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1991-1993 yillar1 arasinda hastanemizde konjenital pulmoner anomali tanist almig 4
olgu sunulmustur. Olgulardan 2 tanesinde akciger agenezisi diger 2 tanesinde ise trakeal

bronkus tespit edilmistir.

Trakeal bronkus tespit edilen olgulardan bir tanesine

semptomakit olmasi nedeniyle trakeal bronkus rezeksiyonu uygulanmistir. Bu olgular
nedeniyle konjenital pulmoner anomaliler ve tedavi protokolleri degerlendirildi.

Congenital Pulmonary Anomalies

GKD Cer. Derg. 1994; 2: 189-193

Four patient were diagnosed es having congenital pulmonary anomaly between 1991-
1993. Two patients had absence of the right lung and in the other 2 tracheal bronchus was
diagnosed. One of the tracheal bronchus cases who was spmptomatic received resiction of

tracheal bronchus.

In this article congenital pulmonary anomalies and their treatment protocols were

evaluated.

Akcigerin gelismesini intrauterin ve postnatal
evrelere ayirabiliriz. Intrauterin  evre; embryonik,
pseudogladular, kanalikular ve terminal sak evrelerine
ayrilmaktadir (Tablo 1) ¢

Solunum yollarint  geligmesinde
hastaliklar 6 grupta incelenebilir.

1) Tek veya cift tarafli akciger agenezi veya
hipoplazi,

2) Trakea ve brong anomalileri,

3) Intralober ve ekstralober sekestrasyonlar,

4) Konjenital lober amfizem,

5) Vaskiiler anomaliler ve

6) Konjenital kistler (4,5,6)

Bu yazida hastanemizde tanisi bulunup cerrahi
veya konservatif yontemler ile tedavi edilen 4
konjenital pulmoner anomali olgusu sunulmustur.

Olgu 1: 1 yasinda, erkek hasta. 1 aydan beri
morarma sikayeti olan hastada sik sik ates, oksiiriik,
gece uykusundan uyanma, balgam ¢ikarma ve kusma

goriilen

yakinmalar1 iizerine kronik akciger enfeksiyonu ve
trakeomalazi notanilariyla 9.10.1992 tarihinde hastane-
mize yatirildi. Hastanin yatisinda sag {ist zonda
pnomonik infiltrasyon mevcetut idi. Tekrarlayan morar-
ma ataklarinda sik trakeal aspirasyon gerekiyordu.
Genel anestezi altinda rijit bronkoskopi yapildi. Karina
seviyesinde trakeanin sag lateral duvarinda fistiil agzi
goriildi. Buradan bol miktarda piiriilan akiti aspire
edildi. Trakeosefageal fistil’ii ekarte etmek igin
basinglh kontrastli sefagus rafisi yapildi. Herhangi bir
fistiil hatt1 tespit edilemedi. Cekilen bilgisayarl
tomografide ayni diizeyde lezyon tespit edildi Bunun
iizerine hastaya GAA rijit bronkoskop ile selektif
bronkografi yapildi (Resim 1). Gorillen agzin bir
trakeal bronsuna ait oldugu tespit edildi.

Hastanin morarma ataklarinin olmasi ve sik trakeal
aspirasyona gereksinim duymast ve tekrarlayan
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enfeksiyonlar nedeniyle cerrahiye karar verildi.
12.3.1993 tarihinde torakotomi yaparak trakeal brong
ve havalandig1 apikal segment eksize edildi. Hastanin
postoperatif donemi sorunsuz gecti ve morarma ataklart
bir daha goriilmedi. Hasta halen tarafimizdan
izlenmektedir.

Ewibim

Olgu 2: 4 aylik, kiz hasta. 1 aylik hiriltili solunum
ve Oksiiriik sikayetleri ile hastanemize bagvurdu. Fizik
muayenesinde retraksiyonlar ve sag hemitroraksta
solunum sesleri azalmisti. Sag total atelektazi
diistiniilerek hastaya acilen genel anestezi altinda rijit
bronkoskopi yapildi. Karinanin 2-3 cm iizerinden
itibaren giderek artan bir sekilde trakeanin daraldig:
goriildii ve bu bolgeden ileriye gecilemedi. Hastada
huni trakea diisliniilerek bilgisayarli tomografi yapildi.
Sag akciger agenezi, huni trakea ve dekstrokardi
saptandi (Resim 2). Trakeobrongiyal anomalileri
saptamak {izere genel anestezi altinda bronkografi
yapildi. Trakeanin dar oldugu ve sag ana bonusun
olmadig1 goriildii. Trakea sol ana bronsla devam
ediyordu. Hastanin klinigi, solunum fizyoterapisi, O,
tedavisi ve konservatif metodlar ile diizeldikten sonra
tibbi takibe alindi.

Olgu 3: 11 aylik erkek hasta. Daha 6nce 2 kez
akciger enfeksiyonu gegiren hasta, 1 aydan beri
Okslirik ve nefes darligi yakinmalari nedeniyle
4.12.1993 tarihinde hastanemize basvurdu. Interkostal
retraksiyonlari, ekspiryumda uzama bulgulari olan
hastada ayrica 2/6 sistolik {iflirlim tespit edildi. Hasta
sag bronkopndmoéni veya atelektazi Ontanilariyla
yatirildi. Yapilan CAT’de muhtemel sag agenezi rapor
edildi. Bunun iizerine hastaya genel anestezi altinda
rijit bronkoskop ve bronkografi yapildi. Trakeanin sol
ana brons ile devam ettigi goriildii (Resim 3). Sag
sisteme ait brons veya gilidik goriilmedi. Cekilen
sintigrafide sagda tam perfiizyon yoklugu tespit edildi.
Hastaya yapilan silia elektron mikroskopi tetkikinde
silialarinda  hipomotilite saptandi. Hastaya sag
pulmoner agenezi tanisi ile konservatif tedavi
uyguland1 ve ayaktan takibe alindi.

Olgu 4: 24 aylik, erkek hasta. 4 yildir giderek
artan Oksiiriik, balgam ve nefes darligi yakinmalar



Eesim 3.

mevcut. Son 2 yildir sik sik akciger enfeksiyonu
gegiriyor. Dogustan ses kisikligi ve katarakt mevcut.
Bu yakinmalar nedeniyle ¢ekilen bronkografisine
trakeal brong tespit ediliyor (Resim 4). Trakeal bronsun
semptomatik oldugu diisiiniilerek oparerasyon igin
gonderilen hastada yaptigimiz brons biyopsisinde
“immotile cilia” spermograminda hipomotil oligosper-
mi ve sinus grafisinde sinusit tespit edildi. Ayrica
hastanin ses kisiklig1 i¢in yapilan ileri tetkiklerinde {ist
trakeal maliz bulundu. Bu bulgularla hasta semptoma-
tik tedaviyle izlenmeye alindi.

Tartisma

Normal akciger gelismesini etkileyen normal ve
anormal faktorler ¢ok iyi bilinmiyor. Lokal mesankim-
epitel iligkisi ve mndral-hormonal etkiler O6nemli
goriiliiyor”. Yapilan invitro arastirmalarda hayvan
fetusundan alinan akciger budlar1 yalniz komsu spesifik
mesankim varliginda dallanmaya devam ettikleri
gosterilmistir”. Santral sinir sistemi normal gelismede
onemlidir. Intrauterin servikal veya frenik sinir hasari
hayvanlarda pulmoner hipoplaziye neden olmustur'”.

Konjenital lezyonlarda nadiren cerrahi tedavi

gerekmektedir®.

Havayolu dallanma anomalileri ¢ogunlukla
asemptomatiktir.
Atwell bronkografilerde %10 trakeobronsiyal

anormallik rapor etmistir® Erken embroyonik hayatta,
trakeal brog aberran brons olarak ¢ogunlukla sag trakea
duvarindan, karina fiizerinde ek bir brons olarak
goriilmektedir"”. Harris’in  “Trakeal brons tespit
edildiginde klinik 6nemi yoktur” ciimlesi ile uzun siire
trakeal bronsun klinik 6nemi olmayan rastlantisal bir

bulgu oldugu diisiiniiliiyordu'".

Hisimmn 4

Eger brong anormal boélgeden ayrilirsa “Displaced”
ve eger fazladan bir brons anormal bdlgeden ayrilirsa
“Supernumerary” olarak adlandirilmistir’”. Bu brons
st lobun apikal segmentini veya ger¢ek bir lobu
besleyebilir. Bizim olgumuzda trakeal brons sag apikal
segmenti havalandirtyordu.

Cogu olgular asemptomatik olup, asosiye olan
diger bronkopulmoner anomaliler nedeniyle goriilebil-
irler'"?. Bizim trakeal brons olgularimizda bir tane-
sinde konjenital katarakt, ses kisiklig1, “immotile cilia”,
sinusit, ve trakeomalizi tespit edildi. Digerinde sistemik
veya pulmoner bagka anomali yoktu.

Trakeal brosta semptomlar stridor, wheezing,
tekrarlayan enfeksiyonlar ve hemoptizi olabilir'?.
Bizim olgularimizda tekraralayan akciger enfeksiyonu
ve 1. olguda ataklar halinde gelen morarma ve oksiiriik
ndbetleri mevcuttu. Bu olguda ancak trakeal aspirasyon
sonrast klinik diizelme saglanabiliyordu. Bu sikayetlere
trakeal bronstan brons agacina zaman zaman akan
piriilan sekresyonlarin neden oldugu disiiniildii.

Tekrarlayan iist lob hastalig1 ve trakeal bronsu olan
olgularda aberran brons ve besledigi lobun rezeksiyonu
tercih edilir''®. Olgu 1°de tekrarlayan morarma  ve
solunum distresi nedeniyle trakeal



aspirasyon gereksinimi karsilamak igin hasta siirekli
hastanede  yatirilmak Hastanin  bu
sikayetleri i¢in konservatif tedavi yeterli olmadi. Bu
nedenlerden dolaytr cerrahi tedavi karari alinarak
semptomatik apikal segent ve buna bagl trakeal brong
rezeke edildi. Hastanin sikayetleri ameliyat sonrasi bir
daha goriilmedi. Takiplerde hasta normal gelisimini
saglayabildi.

Akcigerin  brong, damar ve
gelismesindeki  yetersizliklerden  dolay1
agenezi, aplazi veya hipoplazi ortaya ¢ikmaktadir

Pulmoner agenezi akciger dokusu, brons ve
damarlarin biitiiniiyle olmamasidir. Pulmoner aplazi
ana bronsun mevcut olup fakat pulmoner parankim ve
damarlarin olmamasidir. Hipoplazi ise enkomplet veya
yetersiz akcigerin gelismesi sonucu goriilmekte-
dir(14’15).

Organogenez  sirasinda  akciger  budlarmin
bdliinememesi sonucu pulmoner agenezi veya aplazi
gorillmektedir®. Pulmoner kan damarlart brons
organgeneze bagli olarak gelisebilir. Bu nedenle
bunlarin gelisimi hi¢ olmamaktadir: Etkilenen tarafta
torasik kavite kalp ve diastinal yapilar ile
doldurulmustur. Kars1 akciger alveol sayisinda artis ve
anormal segmentasyon gostermektedir''®.

Bilateral pulmoner agenezi yasam ile bagdasmaz
ve literatiirde yalniz 11 olgu bildirilmistir'”.

Tek tarafli olgula daha sik goriilmekte ve
literatiirde 250 olgu bildirilmistir'"¥. Tek tarafli
pulmoner agenezi 10.000-15.000 otopside bir
gorillmiistiir’”. Sag ve sol agenezi esit siklikta ve daha
cok erkeklerde goriilmektdir®. Bizim olgularmuzin
biri kiz ve digeri erkek idi. Her ikisinde sag agenezi

zorundaydi.

parankim

pulmoner
(14)

tespit edildi.
Literatiirde pulmoner agenizi olgularinda %50-
70’inde asosiye olan malformasyonlar

bildirilmistir'*'”. Bunlar siklikla kalp ve biiyiik damar
defektleri, hemivertebra, flizel olan kotlar, 6sofagus
atrezisi, trakea-6zofageal fistiil, genitouriner anomaliler
ve diyafragma agenezisidir'''®. Bizim 2. olgulmuzda
asosiye olan, dekstrokardi ve huni trakea, saptadik.

Genel yasam siiresi sag agenezi i¢in 6 yil, sol
agenezi i¢in ise 16 yila kadar uzadig: bildirilmistir"®.
Bu vakalarda dliimlerin yarist konjenital kalp hastalig
nedeniyle olmaktadir®.

Trakeanin konjenital lezyonlar1 nadiren rapor
edilmig, ¢ilinkii bunlarda yasam
goriilmemigstir: Trakeanin agenezi veya atrezisi yasamla
bagdasmaz®. Trakeanin konjenital stenozu birkag tiir
olabilir®. Webler diginda 3  sekilde
tarifedilmistir®”; 1) Generalize hipoplazi, 2) Huni
seklinde daralma, 3) Segmental stenoz.

Huni seklinde stenozda trakea normal cap ile

baslayip, huni seklinde bir daralma gostermektedir.

uzun sireli

stenoz

Stenotik kisim segmentalda olabilir. Stenozlar bile
birlikte brons ve diger organ anomalileri de
goriilebilmektedir'?.

Bizim olgumuzda huni trakeayi sag agenezi ve
dekstrokardia ile beraber tespit ettik.

Evans hava trakeogrami ve floroskopinin anomali
ve tipi hakkinda kesin bilgi verebilecegini
sdylemektedir'®.

Hirschberg ve arkadaslari, en 6nemli teshis teknigi
olarak endoskopi ve bununla birlikte goriintiileme
yontemlerini 6nermislerdir®®.

Mansfield’e gore, bronkoskopi hipoksik arreste
neden oldugundan yapilmalalidir. Bronkoskopi entiibe,
paralize ve ventile edilen olguda yapilabilir ve stenozun
degerlendirilmesi, yani seviyesi, trakeal
kompliyansi ve sekraesyonlarin olup olmamasina sinirl
kalmalidir"”.

Lobe ve arkadaslarina goére goriintiiliime
yontemleri ile tim vakalar teshis edilebilir.
Enstriimastasyon hava yolunun durumunu tehlikeye
atabildigi i¢in radyografi daha onceden bize stenoz
hakkinda bilgi verebilir®. Eger diiz filmlerde stentik
bolge goriilmezse, konvestiyonel tomografi, bilgisayarl
tomografi ve NMR yapilabilir. Eger anatomi detayl
incelenecekse kontrast bronkografi yapilir.

Bizim olgumuzda stenozun degerlendirilmesi ve
bunun ilerisinde lan bros agicini degerlendirebilmek
amaciyla ameliyathane sartlarinda, genel anestezi ile
paralize ve ventile edilen olguda bronkografi yapildi.

Ayirici tanida intrinsik trakeal lezyonlar, ekstrinsik
olaylardan ise vaskiiler ringler, mediastinal kitleler ve
pulmoner sling gibi beraber olabilen anomaliler
diistiniilmelidir"?.

Trakea stenozlu olgularda cerrahi gerektirmeden
yasayabilirler. Benjamin ve arkadaglari, 21 olguluk
serilerinde 12 yasayan olgu rapor etmislerdir®®.

Konservatif tedavi solunum fizyoterapisi, inspire
edilen havanin nemlendirilmesi, antibiyotik entiibas-
yondan kacinmaktan olusmaktadir. Steroidlerin tam
rolleri aciklanamadigindan bazi vakalarda verilebi-
1ir®.

duvarin

Grillo bu olgularda konservatif tedavi Onermis
clinkii jivenli trakea erigkin trakea gibi tansiyona
dayanikli degildir®®.

Ganzer tarafindan dilatasyon gibi daha inazif
metodlar dnerilmistir®”.

Cerrahi girisim icin; agir ve yasamu tehlikeye atan
stenozlar, stk sik hastaneye yatmak, devam eden
semptomlar ve gelisme geriligi gibi endikasyonlar
bildirilmistir®.

Loeff ve arkadaglari 12 senede 22 konjenital trakea
stenozlu vaka bildirmisler. 6 infant cerrahi yapilmadan
tedavi edilmis ve Dbunlar asosiye olan diger
anomalilerden dolayr Olmiistir. 5 olguda cerrahi



uygulanmistir. Genel mortalite %77 olarak bulunmus.
Yazar degisi onarim metodlart kullanmis ve basarisizlik
nedeni olarak stenozun agir derecede oldugunu
soylemistir®®.

Cerrahide, rezeksiyon ve uguca anastomoz
osofagus duvart grafi®, kikirdak doku graftu®®,
perikardial graftler®® ve slide trakeoplasti®”
yontemler kullanilmistir.

Bizim olgumuzda asosiye olan diger konjenital
anomaliler, cerrahinin yiiksek mortaliteye sahip olmasi
ve konservatif tedavi ile iyi sonug aldigimiz igin cerrahi
islem diigiinmedik.

Konjenital trakeobronsiyel anomaliler nadir
gorelen hastaliklar arasinda yer almaktadir ve asosiye
olan diger anomaliler bu grup hastalarin yasam
stirelerini azaltmaktadir. Bu hastalarin tedavisinde
ameliyat tekniklerinin komplike ve yiiksek mortaliteye
sahip olmalar1 nedeniyle ancak dikkatlice segilen
olgularda yapilabilir kanaatindeyiz.

(29,30,31)
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