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Konjenital Lober Amfizem

Congenital lobar emphysema
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Ozet

Bir ya da birden fazla akciger lobunun disaridan bir basi
olmadan hiperinflasyonu konjenital lober amfizem olarak
tanimlanir. Etyolojisi heniiz tam olarak anlagilamamasina
ragmen, bir gok yazar bronsiyal anormallikler ya da alveo-
lar defektlerin sonucu olarak olustugunu bildirir. Bazi
teoriler yetersiz kikirdak desteginin sonucunda bronsial
kollapsi da igerir. Siklikla sol Gst lob, ardindan orta ve sag
Ust loblar, etkilenir, alt loblar ise nadiren etkilenir. En sik
klinik prezentasyonu, lokal hava hapsi nedeni ile ipsilateral
ya da kontrlateral normal akcigere basi sonrasi yenido-
ganda akut solunum sikintisi yapmasidir. Konjenital lober
amfizem lobektomi ile basarili olarak tedavi edilir. Cocuk-
larda bir den fazla lob alinsa bile, muhtemelen kompansa-
tuar alveolar biliylimenin etkisiyle prognoz iyidir. Bu olgu
sunumunda nispeten geg tani alan 3 yasinda bir kiz hasta
sunuldu.
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Abstract

Congenital lobar emphysema is defined by hyperinflation of
one or more lung lobes in the absence of extrinsic bronchial
obstruction. Although the etiology has yet to be fully un-
derstood, many authors have reported it as the result of
bronchial abnormalities or alveolar defects. Some theories
include bronchial collapse resulting from inadequate carti-
laginous support. The left upper lobe is usually the most
frequently affected, followed by the middle and right upper
lobes, the lower lobes being rarely affected. The most
common clinical presentation is neonatal acute respiratory
distress, which is caused by localized air trapping that
compresses the ipsilateral and contralateral normal lungs.
Congenital lobar emphysema was treated successfully by
lobectomy. The prognosis is good even when more than
one lobe is resected and probably reflects the potential for
compensatory alveolar growth in children. In this case
report, 3 years old girl patient who diagnosed relatively late
is presented.
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Giris

Konjenital lober amfizem (KLA); bir lobun,
segmentin ya da birden fazla lobun bronsunda
intraluminer obstriksiyon veya ekstrensek basi
olmaksizin, ileri derecede hiperinflasyona ug-
ramasl sonucu, normal akcigere ve mediastene
basi yapmasi ile karakterize bir foregut anoma-
lisidir. insidansi 20.000-30.000 dogumda birdir
(1). Vakalarin 1/3’4 dogumda, ¢ogu ilk alti ayhk
donemde fark edilir. Erkeklerde daha sik gori-
IGr. Sirasiyla en sik olarak sol Ust lob, orta lob,
sag Ust ve alt loblarda gordlir (1, 2, 3). Etyoloji-
si net olarak agiklanamamis, vaskiiler, idiyopa-
tik ve bronsial kikirdak patolojisi olmak lizere 3
grupta toplanmistir. Cesitli mekanizmalarin
etyolojide rol oynadigi savunulmustur. Bunlar;
alveollere zarar veren infeksiyon, koyu kivamli
sekresyonun lob bronsunu obstriikte etmesi,
kartilaj yoklugu, bronkomalazi ve polialveolar
lobtur (2,4) Semptomlar, olgularin %30’unda
dogumu takiben, digerlerinde cocukluk done-
minde ortaya ¢ikar. Nefes darligi, interkostal ve
supraklavikiler cekilmeler, hisilti, morarma ve
beslenme giicligu tipiktir (4).

Semptomlarin hafif oldugu olgularda tibbi ve
konservatif tedavi uygulanabilir. Persistan ve
progresif, orta-ileri derecede respiratuvar dist-
resi olan olgularda, lob veya loblarin rezeksiyo-
nu yapilmalidir (5,6) Bu yazida, nispeten geg
tani alan ve lobektomi sonrasi sikayetleri geri-
leyen bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

3 yasinda kiz hasta, 3 giin 6nce baslayan burun
tikanikhg, 6kstiriik, solunum sikintisi sikayeti ile
basvurdu. Ozgecmisinde; bes aylikken ilk kez
bronsit geciren hastanin bir yasinda dis mer-
kezde bronsit tanisi ile hastanede onbes giin
yatis oykusi mevcuttu. Aralikh olarak yineleyen
oksurik ve hiniltili solunum yakinmasi vardi.
Soy gecmisinde oOzellik olmayan hastanin fizik
muayenesinde bilinci acik, vicut isisi 37.2 C,
takipne, dispne ve burun kanadi solunumu
mevcuttu. Sag hemitoraks sola gore daha belir-
gindi ve solunuma daha fazla eslik ediyordu. Sol
hemitoraksta solunum sesleri azalmisti. Olgu-
nun c¢ekilen postero-anterior akciger grafisinde
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sol akciger alaninda havalanma artisi, sol kosta
araliklarinda genisleme, saydamlikta artis tespit
edildi (Resim 1). Cekilen kontrasth toraks to-
mografisinde sol akciger Ust lobda amfizematoz
havalanma artisi izlendi. Sol akciger Ust lob
bronsu proksimalde belirgin dar goriinimde
olan hastada radyoloji departmani tarafindan
konjenital lober amfizem olarak rapor edildi
(Resim 2,3). Ek anomali agisindan yapilan eko-
kardiyografisi normaldi. Hastamiza pediatrik
cerrahi departmani tarafindan konjenital lober
amfizem tanisi ile sol lobektomi planlandi. Lo-
bektomi sonrasi izlemde hastanin ek sikayeti
olmadi.

Resim 1. Sol akcigerde havalanma artisi, sol
kosta araliklarinda genisleme, saydamlikta ar-
tis.

Tartisma

Konjenital lober amfizem (KLM), alt solunum
yollarinda hiperinflasyonla karakterize gelisim-
sel bir anomalidir. Etyolojisi tam olarak bilin-
meyen bu anomalinin, yetersiz kartilaj destegi-
ne bagh oldugu distnlir. (7, 8, 9) KLM sikhg
1/30.000 olarak bildirilmistir. Erkeklerde kiz
¢ocuklardan 3 kat daha sik gorilir. Vakalarin
1/3’t dogumda, ¢ogu ilk alti aylik ddnemde fark
edilir. Erkeklerde daha sik goralir. Sirasiyla en
stk olarak sol Ust lob, orta lob, sag Ust ve alt
loblarda gordalir. (1, 2, 3) Olgumuza baktigimiz-
da, cinsiyeti kiz idi ve sol st lob tutulumu var-
di.

Hastalarin %14’Unde kardiyovaskiiler anomali-
ler gbrilmekte olup, ayrica renal agenezi, renal
kist, pektus ekskavatum ve diyafragma hernisi

gibi has-taliklar da eslik edebilmektedir (10).
Sol akciger Ust lobda yerlesen KLA lezyonlari
kalpte dekstropozisyona yol acgabilir (11). OI-
gumuza eslik eden herhangi bir ek anomaliye
rastlanmadi.

Resim 2 ve 3. Kontrastl toraks bilgisayarli
tomografide; sol akciger (st lobda amfizemat6z
havalanma artisi.

Hastalarda klinik olarak degisen derecelerde
solunum sikintisi gorilir ve bulgular siklikla
hayatin ilk alti ayi icinde ortaya cikar (12,13).
Nefes darligl, interkostal ve supraklavikiiler
cekilmeler, hisilti, morarma ve beslenme glic-
[Gga tipiktir (4). Daha az siklikta, hastalar ileri
yaslarda hisilti, 6kstrik ve tekrarlayan akciger
infeksiyonlari ile basvurabilirler. Eriskin yasa
kadar bulgu vermeyen vakalarda ise baska bir
nedenle ¢ekilen akciger grafisinde KLA tesadii-
fen saptanabilir (14). Olgumuz bu agidan bakil-
diginda geg evrede bulgularin ortaya ¢iktigl bir
olgudur.
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Tanida en yararh goriintlileme yontemi poste-
ro-anterior akciger grafisidir. Akciger grafisinde
amfizemli bir lobun komsu loblara basi yaparak
atalektaziye yol agmasi, diafragmanin etkilenen
tarafta asagl dogru itilmesi ve dizlesmesi, me-
diastenin saglam tarafa dogru kaymasi tipik
bulgulardir. Olgumuz da oldugu gibi postero-
anterior akciger grafisinde lokal havalanma
artisi olan ve inat¢l solunum sistemi bulgulari
veren olgularda, konjenital anomaliler de 6n
tanida distintlmeli ve ileri gérintileme ile tani
ayirici tani yapilmahdir. Bronkoskopi; mukus
tikaci, mukoza katlantisi, yabanci cisim gibi
intrensek obstriiksiyon yapan patolojilerin
ekarte edilmesinde faydali olsa da, klinigi agir
olan solunum sikintili bir infantta tehlikeli ola-
bilir. Bronkoskopi ile brons kikirdak vyapisi,
bronsun havalanma sirasinda kollabe olup ol-
mamasli, distan basi olup olmamasi kolayca
gorulebilir. Radyoniklid ventilasyon / perfiiz-
yon sintigrafisi, CT gibi tetkikler teshis ve ayirici
tanida faydali olmakla beraber kii¢lik infantlar-
da oldukca zor yapilan tetkiklerdir (15). Olgu-
muzun posteroanterior akciger grafisinde goru-
len, stpheli amfizemat6z lezyonun ardindan
cekilen akciger bilgisayarli tomografisi ile tanisi
desteklendi. Son olarak patoloji sonucu lober
amfizem olarak degerlendirildi ve tanisi kesin-
lestirildi.

Konjenital lober amfizemin tedavisinde bugiine
kadar tibbi, konservatif ve cerrahi tedavi olmak
Uzere Ug cesit tedavi uygulanmistir. Sadece
tibbi  tedavi uygulandiginda hastalarin
%50’sinin solunum sikintisi nedeniyle 6lduga,
yasayan hastalarin ise % 75’inde persistan am-
fizem gelistigi gortlmustir. Uygun tedavi sece-
negi hastanin solunum semptomlarinin sidde-
tine gore secilmelidir. Konservatif tedavi,
semptomlari hafif seyreden bazi infatlarda ve
blylik cocuklarda tercih edilebilir. Persistan
veya progressif, orta-ileri derecede solunum
sikintisi olan hastalarda etkilenen lob veya lob-
larin rezeksiyonu en uygun tedavi yontemidir
(15). Olgumuzda solunum sikintisi oldugundan,
cerrahi tedavi tercih edilmis ve kir saglanmis-
tir.

Sonug olarak; KLA nadir gorilen bir akciger
patolojisi olmasina ragmen, sebebi bilinmeyen
solunum semptomu veya solunum sikintisi olan
hastalarda ayirici tanida g6z 6niinde bulundu-

rulmasi gereken bir patolojidir. ilk kez solunum
sikintisi ile bagvuran her hasta en azindan pos-
tero-anterior akciger grafisi ile degerlendirilme-
lidir. Clinkd, radyolojik tanisi mimkiin olan bu
hastalikta uygulanacak tedavi yasam kurtaric
olabilir.
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