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Ozet

Abstract

Konjenital lober amfizem (KLA) yenidogan déneminde ortaya gikan
akcigerin nadir gelisimsel anomalisidir. Onl¢ glnlik kiz bebek primer
pulmoner hipoplazi nedeniyle Unitemize kabul edildi. Siddetli dispne
ve siyanozu olan hastanin gégus grafisinde ve toraks tomografisinde
KLA ve pulmoner hipoplazi saptandi. Operasyon planlanan hastada
pulmoner hipoplazi varligi prognozu agirlastiracagindan MR
anjiografi gekildi ve pulmoner damarlanmanin normal olmasi lzerine
opere edildi. Biz bu olgumuz ile KLA'e eslik edebilecek ek patolojilerin
(pulmoner hipoplazi gibi) ileri goriintileme yéntemlerinin kullaniimasi
ile saptanmasinin ameliyat sonrasi prognozu etkileyebilecegini
vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Konjenital lober amfizem, yenidogan, tedavi,
tani

Congenital lobar emphysema (CLE) is a rare anomaly of lung
development that presents in the neonatal period. A 13-day-old
girl baby was admitted to our unit because of primary pulmonary
hypoplasia. She had presented with severe dyspnea and cyanosis,
where chest radiograph and chest computed tomography showed
CLE and pulmonary hypoplasia. Pulmonary hypoplasia may worsen
prognosis of patient. There fore, we performed a pulmonary magnetic
resonance angiography in our patient. Pulmonary vasculature was
normal on magnetic resonance angiography. After ward, our patient
was operated. In here we would like to highlight that the use of
advanced imaging techniques can identify additional pathologies
which may affect prognosis after surgery.
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GIRIS

Konjenital lober amfizem (KLA) yaklasik 20000 ila 30000 dogumda
bir gorilen akcigerin nadir konjenital anomalisidir (1). Akut solunum
yetmezliginden tekrarlayan enfeksiyon ve takipne ataklarina kadar
degisen klinik tablo ile ortaya ¢ikabilecedi gibi bir kismi asemptomatik
olabilir (2). Antenatal goriintileme yontemleri ile asemptomatik veya
hafif semptomatik vakalar kolayca taninabilmektedir. Hastalarin
6zellikle kontrolateral akcigerin asiri havalanmasina neden olabilecek
akciger hipoplazisi, diyafragma hernisi ve konjenital kistik adenoid
malformasyonundan ayirt edilmesi prognostik agidan biyiik 6nem
tasimaktadir. Biz burada klinigimize konjenital pnémoni, atelektazi
ve primer pulmoner hipoplazi én tanisi ile sevk edilen konjenital lober
amfizemli bir yenidogan olgusunu sunduk.

OLGU

Otuz yasinda G3P3 anneden sezaryen ile 3750 gr olarak dogan term
kiz bebek 13 gunlik iken beslenme sirasinda morarma olmasi (lizerine
saglik kurulusuna basvurmus. Atelektazi ve pndmoni 6n tanilari ile
izlenen hastanin solunum sikintisinin daha da artmasi tizerine pndmoni,
hipoplazik akciger 6n tanilari ile klinigimize sevk edildi. Hastanin prenatal
dénemde takibinin olmadigi 6grenildi. Fizik muayenesinde; genel durum
kétd, agirik: 3650 gr (90 persentil), BC: 35 cm (90 persentil), viicut isis|;
36.8 °C (aksiller), nabiz: 148 /dk, SS: 76/dk ve oksijen saturasyonu: %85
idi. Peroral siyanozu, interkostal ve subkostal gekilmeleri olan hastanin
sol akciger alaninda solunum seslerinin azalmisti ve kalp tepe atimi
sag hemitoraksta daha net duyulmaktaydi. Diger sistem muayenesinde

patolojiye rastlanmadi.

Laboratuar tetkiklerinde tam kan sayimi, akut faz reaktanlari
normaldi. Kan gazinda respiratuar asidoz mevcuttu (pH: 7.21, pCO,;:
75 mmHg, HC®3: 25 mmHg). Batin USG'de mesane komsulugunda
kistik lezyonlar g6zlendi. Ekokradiyografik incelemesi normaldi. Akciger
grafisinde; sol akcigerin saga dogru deviasyonu ve sol Ust lobda belirgin
havalanma artigl, kalbin saga yer degistirdigi ve mediastinal sift oldugu
saptandi (Sekil 1). Tekrarlanan akciger grafilerinde shiftin artmasi
Uizerine toraks tomografisi gekildi ve KLA, pulmoner hipoplazi ve infiltratif
alanlarin oldugu saptandi (Sekil 2). Solunum sikintisi artan hasta
mekanik ventilatore baglandi ve antibiyotik tedavisi baslandi. Bir kag
kez ekstlibasyon denendi ancak basarili olmadi. Hastada klinik diizelme
olmamasi Uzerine etkilenen lobu devre disi birakacak sekilde selektif
endobronsial entlibasyonla kontrollii ventilasyon uygulandi. Siyanoz
ataklarinin ekstlbe oldugu dénemlerde siklastigi ve solunum sikintisinin
arttigi gorildi. Sag akciger parankiminin totale yakin hipoplazik olmasi
Uzerine sag akciger pulmoner vasklarizasyonu gérmek igin akciger MR
anjiografi cekildi (Sekil 3). Sag akciger vaskiilarizasyonu normal bulunan
hastanin solunum sikintisinin diizelmemesi ve giderek artmasi lizerine
opere edilerek sol lobektomi uygulandi. Postoperatif dénemde hasta iki
giin solunum destegi aldi. Ugiincii giinde her iki akciger havalanmasi iyi
olan hastanin oda havasinda solunum sayisi 46/dk, oksijen saturasyonu
%96 idi. Beslenmesi ve kilo artisi iyi olan hasta taburcu edildi.
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KLA genellikle bir akciger lobunda progresif hava hapsi,
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Tarakgi ve ark.

Sekil 1. Sol akcigerden sa§ akcigere mediastinal shift

hiperaerasyon, etkilenen lobun komsu akciger dokusuna basisi ve karsl
akcigere herniasyonu ile karakterize klinik bir tablodur. Sikligi 20000-
30000 dogumda 1 olan nadir bir konjenital anomalidir ve erkeklerde g
kat daha fazla goriilmektedir. ik defa 1932'de Nelson tarafindan tarif
edilmistir. Histolojik olarak edinsel amfizemdeki doku hasari yoktur;
normal asinslar ve asiri genislemis alveolller mevcuttur. Nadir gortlen
gelisimsel bir konjenital akciger anomalisi olan konjenital lober amfizem
genellikle tek tarafli olup gcogunlukla sol st lobu (%42) tutar, sag orta
lob %35 oraninda etkilenir fakat herhangi bir akciger lobu da tutulabilir
(3). Bilateral KLA tablosu nadir olarak bildirilmistir (4). Konjenital
lober amfizem olgularinin gogunun kesin nedeni bilinmemekle (%50)
birlikte, en sik konjenital kartilaj defektleri (%25) sorumlu tutulmaktadir
(5). Geri kalan %25 olguda ise brongial obstruksiyona sebep olan
anormal mukozal katlanti, mukoz plaklar ile anormal kardiyopulmoner
damarlanma, daha nadir olarak intratorasik kitleler etiyolojide rol
almaktadir (6,7). Konjenital lober amfizemde asiri derecede havalanan
ve ventilasyonu ile perfiizyonu ileri derecede azalmis olan lob, yaptigi
basi nedeniyle sadlikli loblarin da ventilasyonunu engeller.

Hastalarin gogunda amfizematdz lobun genislemesi ile hayatin ilk
birkag glintinde hafif solunum sikintisi ortaya cikar ve etraftaki dokuya
basi yenidogan déneminde ilerleyici solunum yetmezligine neden olur.
Vakalarin kiigiik bir yiizdesi asemptomatik olabilir, hafif semptomatik
ve asemptomatik vakalarda zaman zaman normal radyolojik bulgular
gorilebilmektedir. Hastamiz da dogumdan sonraki ilk glnlerde
asemptomatik olup ilk sikayetleri on U¢ glnlik olunca baslamistir.
Solunum sikintisi KLAde genellikle ilk bulgudur. Siyanoz ikinci
siklikta gérilen bulgudur (3). Bizim olgumuzda ise ilk bagvuru sikayeti
siyanozdu. Bir galismada vakalarin %28'inin yenidogan doneminde
saptandigi, vakalarin ¢cogunun literatirle uygun sekilde 6 aydan dnce

Sekil 2. Sol akcigerde lober amfizem, sagda basiya bagl
havalanma azligi
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Sekil 3. MR anjiografide normal

vaskularizasyon goértntm

sag

akcigerde

tanindigi bildirilmisir (8).

Tanida akciger grafisi O6nemlidir, ancak kesin tani BT ile
konulabilmektedir. Bizim hastamizda oldugu gibi KLA'de radyolojik
bulgu, akciger grafisi veya BT'de ileri derecede genislemis, ipsilateral ve
kontralateral loblara basi yapan, hiperlusan bir lobun varhi§idir. Tutulan
lob karsl hemitoraksa dogru herniye olmus ve mediastinal sifte neden
olmustur. Ayirici tanida radyolojik olarak benzer bulgular gdsteren
akciger hipoplazisi, diyafragma hemisi ve konjenital kistik adenoid
malformasyon dusiiniimelidir (9). Ozellikle akciger hipoplazi tanisinin
diglanmasi hastanin prognostik durumunun belirlenmesi ve tedauvisi
agisindan hayati énem tasimaktadir. Bizim hastamizda da akcigerdeki
tomografi bulgularinin baslangicta akciger hipoplazisini diisiindirmesi
tedaviyi planlama agsamasinda problemdi. Clinkii KLA tanisi ile yapilacak
lobektomi hastada eder hipoplazi mevcutsa prognozu kétilestirecek
hatta mortal seyredecektir. Bu nedenle biz de hastamiza sag akcigerin
vaskiiler yapisinin degerlendiriimesi amaciyla MR anjiografi ¢ektirdik ve
sag pulmoner arterler normal olarak degerlendirildiginden sag pulmoner
hipoplazi tanisindan uzaklasildi ve KLA tanimizi kesinlestirdik.

Vakalarin  %12-14’line konjenital kalp hastaliklari ve vaskiler
anomaliler ile renal agenezi, renal kistler ve ekstremite anomalileri de
edebilmektedir (10). Bizim vakamizda yapisal kalp defekti saptanmadi
ancak mesane komsulugunda kistik lezyonlar bulundu.

Hafif KLA'de konservatif tedavi tercih edilirken, solunum sikintisinin
duizelmedigi vakalarda cerrahi girisim gerekmektedir. Lobektomi siddetli
semptomlari olan KLA hastalarda kabul edilen tedavi seklidir. Hastalarda
ciddi solunum sikintisi nadiren gérillir ve acil cerrahi girisim gerektirir.
Bu durumda lobektomi hayat kurtarici olabilmektedir. Ozellikle multiple
infiltrasyon ve konsolidasyonu olan hastalarda; bu durum hayati
tehlike olusturmadikga medikal tedavi uygulanarak cerrahi miidahale
geciktirilmelidir (8). Bizim hastamizda ise ciddi solunum sikintisi olmus
ve slirekli solunum destegine ihtiyag duymustur. Bu nedenle hastamiza
yapilan lobektomi hastamizin kliniginin diizelmesini saglamistir.

Sonug olarak; biz bu olgumuz ile KLA ile birlikte olabilecek
patolojilerin (pulmoner hipoplazi gibi) ileri goriintlileme ydntemlerinin
kullaniimasi ile kesinlestiriimesinin postop prognozu etkileyebilecegini
vurgulamak istedik.
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