi sistemik hastaliklardan kolayca ay-
rilabilir. Hastahgin etyopatogenezinde gesitli faktdrler sorumlu tu-
tulmustur. Nedeni ne olursa olsun hastalarda parasempatik inner-
vasyondaki diizensizlige bagl olarak belirtilerin meydana geldigi go-
rusi benimsenmistir (1,3,4,6,7,8,14).

Casella, akalazyada goriilen fizyopatolojik bulgularin Auerbach
pleksusundaki ganglion hiicrelerinin sayisal azalmasina veya yapi-
sindaki dejeneratif degisiklige bagh olarak meydana geldigini bildir-
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Resim 3 : Postoperati dénemde Bsofagusn radyolojik g6riiniimi. Diyafragma altindaki
dar bolgede genigleme ve pasaj mevcut (Ameliyattan bir hafta sonra).

mistir (6,7). Bu gériis Cannon’un denervasyon kanunu ile uyumlu-
dur (5). Akalazyamn patogenezini agiklayan ¢ok sayida calisma ve
teori literatiirde mevcuttur (6,7,8,11,13,14). Bir calismada distalde di-
late olmayan segmentte normal ganglion hicrelerinin yaninda, 6so-
fagusun dilate kisminda bulunan myenterik pleksusta ganglion hiic-
relerinin mevcut olmadig1 gésterilmistir. Ancak bu durum kesin bir
ozelligi géstermez. Kimyasal boyalarla yapilan galigmalarda, myente-
rik pleksusta mevcut olan ganglion hiicrelerinin sayisal azalmasi ya-
ninda ganglion hiicreleri ile birlikte sinir gévdelerininde bulundugu
tesbit edilmistir. Elektronmikroskopik galigmalar ve intestinal poli-
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peptid hormonlarla yapilan galigmalar akalazyanin nérojenik bir has-
talik olduguna isaret eder.

Akalazya hastalifinin tanmisinda radyolojik inceleme yaninda, en-
doskopik ve manometrik calismalarda onemli tani ydntemleri ola-
rak kabul edilirler. Ancak bu son iki yéntem kiiglik yastaki cocuklar
icin uygulanmasi zor olan ¢alismalardir.

Akalazya eriskinlerde sikca gorildigi halde neonatal dénemde
nadiren goérilir. Tim akalazyali hastalarim yvanhzca % 5'i 15 yagindan
6nce semptom verir. Cocuk akalazyasinda semptomlar ¢ogunlukla
ge¢ gocukluk déneminde ortaya cikar. Literatiirde erken belirti ve-
ren vaka sayismin cok az oldugu bilinmektedir. Buick Akalazya tani-
s1 almis 15 gocukta semptomlarin en erken 7 ayhk iken basladigim
bildirmistir (4).

Akalazyada tedavi segimi tartismalidir. Genellikle eriskinlerde
forse dilatasyon basarili bir tedavi yéntemi olarak kabul edilir. Fel-
lows ve arkadaslarima goére dilatasyon yapilan eriskin vakalardan
yalmizca % 10 da myotomiye gerek duyulmustur (9). Ancak cocuklar-
da dilatasyon sonuclar: oldukga farklidir. Berquist ve arkadaslar di-
latasyon uyguladiklar: 8 cocugun 5 de ortalama 19 ay devam eden bir
iyilik donemi tesbit etmislerdir (3). Payne ve arkadaslar: ise hidros-
tatik dilatasyon uyguladiklar: 17 ¢ocuktan sadece 7. de kalici bir iyi-
ligin meydana geldigini bildirdiler (12). Azizkhan yaslar: 9 dan daha
fazla olan cocuklarda dilatasyon tedavisinden yaklasik glarak % 25 de
kalcl bir iyilik tesbit etmistir (1). Bir diger galisma grubunda Aziz-
khan ve arkadaslar1 78 gocukta modifiye Heller ameliyatindan son-
ra hastalarm % 98 de semptomlarin tamamen kayboldugunu gozle-
diler.

Mayo kliniginde takib edilen 899 Akalazyali eriskin hastada mi-
yotomi sonuglarinin dilatasyona oranla iki misli daha basarili oldugu
tesbit edilmistir. Hastalarm % 84 de miikemmel sonuglar alinmistir.

Cocuklarda uygulanan myotomi ameliyatindan sonra goriilen per-
forasyonun daha az sikhkta oldugu anlasilmistir. Myotomi ameliya-
tindan sonra sik olarak gorilen komplikasyon gastroosofageal ref-
lu'dur. Insidans1 degisik arastiricilara gore gok farkhidir ve antiref-
lux yéntem uygulandig: takdirde oranin ¢ok azaldig tesbit edilmistir.
Buick ve arkadaglari antireflux yéntem uygulanmadan sadece myoto-
mi yapilan 9 gocuk hastanin yanlizca 3 de radyolojik olarak reflu tes-
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bit ettiler. Heller tipi myotomilerden sonra 1 yil iginde vakalarm % 24
de, 10 yil icinde ise vakalarmn % 48 de reflu gorulmustur (1,4).

Bu gin, literatiire goére, ¢ocuklarda akalazya tedavisinde tercih
edilen bashca yéntem Heller ameliyati olup beraberinde Nissen fun-
duplikasyonunun yapilmasi halinde reflu'ya ait bulgularin ¢ok az sik-
likta meydana gelecegi kabul edilir.

Vakamiz, literatiirde goriilen vakalardan ¢ok daha erken dénem-
de (2 aylik) semptom veren ve en kiiciik yasta ameliyat olan vaka
olarak dikkati cekmektedir. Ameliyat sonras: biitlin yakinmalar: di-
zelen ve kilo alan hasta, ilerde tesekkil edebilecek komplikasyonlari
incelemek icin takibe alinmistir.

Hastanin tibbi tedavisindeki yardimlarn igin Cocuk hastaliklar:
klinigine tesekkiir ederiz.

OZET

Cocuk Akalazyasi :

Yutma gtli¢ligi, kusma ve gelisme geriligi nedeni ile klinige ya-
tirllan 1.5 yasidaki bir erkek cocukta radyolojik olarak Akalazya
tesbit edilmistir. Sikayeti dogumdan iki ay sonra baslamis ve giderek
artan hastamn sivi ve elektrolit dengesi saglandiktan sonra ameliya-
ta verildi. Operasyondan sonra sikayetleri tiumu ile kayboldu ve kilo
aldi. Radyolojik kontrolde ésofagus pasajinin acgildigl tesbit edildi.

Literatiire gore, Akalazyali vakalarin ancak % 571 15 yasindan én-
ce semptom vermis olup literatiirde en kiglk yas 7 ay olarak bildi-
rilmistir.

Vakamiz en kucglik yasta semptom veren ve en kiligiik yvasta ame-
livat olan vaka olarak dikkati ¢cekmektedir.

SUMMARY
Achalasia in a Child

1.5 years old male child was accepted to our clinic due to comp-
laints of dysphagia, vomiting and retardation. The complaints had
retardation. The complaints had started two months after birth and
has been increasing steadily.

Achalasia of the esophagus was diagnosed following the radiolo-
gical examination of the child. Patient was operated on following the



74 N. Sumer - E. Yalav - O. Uzunalimoglu - K. Kog - O. Seviik

accomplishment of liquid and elecrolyte imbalance. The complaints
were releaved after operation and the child started gaining weight.
The normal esophageal passage was determined by control radiolo-
gical examination of esophagus.

In the literatur, 5 per cent of Achalasia cases had symptomps be-
fore 15 years of age and the youngest case which is reported is 7
months old.

In our case, the symptomps revealed when the child was 2 months
old and therefor it is the youngest case reported in the literature.

KAYNAKLAR

1. Azizkhan, R.G.. Tapper, D., Fraklis, A. : Achalasia in childhood a 20 year

experience, J Ped Surg 15 : 457, 1980.

Ballantina, T.V., Fitzgerald, J.F., Grosfield, J. : Transabdominal esophagomytomy

for achalasia in children. J Ped Surg 15 : 457, 1980.

3, Berquist, W.E., Bryn, W.J., Ament, M.E., Euler, AR. : Achalasia, diagnosis, ma-
negement and clinical course in children. Ped 71 : 798, 1883.

4, Buick, R.G., Spitz, L. : Achalasia of the cardia in children. Brit J Surg 72 : 341,
10985.

5. Cannon, W.B. : A low of denervation. Am J Med Sci 198 : 737, 1938.

Casella, R.R., Brown, AL, Sayre, G.P,, Ellis, F.H. : Achalasia of the esophagus,
pathologic and ethiologic considerations. Ann Surg 160 : 474, 1964

7. Casella, RR., Ellis, F.H., Brown, A L. : Fine sturucture changes in achalasia of
the esophagus. L. Vagus nerves. Am J Path 46 : 278, 1965.

8. Csendes, A., Gladys, F., Braghetto, ., Carlos, F., Velasco N., Henriquez, A. :
Gastroesophageal sphincter pressure and histological changes in distal esop-
hagus in patients with achalasia of the esophagus. Dig Dis Sci 30 : 10-941, 1085.

9. Fellow, J.W. Ogilvie, A.L, Atkinson, M.P. : Pneumatic dilatation in achalasia.
Gut 24 : 1020, 1983.

10. Jara, F.M., Toledo-Pereyna, L.H., Lewis, JW. Magilligan D.J. : Longterm re-
sults of esophogomytomy for achalasia of the esophagus. Arch Surg 114 : 935,

[

1979. N
11. Moersch, H.J, : Cardiospasm in infancy and in childhood. Ann J. Dis Child
38 : 284, 1979.

12. Payre, W.S., Ellis, F.H. jr., Olsan, AM. : Treatement of cardiospasm achalasia
of the esophagus in children. Surg 50 : 731, 1981.

13. Staddart, C.J., Johnson, A.G. : Achalasia in siblings. Brj Surg 69 : 84, 1982,

14, Westley, C.R., Herbest, J.J., Goldman, S., Wiser, W.C. : Infantil achalasia: in-
herited as an autosomal recessive disorder. J Ped 87 : 243, 1975.



