AKCIGERIN KONJENITAL ANOMALILERI

CONGENITAL ABNORMALITIES OF THE LUNG

Selim Sakir Erkmen Giilhan, Leyla Nesrin Ustiin

Atatirk Gogus Hastaliklar ve Gogus Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, G6gus Cerrahisi Klinigi,

Ankara, Turkiye

e-posta: egulhan@rocketmail.com, lustun@hotmail.com

doi:10.5152/tcb.2012.32

Ozet

Konjenital akciger anomalileri nadir gorilir. Bronkopulmoner
sistemin tUm bilesenlerinden kaynaklanabilir. Yeni doganda
solunum distresi yaratabilecegi gibi, yillarca tanisiz da kala-
bilir. Onemli olan prenatal dénemde tani koyup &nlem alabil-
mek veya dogum sonrasi solunum distresi olan bebeklerde
erken tani ve tedaviyi saglayabilmektir.

Anahtar kelimeler: Akciger, konjenital anomaliler

Abstract

Congenital abnormalities of the lung are rare disorders. They
can arise from all parts of the bronchopulmonary system.
They can lead to respiratory distress in newborn but some-
times they may remain undiagnosed for years. The most
important factor is prenatal or neonatal diagnosis of this
abnormalities for early treatment.
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GiRIiS

Solunum sistemini etkileyen ¢cok sayida konjenital
anomali mevcuttur. Bu anomalilerden bazilan 6l do-
guma, bazilari yeni doganda ciddi solunum sikintisina
neden olabilirken, bazilar da uzun sire asemptoma-
tik kalabilir. Yeni doganda ciddi solunum sikintisi, en
kisa slrede tani konulup, tedavi edilmesini gerektirir.
Bu yapilirken konjenital anomaliler éncelikle disunul-
meli ve onlara yonelik tanisal girisimler ivedilikle yapil-
malidir. ilk yapilmasi gereken endotrakeal entiibasyon
iken, sonrasinda akciger grafisi, bilgisayarli tomografi,
ekokardiogafi, manyetik rezonans gorintileme (MR)
ve endoskopi ile yeni dogan degerlendirilmelidir (1).

Bir ¢cok konjenital hastalik gibi, solunum siste-
mi anomalileri de prenatal ultrasonografi yardimiyla,
Ozellikle gebeligin ikinci trimestrinden itibaren sap-
tanabilmektedir. Prenatal ultrasonografi ile saptanan
sorunlarin dogrulanmasinda, en yararl ikinci yontem
fetal MR’dir (2). Anomalilerin prenatal donemde sap-
tanmasi, gerekli dnlemlerin zamaninda alinmasini da
saglamaktadir.

TARIHCE

Konjenital akciger defektleri ile ilgili ilk yayin,
1639'da Fontanus tarafindan bir bebekte saptanan
akciger kistidir. Huber 1777°de, damarini torasik aor-
tadan alan ilk intralobar sekestrasyonu tanimlamistir.
Ekstrapulmoner sekestrasyon ilk kez binsekizylzlerin
ortalarinda Rokitansky lobu olarak tanimlanmistir. Kon-
jenital akciger anomalilerine yonelik ilk cerrahi diizelt-
me girisimi, 1933’de Reinhoff tarafindan, 3 yasinda bir
cocuga yapilan akciger kist eksizyonudur. ilk pediatrik
lobektomi, 1943’de Gross ve Lewis tarafindan konjeni-
tal lober amfizem icin yapilmigtir (1).

TRAKEA AGENEZi VE ATREZIiSi

Trakea agenezi veya atrezisi, dogumda respiratu-
var distrese neden olan ve genellikle fatal seyreden bir
anomalidir. Ug tipe ayrilir:

Tip 1: Trakeanin parsiyel agenezisi vardir. Distal tra-
kea normal ancak normalden kisadir, 6zofagusun ante-
rior duvarindan cikar (%10-13).
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Tip 2: Trakeanin total agenizisidir. Karina ézofagus
ile iligkilidir. Karina, bifurkasyon ve bronslar normaldir
(%59-62).

Tip 3: Trakea tUmUyle ageneziktir ve bronglar 6zo-
fagustan cikar (%22-31).

Cok buyik kisminda bagka sistem (kardiak,vertebt
al,gastroentestinal) anomalileri gorilir. Bebekler dog-
duklarinda mavi renklidir ve aglama sesi duyulmaz.
Endotrakeal entiibasyon yapilamaz. Ozofagus entii-
basyonu hayat kurtarici olabilir. Cogunlugu mortal sey-
reden bu anomalide ekstrakorporeal membran oksije-
nasyon (ECMO) uygulanabilirse ¢ézim bulunana kadar
zaman kazanilabilir (1,3).

KONJENITAL TRAKEAL STENOZ

Nadir bir anomalidir. Cantrell ve Guild tarafindan 3
tipi tanimlanmistir: Tip 1’de trakeanin tamamina yakini
stenotikdir; tip 2’de takeanin tamami veya bir kisminda
huni seklinde stenoz vardir; tip 3’de ise segmental ste-
noz vardir ve cogunlukla vaskiler ringler sorumludur
(Resim 1).

Prognozu semptomlara ve cerrahi tedavi edilebilme
olasiligina baghdir. Trakeanin rekonstriksiyonunda, ge-
sitli yayinlarda otolog perikard, aorta, kikirdak greftleri
ve kaydirma trakeoplasti teknikleri kullanilimistir (1,3).

BRONS ANOMALILERI

Trakeal Brons ve Divertikiil

Trakeal divertikll, trakeanin servikal veya torakal
kisimlarindan orjin alip, kér pos ya da rudimenter akci-
ger ile sonlanir. Trakeadan ¢ikan bronsial yapi, normal
arteriyel ve ven6z kanlanmasi olan, normal bir segment
ya da lob ile igtirakli ise trakeal brons adi verilir. Ge-

nellikle asemptomatiktirler, rutin incelemelerde bron-
koskopi ve toraks BT’de saptanir. Klinik bir gereklilik
olmadikga ameliyat edilmesi gerekmez (3,4).

Bronsial Atrezi

Brons limeninin, akciger icerisinde kor bir pos sek-
linde sonlanmasidir. En sik sol st lob apikoposterior
segment bronsunda goérilir. Segment kollateral venti-
lasyon ile havalandigindan amfizemat6z gérinimdedir.
Dogumda atrezik brons fetal mukoid sivi ile doludur. Mu-
koid tikag réntgende oval veya yuvarlak kistik gorinti
olusturur. Enfeksiyon gelisirse rezeksiyon onerilir (3,4).

Bronsial Stenoz

Obstriiksiyonun distalindeki parankim amfizama-
t6zdur ve sik tekrarlayan enfeksiyonlar gelisir. Ayirici
tanida travmaya sekonder parsiyel brons yirtiimala-
rinda brong stenozu gelisebilecegi akilda tutulmalidir.
Bronkoplasti ile darhgin acilmasi gerekir. Tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari ve bronsektazi varliginda rezek-
siyon yapilir (3,4).

Trabeobronkomegali (Munier-Kuhn Sendromu)

Trakea ve ana bronglarin asiri genislemesiyle karak-
terize bir sendromdur. Genigleme {g¢lincU dallanmaya
kadar devam edebilir. Cogunlukla U¢lincl dekata ka-
dar asemptomatik kalir. Sekresyon temizligindeki zor-
luk ve fibrozis nedeniyle, sik akciger enfeksiyonlari ve
brongektazi gérilir. Tedavisinde cerrahinin bir katkisi
yoktur. Bronsial stentler yararl olabilir (1).

KONJENITAL LOBAR AMFIiZEM

Konjenital lobar amfizem (KLA), bir lobun, segmen-
tin ya da birden fazla lobun, bronsunda intraluminer
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obstriiksiyon veya ekstrensek basi olmaksizin, ileri de-
recede hiperinflasyona ugramasi sonucu, normal ak-
cigere ve mediastene basi yapmasi ile karakterize bir
foregut anomalisidir. insidansi 20000-30000 dogumda
birdir (5). Vakalarin 1/3’G dogumda, ¢ogu ilk alti aylik
doénemde fark edilir. Erkeklerde daha sik gorulir. Sira-
slyla en sik olarak sol Ust lob, orta lob, sag Ust ve alt
loblarda goérilir (4,6).

Etyolojisi net olarak agiklanamamis, vaskuler, idi-
yopatik ve bronsial kikirdak patolojisi olmak Uzere 3
grupta toplanmistir. Cesitli mekanizmalarin etyolojide
rol oynadigi savunulmustur. Bunlar, alveollere zarar ve-
ren enfeksiyon, koyu kivamli sekresyonun lob brongu-
nu obstriikte etmesi, kartilaj yoklugu, bronkomalazi ve
polialveolar lobtur (3,4).

Semptomlar, olgularin %30’unda dogumu takiben,
digerlerinde cocukluk déneminde ortaya cikar. Dispne,
interkostal ve supraklavikiler cekilmeler, wheezing,
ilerleyen siyanoz ve beslenme gicligu tipiktir. Tanida
PA akciger grafisinde, amfizemli lobun komsu loblara
basi yaparak atelektaziye neden olmasi, diafragmanin
patoloji tarafinda asagi itilmesi ve diizlesmesi, medias-
tenin saglam tarafa kaymasi tipiktir. Prenatal USG’de
akcigerde ekojenite ve/veya kistik gérinim artmistir
(3,7). Ayirici tanida dev blil, pnémotoraks ve konjenital
diyafragma hernisi akilda tutulmaldir. Vaskiler yapinin
basisi disinildiginde anjiografi yapilabilir. Yabanci
cisim aspirasyonu ve mukus tikagi ayriminda bronkos-
kopi yardimcidir ancak agir respiratuvar distresi olan
olgularda tehlikeli olabilir. Toraks BT ve ventilasyon-
perflizyon sintigrafisi de tanida yararlidir (3,4).

Hastalara tibbi, konservatif ve cerrahi tedaviler uygu-
lanmistir. Sadece tibbi tedavi uygulanan olgularda, res-
piratuvar distres progresyon gosterip, mortal seyredebi-
lir. Semptomlarin hafif oldugu secilmis olgularda tibbi ve
konservatif tedavi uygulanabilir. Persistan ve progresif,
orta-ileri derecede respiratuvar distresi olan olgularda,
lob veya loblarin rezeksiyonu yapiimalidir (8,9).

PULMONER AGENEZi VE APLAZI

Pulmoner agenezi, intrauterin gelisim sirasinda tek
tarafli akciger tomurcugunun yoklugu sonucu karina
dahil olmak Uzere bir akcigere ait hic bir yapinin olma-
masidir. Gogunlukla kardiak anomaliler ile birliktedir ve
kromozom bozuklugu (46,XX,2p+) gorulebilir. Pulmo-
ner aplazide ise etkilenen tarafta brons agaci rudimen-
ter olup kér bir pos seklinde sonlanir. Vaskuler yapilar
ve parankimal doku hi¢ gelismemistir. Kér posta biri-
ken sekresyon tekrarlayan enfeksiyonlara neden oldu-
gundan enfekte brons gudiginin rezeksiyonu gerekir.
Hem agenezide, hem aplazide (6zellikle sag taraf), do-

gum sonrasi solunum sikintisi olan hastalarin mortalite-
si yuUksektir (3,4).

KONJENITAL KiSTiK ADENOMATOID
MALFORMASYON

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(CCAM), akcigerin konjenital kistik hastaliklarindan bi-
ridir. CCAM alt solunum sisteminin nadir bir gelisimsel
anomalisi olmakla birlikte, en sik gérilen konjenital ak-
ciger lezyonudur. insidansi 8300-35.000 canli dogum-
da 1'dir (10). CCAM, trakea, brons, bronsiyol veya al-
veoler dokusundan kaynaklanan kistik ve adenomatéz
elemanlarn iceren hamartomatdz lezyonlardir. Blylk
lezyonlar, komsu normal dokular sikistirarak, alveoler
blylime ve gelismeyi bozabilir. Brons genellikle normal
olmasa da, trakeobrongiyal agag ile baglantilidir. Her iki
akcigerde esit oranda goérulir ve tUm loblarda ortaya
¢ikabilir. Lezyonlar genellikle bir lobda sinirli iken, nadi-
ren birden ¢ok lobda goériilebilir (3,11,12).

Klinik ve patolojik olarak 4 tip tanimlanmistir (3,4)

Tip 1: %60-70 oraninda, en sik gorilen seklidir. Dis-
tal bronslar veya proksimal bronsiollerden kaynaklan-
digi dustintlmektedir. Kistlerin duvar incedir ve ¢api
2-10 cm arasindadir. Kistler tek ama multiloktledir,
yalanci siliyer epitel ile déseli olup, diiz kas ve elastik
doku icerirler. Mukus Ureten hicreler de icerirler. Kii-
nik kistin buyukligune baghdir. Buyuk kistlere prenatal
USG ile tani konulabilir. Akcigere basi, mediateni karsi
tarafa itmesi ve diafragmada dizlesmeye yol acmasi
nedeniyle solunum sikintisina sebep olabilir. Kigik
kistlere insidental lezyon veya enfeksiyon odagi ola-
rak, dogumdan aylar veya yillar sonra tani konulabilir.
Malignite gelisme potansiyeli vardir ancak risk ylksek
degildir.

Tip 2: %15-20 oraninda gorilir. Birden fazla, 0.5-
2 cm capl kistlerden olugur. Lezyonlarda elastik doku
icindeki ince fibromuskdler katmanda artis olabilir. Mu-
kus salgilayan hicreler ve kikirdak yoktur. Genellikle
kic¢lk oldugundan,komsu akcigere kitle etkisi yoktur.
Vakalarin %60’inda diger konjenital anomaliler eslik
eder. Bunlardan, trakeodzofageal fistll, bilateral renal
agenezi veya disgenezi, 6zofagus atrezisi, barsak at-
rezisi, diyafragma, kalp, merkezi sinir sistemi ve kemik
anomalileri sayilabilir. Malignite gelisimi igin risk altinda
degildir (13-15).

Tip 3: %5-10 oraninda gorilir. Genellikle gok bu-
yUktUr, bitin bir lob veya birkag lobu tutabilir. Asiner
kokenli ve distal hava yollarinin adenomatoid prolife-
rasyonu ile olusur. Cok sayida kuc¢uk ¢apli kistler icerir.
Mukus sekrete eden hicreler ve kartilaj bulundurmaz.
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Etkilenen bebeklerde, intrauterin veya dogumda 6lim
gorildiagu gibi, yenidogan déneminde ciddi solunum
sikintisina yol acar. Malignite ile iliskili degildir.

Tip 4: %10-15 oraninda goéralir. Kistler, maksimum
7 cm caplidir, mukus hicreleri veya iskelet kasi ile non-
silier yassi, alveol hicreleri icerir. Genellikle tansiyon
pndémotoraks veya enfeksiyon ile, dogumda veya ¢o-
cukluk déneminde ortaya cikabilir. Ama asemptomatik
hastalarda rastlantisal olarak da tespit edilebilir. Kan-
ser ile iligkilidir, 6zellikle pléropulmoner blastom (PPB)
ile birliktedir.

CCAM, yenidogan ddéneminde solunum sikintisi ile
ortaya cikabilecegi gibi, yillarca asemptomatik kalabi-
lir. Respiratuvar distresin siddeti lezyonun boyutuyla
orantilidir. Tipik bulgular takipne, inleme ve cekilmeler
ile artan solunum c¢abasi ve siyanozdur. Tip 2 olgular,
diger konjenital anomaliler nedeniyle dogumdan kisa
slire sonra teshis edilir. Tip 3 en agir formudur. Lez-
yonlar blylk ve tim akcigeri tutabilir, fetal hidrops ve
pulmoner hipoplazi tipiktir. Bebekler 610 dogmus ya da
dogumdan hemen sonra siddetli, progresif solunum si-
kintisi, siyanoz ve solunum yetmezligi gelismis olabilir.
Neredeyse tim hasta bebekler erkektir. Tip 4, yenido-
gan déneminde pnémotoraks ile ortaya cikabilir. Olgu-
larin 1/3’Une gocukuluk ¢aginda tani konulur. Bunlar tip
1 ve 4 olgulardir. Siklikla tekrarlayan pnémoni, 6ksu-
rik, dispne ve siyanoz goérulir (16,17).

Prenatal dénemde fetal USG ile tani konulur.
USG’de kistler, fetal hidrops saptanabilir. Prenatal
MR, konjenital diyafragma hernisinden ayirici tanisin-
da yardimci olabilir. Postnatal dénemde tanida toraks
BT yardimcidir (18,19). Tomografide kistik lezyonla-
nn goéruldagu tipik bulgular mevcuttur: Tip 1’de tek
bir lezyon ya da birka¢ blylk kist, tamamen hava
veya hava-sivi seviyeleri icerir (Resim 2). Tip 2, tip 1'e
benzer bir radyolojik gériiniime sahiptir. Ancak, tip 2
lezyonlar daha ¢ok sayida kugUk kistler icerir, daha

Resim 2. Onlg¢ yasinda erkek. Konjenital Kistik Adenomatoid
Malformasyon. Sol torakotomi+Alt lobektomi
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homojen gorinlr. Tip 3 genellikle buyilk, katl, homo-
jen bir kitle olarak gortlir. Genellikle kitle etkisi ne-
deniyle, ipsilateral akciger hipoplazisi ile karsi tarafa
mediastinal sift vardir. Tip 4 dogumda veya ¢ocukluk
déneminde tansiyon pndmotoraks, enfeksiyon ile ya
da rastlantisal olarak saptanir.

Ayirci tanida bronkopulmoner sekestrasyon (BPS)
dislnulmelidir. Prenatal USG’de BPS homojen kitle
olarak goézlenir, sistemik arterden dal alrr.

Tedavi hastalarin semptomatik olup olmamalarina
gobre degisir. Semptomatik hastalarda cerrahi tedavi,
tercihen lobektomi uygulanir. Wedge rezeksiyon 6ne-
rilmez ¢lnkl lezyonun sinirlari net olarak ayirt edile-
mez. Cerrahi ciddi respiratuvar distresi olan yenidogan
déneminde yapilir. Ancak daha az semptomlu olgula-
ra, elektif olarak blytk gocukluk déneminde yapilabilir.
BlUyUk cocuklarda rezeksiyon, genellikle tekrarlayan
enfeksiyonu 6nlemek ve malignite ile ilgili endigeleri
gidermek icin yapilr (3,8,20). Asemptomatik hastalar-
da, iki tarafli veya multifokal kistler ile aile 6ykisu olan
tdm hastalar icin cerrahi rezeksiyon 6nerilir. Cerrahi is-
lem zamanlamasi tartismalidir. Uc-alti ayin ideal ope-
rasyon zamani oldugu ileri strdlmustir (21). Bebeklik
déneminde asemptomatik hastalar icin minimal invaziv
cerrahi ile komplikasyon olmaksizin basari sonugclar
bildiriimistir (22,23). En sik gérilen komplikasyon tek-
rarlayan akciger enfeksiyonudur. Daha &énceden fark
edilmemis hastalarda malignite gelisimi, dusuk bir ola-
silik olsada, hasta semptomsuz olsada, lezyonlarin re-
zeksiyonu icin gecerli bir nedendir (3).

BRONKOPULMONER SEKESTRASYON

Bir lob veya segmentin normal trakeobronsiyal sis-
tem ile iliskisinin olmamasi ile karekterizedir. Arteriyal
dolasimi codunlukla abdominal aortadan c¢ikan ve di-
yafragmayi gecerek sekestre dokuya ulasan sistemik
arter ile saglanir. Vendz donis genellikle pulmoner
venlere, nadiren sistemik venlere olur. Akcigerin kon-
jenital anomalilerinin %7’sini olusturur. Erkeklerde 3
kat daha fazla gorulir (24). Sekestrasyon kaudal pri-
mitif foregutun, kaudal divertiktlinden koéken alir. Bu
nedenle diger foregut kdkenli patolojilerle birlikte goru-
|0r. Tani antenatal dénemde gebeligin 16-24. haftasin-
da USG ile konulabilir. USG’de solid, iyi sinirli ekojenik
kitle, mediastinal sift, polihidroamnioz ve hidropik de-
gisiklikler saptanir. Renkli doppler USG ve MRl ile sis-
temik arteriyel dolasim tespit edilebilir (25,26). Hidropik
degisiklikler saptanirsa erken dogum endikasyonu ko-
nulabilir. Gebeligin erken déneminde polihidroamnioz
saptanirsa polihidroamniozun drenajl veya torakoam-
niotik sant konulabilir (27).
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Ekstralobar Sekestrasyon

Sekestre doku normal akcigerden ayri olup kendi-
ne ait visseral plevra ile 6rtilidir. Sekestrasyonlarin
%25’ini olusturur ve %90’1 sol hemitoraksta diafrag-
ma komsulugunda, tg¢gen seklinde lezyonlar olarak
g6rilir. Olgularin %50’sinde diyafragma hernisi, di-
yafragma paralizisi, akalazya, pektus ekskavatum ve
konjenital kardiak malformasyonlar gérulir. Hastalarin
cogu cocukluk déneminde asemptomatiktir tesadi-
fen saptanir. Tedavisi, sekestrasyonun rezeksiyonu-
dur. Cogunlukla diafragma altindan gelen ve aortadan
kaynaklanan sistemik arter dal veya dallarinin dissek-
siyonu ve baglanmasina 6zel dikkat harcanmalidir.
Torakoskopik cerrahi, torakotomiye alternatif olarak
kullanilabilir (28-30).

intralobar Sekestrasyon

Sekestre doku normal akciger parankimi icerisinde
yerlesmistir. Her iki cinste de gorulur. Sol akcigerde
siktir. Genellikle ad6lesan gagina kadar semptom ver-
mezler. Kronik enfeksiyon gelisebilir. Bu durumda se-
kestre segment kistik yapida ve ici pu ile dolu olarak
gorulir. Tani yenidoganda PA akciger grafisi ve dopp-
ler USG ile konulabilir. Blylk ¢ocuklarda PA akciger
grafisi, kontrastli toraks BT, MR ve anjiografi ile siste-
mik beslenmenin gdsterilmesi tanisaldir (Resim 3a,b).
Tedavide, enfekte degilse sekestrasyonun segmental
rezeksiyonu yeterlidir. Enfeksiyon geciren olgularda
segmentektomi zor olabilecedinden lobektomi yapi-
labilir. Rezeksiyon sirasinda arter mutlaka iki tarafli
divize edilmelidir. Diafragma altina kagcmasi halinde

kanama kontrolU zorlasabilir. Vendz doénisin yeri tam
olarak belirlenip divizyon yapilmalidir (31).

BRONKOJENIK KiST

Primitif foregutun ventral divertikilinin anormal
dallanmasi sonucu olusur. Cocuklarda gérilen medi-
astinal lezyonlarin %10’unu olusturur, genellikle int-
ratorasik yerlesir. Erkeklerde daha siktir. Genellikle
asemptomatiktir. Parankimal yerlesimli kistler enfekte
olduklarinda veya mediastinal yapilara basi yaptiginda
semptom verirler. Oksuriik, purilan balgam, ates ve
hemoptizi gorilebilir. Radyolojide sivi dansiteli yuvar-
lak veya oval diizgiin kenarli lezyon saptanir, hava-sivi
seviyesi gorllmesi kistin enfekte oldugunu disindi-
rir. Akciger apsesi ve hidatik kistten ayirici tani yapil-
malidir. Toraks BT ayirici tanida yardimcidir.

Mediastinal yerlesimli kistler genellikle subkarinal
yerlesimli olup paratrakeal, hiler, paradézofageal alan-
da da gérilebilir. infantlarda komsu trakea veya bron-
sa basi yaparak stridora neden olur. Nadiren enfekte
olurlar.

Kistin ici respiratuvar epitelyum ile doselidir, muko-
id sivi ile doludur. Kist duvarinda mikéz glandlar, elas-
tik doku, kikirdak, diiz kas lifleri bulunabilir. Nadiren
adenokarsinom ve yassi hlicreli karsinom gelistiginden
tedavisi cerrahi eksizyondur. Wedge rezeksiyon, seg-
mentektoni veya kistektomi yeterlidir (3,4). Olabildi-
gince parankim koruyucu bir cerrahi tercih edilmekle
birlikte, niksleri dnlemek icin kistin tim mukozasi ¢I-
kariimaldir.

Resim 3. a) On bes yasinda kiz cocugu, intrapulmoner sekestrasyon, sol torakotomi + alt lobektomi b) Sol alt lobdaki sekest-

rasyonun aortadan ¢ikan damari
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