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Bronkopulmoner foregut malformasyonlar

- Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
- Bronkopulmoner sekestratsyon
- Konjenital lober amfizem
- Foregut duplikasyon kistleri

• Enterik duplikasyon kisti
• Bronkojenik kist
• Nöroenterik kist 

Ayn› hastada birden fazla bronkopulmoner malfor-
masyon bulunabilir ve farkl› tiplerin birlikteli¤i olabilir.
Prenatal ultrasonografide bronkopulmoner foregut mal-

formasyonlar 12-14 gestasyon haftas›nda toraksta eko-
jenik kitle olarak belirti verirler. Do¤um sonras›nda, bu
malformasyonlar asemptomatik olup rastlant›sal olarak
tan›nabilmelir veya malformasyon tipi, yerleflimi, büyük-
lü¤ü ve e¤er varsa havayollar› ve/veya gastrointestinal
veya sinir sistem ile olan iliflkisine ba¤l› olarak geliflen
komplikasyonlar sonucunda hayat›n herhangi bir döne-
minde klinik belirti verebilirler. Bu nedenle ilk trimester-
de ultrasonografide toraks bofllu¤unda saptanan her
lezyona do¤umu takiben bebekler asemptomatik dahi
olsalar tan› amac› ile bilgisayarl› akci¤er tomografisi çe-
kilmelidir (1-4).

ÇÇaa¤¤rr››ll››  YYaazzaarr IInnvviitteedd  AAuutthhoorr

ÖÖzzeett  
Hava yollar› ile akci¤er parenkiminin ve önbarsa¤›n geliflimi primitif foreguttan olmaktad›r. Bu iki sistemin birbirinden ayr›lmas› ve sonras›n-
da ayr› ayr› geliflimi s›ras›nda oluflan, damar anomalilerini de içeren do¤umsal yap›sal, genellikle sporadik ve kal›tsal olmayan anomalilere
bronkopulmoner foregut malformasyonlar denir. En s›k görülenler bu yaz›da özetlenmifltir. Konjenital diafragma hernisi difragman›n yeter-
siz maturasyonunu tamamlamamas› nedeniyle oluflan bir hastal›kt›r. Defekt s›kl›kla diafragman›n sol posterolateralindedir. Diafragma geli-
flimi intrauterin 4-8. haftalar aras›nda tamamlan›r. Bu dönemde diafragma oluflumunda bir defekt ortaya ç›karsa kar›n içi organlar toraksa
geçer ve yaratt›¤› bask›yla akci¤er geliflimini engeller. Ayn› zamanda pulmoner arterlerin de gelifliminde de problemler oluflur ve sonuç ola-
rak yenido¤anda hayati tehlike oluflturan ciddi pulmoner hipertansiyon geliflir. (Türk Ped Arfl 2010; 45 Özel Say›: 68-71)
Anahtar sözcükler: Diafragma hernisi, kistik adenomatoid malformasyon, pulmoner sekestrasyon 

SSuummmmaarryy
Airways with lung parenchyma and foregut develop from primitive foregut. Bronchopulmonary foregut molformations are the name of 
congenital, structural, often sporadic and non-hereditary anomalies including vessel anomalies formes during individual development of
these two system following their separation from each other. The wideley observed forms are summarise in the context of this article. 
Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a disease that is coused by the incomplete maturation of the diaphragm and a defect mostly on
the left side, at the postero-lateral portion of the diaphragm. Diaphragm completes its growth around 4th-8th gestational age. If not then
the abdominal viscera moves into the thoracic cavity and lung development is insufficient due to compression of the abdominal organs.This
also causes maturation problem at the pulmonary arteries and ends up with severe pulmonary hipertansion that might be highly fatal in the
newborns. (Turk Arch Ped 2010; 45 Suppl: 68-71)
Key words: Cystic adenomatoid malformations, diaphragmatic hernia, pulmonary sequestration 
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Konjenital kistik adenomatoid malformasyon

Terminal bronsiollerin afl›r› geliflimi ve alveoler büyüme-
nin bask›lanmas› sonucu oluflan konjenital multikistik akci-
¤er kitlelerine denir (fiekil 1). Tek bir akci¤er lobu veya tüm
akci¤erde yer alabilirler. Kistelerin boyutu 5 mm alt›nda ise
mikrokistik, üstünde ise makrokistik olarak s›n›fland›r›l›r.
Renal ve kardiovaskuler anomaliler, diafragma hernisi ve
ekstralober pulmoner sekestrasyon efllik edebilir. 

Do¤umu takiben mediastande belirgin itilme, akci¤er hi-
poplazisi ve pulmoner hipertansiyona ba¤l› solunum s›k›n-
t›s› ile belirti verebilirler ve bu hastalar›n prognozu kötüdür.
Asemptomatik olup rastlant›sal olarak tan›nabilirler veya
tekrarlayan akci¤er infeksiyonlar› ile belirti verebilirler ve bu
hasta grubunda prognoz iyidir. Düz akci¤er grafisi ve bilgi-
sayarl› akci¤er tomografisi ile tan› konulur. Tekrarlayan ak-
ci¤er infeksiyonu ve malinite nedeni olabilece¤i için cerrahi
giriflimde bulunulmal›d›r ve kistleri içeren lop ç›kar›l›r. Prog-
noz efllik eden pulmoner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon
ile di¤er sistem anomalilerine ba¤l›d›r (5-8).

Pulmoner sekestrasyon

Pulmoner sekestrasyon trakea ve bronfllar ile belirgin
ba¤lant›s› olmayan ve ifllevi olmayan do¤umsal akci¤er do-
kular›d›r. Anatomik olarak yerleflimlerine ba¤l› olarak intra-
lober veya ekstralober olarak iki ana gruba ayr›l›rlar ve pul-
moner sekestrasyon olan bölgenin arteryel beslenmesi ve
venöz dönüflümü farkl›l›klar ve de¤iflik birliktelikler göstere-
rek sistemik ve pulmoner dolafl›m sistemden olur (fiekil 2). 

Intralober sekestrasyon s›kl›kla diafragma alt›ndaki (%85)
veya üstündeki aortadan (%15) ç›kan damar(lar) ile beslenir
ve inferior pulmoner ven (Pulmoner) veya hemiazigos ve azi-
gosa (Sistemik) venöz dönüfl olur. Bu anormal damarlanma
nedeni ile yüksek debili kalp yetersizli¤i geliflebilir. Pulmoner
sekestrasyonlar›n bafll›ca özellikleri Tablo 1’de özetlenmifltir.

Tan› direkt akci¤er grafisi ve bilgisayarl› akci¤er tomog-
rafisi ile konulur. Konvansiyonel veya bilgisayarl› tomografi,
manyetik resonans görüntüleme anjiografi ile damar ano-
malilerinin tan›s› konulur. ‹ntralober sekestrasyonda veya
ekstralober sekestrasyon efllik eden tekrarlayan akci¤er in-
feksiyonlar› veya yüksek debili kalp yetmezli¤i olan hasta-
larda cerrahi giriflim indikasyonu vard›r. Asemptomatik olan
ekstalober sekestrasyonlu olgular› takip edilebilir. Cerrahi
giriflim pulmoner sekestrasyonu içeren akci¤er lobunun ç›-
kar›lmas›; lobektomidir (9-11).

Konjenital lober amfizem

Do¤um sonras›nda hava girifl ve ç›k›fl› bafllad›ktan sonra,
trakeobronflial sistemde olan anomali sonucunda inspirium-
da giren hava ekspiriumda bronfl duvar›n›n kapanmas› sonu-
cunda d›flar› ç›kamaz ve içeride kal›r (fiekil 3). Bunun nedeni
s›kl›kla bronfl duvar›nda yer alan k›k›rdak dokulardaki anoma-
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Tablo 1. Pulmoner sekestrasyon

Pulmoner sekestrasyon Intralober sekestrasyon Ekstralober sekestrasyon

Tan›m Normal akci¤er dokusu içinde yer al›r. Normal akci¤er dokusundan ayr›d›r.

Yerleflim Alt lobda basiler segmentte ve s›kl›kla Toraks bofllu¤unda, üst bat›nda, mediastande yerleflebilir.
sol tarafta yer al›r

Ek anomali Seyrek S›kt›r,özellikle sol diafragma hernisi ve evantarsyonu ile 
gögüs duvar› deformasyonlar› ve kalp anomalileri ile birlikte 
olabilir. Pulmoner hipoplazi efllik edebilir.

Klinik belirtiler S›kl›kla 2 yafl sonras›nda görülen S›kl›kla asemptomatik olup efllik eden anomalilerin
tekrarlayan akci¤er infeksiyonlar› olur. araflt›r›lmas› s›ras›nda yap›lan incelemelerde tan›n›rlar.

fiekil 2. ‹ntralober ve ekstralober sekestrasyon

Normal
Akci¤er

Aorta
Aorta

Diafragma

Diafragma

‹ntralobar
Sekestrasyon

Extralobar
Sekestrasyon

Normal
Akci¤er

fiekil 1. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon



li veya nadiren d›flar›dan bronfl duvar›na olan anormal pulmo-
ner ven veya genifl aç›k ductus arteriosus bas›s›d›r. Ço¤un-
lukla bir neden belirlenemez. Akci¤erin bir veya birden fazla
lobu tutulabilir. En s›k (%80) üst loblar tutulur. Hava ile gittik-
çe geniflleyen akci¤er lobu mediastene, karfl› taraf akci¤erine
uzanabilir ve ayn› hatta karfl› taraftaki di¤er akci¤er loblar›na
bas› yapar ve ventilasyon perfuzyon bozuklu¤una ve sonuç-
ta solunum s›k›nt›s›na neden olur. Bu tablonun a¤›rl›¤› farkl›d›r
ve klinik belirtiler de¤iflkendir. S›kl›kla hayat›n ilk haftalar›nda
klinik belirtiler ortaya ç›kar. Hafif taflipne olabilece¤i gibi a¤›r
solunum yetmezli¤i de geliflebilir. Do¤umu takiben hemen ve-
ya sonras›nda semptomlar geliflebilir veya rastlant›sal tan›na-
bilir. Direkt akci¤er grafisi ve bilgisayarl› akci¤er tomografisi ile
kesin tan› konulur. Cerrahi girifl ile lober amfizem geliflen loba
lobektomi yap›lmal›d›r (12-14).

Foregut duplikasyon kistleri

Bu malformasyonlar kistin içini döfleyen epitelin yap›s›na
ba¤l› olarak üçe ayr›l›rlar. Solunum sistemi epiteli ile kapl›
olanlara; bronkojenik kist, özofagus veya mide epiteli ile kap-
l› olan ve ço¤u zaman, özofagus lümeni ile ba¤lat›l› olmaks›-
z›n, özofagus duvar›nda yer alan kistlere enterik duplikasyon
kisti, gastrointestinal sistem epiteli ile döfleli ancak s›kl›kla
vertebra anomalilerinin efllik etti¤i spinal kord ve muhteme-
len durameter ile ba¤lant›l› olan kistlere de nöroenterik kist
denir. Foregut duplikasyon kistler toraks ve bat›nda kiste ait
kitle nedeni olabilirler. ve prenatal dönemde ultrasonografi ile
tan›nabilirler. Asemptomatik olabilirler veya; Bronkojenik
kistler, hilusta tek olup mediastane uzanabilirler veya perifer-
de çok say›da olup özellikle do¤um sonras› a¤›r solunum s›-
k›nt›s›na neden olabilirler (fiekil 4). En s›k görülen komplikas-
yon infeksiyon olup kanama, hayat› tehdid edebilen ani bü-
yüme, pnömotoraks ve nadiren maliginite geliflimi de görüle-
bilir. Tan› direkt akci¤er grafisi ve bilgisayarl› tomografi ile ko-
nur. Cerrahi giriflim ile ç›kar›lmal›d›r. Tam ç›kar›m s›kl›kla lo-
bektomi bazen de tek kistin ç›kar›lmas› ile mümkün olur (3,4).

Konjenital diafragma hernisi ‘BOCHDALEK’

Gö¤üs bofllu¤u ve kar›n bofllu¤unu ay›ran fibromüskü-
ler yap›daki diafragman›n, embriyolojik hayattaki geliflimi
gebeli¤in 4-8. haftalar› aras›nda tamamlan›r. Barsaklar›n ro-
tasyonunu tamamlay›p kar›n bofllu¤u içinde konufllanmas›
öncesinde diafragma geliflimini tamamlayamaz ise poste-
ro-lateralde bulunan defektten gö¤üs bofllu¤una geçen ba-
t›n organlar› gö¤üs bofllu¤u içinde yer kaplayarak akci¤erin
geliflimine engel olurlar. Do¤um sonras›nda akci¤erin geli-
flememesine ve buna efllik eden pulmoner damarlar›n geli-
flememesine ba¤l› olarak solunum s›k›nt›s› ve daha da
önemlisi pulmoner hipertansiyon ortaya ç›kabilir. Bu durum
en geliflmifl merkezlerde bile %50 civar›nda olan yüksek
mortaliteyi izah eder. Görülme s›kl›¤› canl› do¤umlarda
1/2000 ile 1/5000 aras›nda rapor edilmifltir.

Efllik eden anomaliler

Efllik eden anomali oran› %30-%50 olarak bildirilmekte-
dir. Bu oran canl› do¤anlar içindir. Ölü do¤umlarda oran›n
%95-97 kadar yükseldi¤i görülmüfltür. 

Hastal›¤›n fizyopatolojisi itibar› ile bask› alt›nda kalan ak-
ci¤erde, az veya çok akci¤er hipoplazisi, kar›n bofllu¤unda
olmas› gerekirken toraks bofllu¤una ç›km›fl barsaklarda ro-
tasyon anomalisi ve PDA hemen her olguda karfl›m›za ç›kar.

Bunlar›n d›fl›nda daha seyrek görülen aort koarktasyonu,
VSD, özofagus atrezisi, akci¤er sekesterizasyonu, renal ano-
maliler, myelomeningosel, Cantrell pentalojisi s›k görülür.

Klinik bulgular

Gebelik takibinde rutin US tetkikleri nedeniyle tan›s› an-
tenatal dönemde konulabilen bir hastal›k olmufltur. Genel-
likle midenin de torasik boflluk içine girmesi ve özofago
gastrik bileflkede angulasyona sebep olmas› nedeniyle yu-
tulan amnios mayii sindirim sistemine rahat geçemez ve bu
durum bebeklerin %80 gibi yüksek bir oranda polyhidram-
niosunun olmas›na sebep olur. Barsaklar zaman zaman ka-
r›n bofllu¤una dönebilece¤inden, antenatal US tetkikinde
tan›konmama ihtimali düflük fakat vard›r.

Antenatal tan›s› olmayan bebeklerde klinik bulgular›n
bafl›nda solunum s›k›nt›s› gelir, taflipne, burun kanad› solu-
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fiekil 3. Konjenital lober amfizem. A: fiematik görünüm, 
B: Ön-Arka akci¤er grafisi, C: Ayn› olgunun bilgisayarl›
toraks tomografisi

Normal Akci¤er
Dokusu

Atelektazik
Akci¤er Dokusu

Amfizematöz Sol
Akci¤er Üst Lobu

A C

B

fiekil 4. Bronkojenik kistin bilgisayarl› toraks tomografisindeki 
görünümü

Karinada 
yerleflen
bronkojenik 
kist



numu, interkostal retraksiyon gibi en hafif den bafllay›p si-
yanoza giden daha a¤›r bir tablo içinde olabilirler.

Kar›n organlar›n›n gö¤üs bofllu¤unda olmas› nedeniyle
kar›n çökük gö¤üs genifltir. Mediasten itildi¤inden kalp te-
pe at›m› sa¤da duyulur. Oskültasyonda barsak seslerinin
gö¤üs bofllu¤u içinde olmas› tan› koydurucudur.

Solunum s›k›nt›s› ile ilgili semptomlar ne kadar erken
bafllarsa prognoz o kadar kötüdür.

Babygram tarz›nda çekilmifl bir grafide barsak anslar›
gö¤üs bofllu¤u içinde görülür.

Ay›r›c› tan›da, kistik adenomatoid malformasyon, rela-
xasyo diyafragmatica, Morgagni hernisi, bronkojenik kistler
ilk akla gelenlerdir.

Yüksek mortalite nedeniyle prognostik faktörler belirlen-
meye çal›fl›lm›flt›r. Örne¤in midenin toraks bofllu¤u içinde
bulunmas› , preduktal post duktal kan gaz›nda PaO2 fark›-
n›n 15 mmHg’n›n üzerinde olmas› gibi; fakat bunlar›n hiç bi-
ri kesin marker olamam›flt›r.

Tedavi

Eskiden tedavi prensibi olarak ‘madem diafragmadaki
defekt bütüm bunlara sebep oluyor biran önce tamir edip
akci¤erleri bask›dan kurtaral›m’ mant›¤› ile erken giriflimler
yap›lm›fl ve fakat bu durumun mortaliteyi düflürmedüi¤i ak-
sine artt›rd›¤› görülmüfltür, günümüzde hastan›n stabilizas-
yonu, vantilatör tedavisi ile kendini idame ettirebilmesi
ameliyat edebilmek için en önemli kriter olarak karfl›m›za
ç›kmaktad›r. Çünkü yüksek mortalitenin sebebi akci¤er hi-
poplazisi ve pulmoner hipertansiyondur.

Yüksek mortalite ve US ile antenatal tan› konmas› anne
karn›nda giriflim yap›l›rsa akci¤er bask›dan kurtulur ve akci-
¤er hipoplazisi engellenir düflüncesini getirmifl ve buna pa-
ralel olarak önce fetusun diyafragma defektinin anne kar-
n›nda tamiri popülarize olmufltur.fakat bu yöntemin yüksek
oranda düflü¤e sebep oldu¤u bunun yan› s›ra anne için de
mortalite ve morbidite getirdi¤i görülünce vazgeçilmifltir,
daha sonra fetoskop yard›m› ile fetusun trakeas›na klip
koymak böylece akci¤erin geliflimini sa¤lamak düflüncesi
uygulamaya konmufl bu yöntemin akci¤er geliflimine yar-
d›mc› oldu¤u fakat do¤ar do¤maz trakeostomi aç›lmas› ge-
reklili¤i ve klip konan trakeada oluflan darl›¤›n getirdi¤i
komplikasyonlar nedeniyle bundan da vazgeçilmifltir. fiim-
dilerde populer olan yöntem, fetoskop yard›m› ile girip fetu-
sun trakeas›na endotrakeal tüp yerlefltirir gibi bir balon yer-
lefltirmek ve do¤uma kadar balonu fliflik tutarak trakeal
obstrüksiyon yap›p hemen do¤um öncesi tüpün al›nmas›-
d›r, olgu say›s› artt›kca mortaliteyi ne kadar etkiledi¤i daha
gerçekçi rakamlarla ortaya ç›kacakt›r (15,16).

Yapay akci¤er gibi görev yapan ECMO (Ekstra Korporal
Membran Oksijenaratörü) yüksek riskli hastalarda kullan›-
lan bir makina olup ülkemizde bulunmamaktad›r. ‹damesi
için çok yüksek maliyetlerin olmas›, alete ba¤l› yüksek
komplikasyonlar›n bulunmas› ve bütün bu risklere karfl›n
mortaliteyi henüz anlaml› de¤ifltirmemifl olmas› aletin deza-
vantajlar›d›r (15-17).

Ameliyat sonras› komplikasyonlar

Uzun süreli mekanik vantilasyon gereken hastalarda ba-
rotravmaya ba¤l› geliflen bronkopulmoner displazi (%35),
yüksek oksijen satürasyonuna ba¤l› retrolenter fibroplazi,
gasro özofagial reflü ve özellikle malrotasyona ba¤l› volvu-
lus ve yine volvulusa ba¤l› k›sa barsak sendromu takip edi-
len hastalarda dikkat edilmesi gereken noktalard›r.

Diafragma hernisi onar›m›ndan sonra, herni nüksü ve
geç dönemde diafragma relaksasyonlar› görülebilir. 
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