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Bronkopulmoner malformasyonlar ve konjenital diafragma hernisi
Bronchopulmonary malformations and congenital diaphragmatic hernia
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Ozet

Hava yollari ile akciger parenkiminin ve énbarsagin gelisimi primitif foreguttan olmaktadir. Bu iki sistemin birbirinden ayriimasi ve sonrasin-
da ayri ayr gelisimi sirasinda olugsan, damar anomalilerini de igeren dogumsal yapisal, genellikle sporadik ve kalitsal olmayan anomalilere
bronkopulmoner foregut malformasyonlar denir. En sik gorilenler bu yazida 6zetlenmistir. Konjenital diafragma hernisi difragmanin yeter-
siz maturasyonunu tamamlamamasi nedeniyle olusan bir hastaliktir. Defekt siklikla diafragmanin sol posterolateralindedir. Diafragma geli-
simi intrauterin 4-8. haftalar arasinda tamamlanir. Bu dénemde diafragma olusumunda bir defekt ortaya ¢ikarsa karin i¢i organlar toraksa
gecer ve yarattigi baskiyla akciger gelisimini engeller. Ayni zamanda pulmoner arterlerin de gelisiminde de problemler olusur ve sonug ola-
rak yenidoganda hayati tehlike olusturan ciddi pulmoner hipertansiyon gelisir. (Tiirk Ped Ars 2010; 45 Ozel Sayi: 68-71)

Anahtar sézciikler: Diafragma hernisi, kistik adenomatoid malformasyon, pulmoner sekestrasyon

Summary

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)
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Bronkopulmoner foregut malformasyonlar formasyonlar 12-14 gestasyon haftasinda toraksta eko-

jenik kitle olarak belirti verirler. Dogum sonrasinda, bu

- Konijenital kistik adenomatoid malformasyon malformasyonlar asemptomatik olup rastlantisal olarak

- Bronkopulmoner sekestratsyon taninabilmelir veya malformasyon tipi, yerlesimi, blyuk-

- Konjenital lober amfizem IGgu ve eger varsa havayollari ve/veya gastrointestinal

- Foregut duplikasyon kistleri veya sinir sistem ile olan iligkisine bagl olarak gelisen

e Enterik duplikasyon kisti komplikasyonlar sonucunda hayatin herhangi bir déne-

e Bronkojenik kist minde klinik belirti verebilirler. Bu nedenle ilk trimester-

e Noroenterik kist de ultrasonografide toraks boslugunda saptanan her

Ayni hastada birden fazla bronkopulmoner malfor- lezyona dogumu takiben bebekler asemptomatik dahi

masyon bulunabilir ve farkh tiplerin birlikteligi olabilir. olsalar tani amaci ile bilgisayarli akciger tomografisi ce-
Prenatal ultrasonografide bronkopulmoner foregut mal- kilmelidir (1-4).

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Nivit Sarimurat, istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi,
Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Cerrahpasa 34303, istanbul, Tiirkiye E-posta: nsarimurat@e-kolay.net

Tiirk Pediatri Arsivi Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basilmistir. / Turkish Archives of Pediatrics, published by Galenos Publishing.



Tiirk Ped Arg 2010; 45 Ozel Sayr: 68-71
Turk Arch Ped 2010; 45 Suppl: 68-71

Sarimurat ve ark. 69
Bronkopulmoner malformasyonlar ve konjenital diafragma hernisi

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon

Terminal bronsiollerin agiri gelisimi ve alveoler biytime-
nin baskilanmasi sonucu olusan konjenital multikistik akci-
ger kitlelerine denir (Sekil 1). Tek bir akciger lobu veya tim
akcigerde yer alabilirler. Kistelerin boyutu 5 mm altinda ise
mikrokistik, Ustlinde ise makrokistik olarak siniflandirilir.
Renal ve kardiovaskuler anomaliler, diafragma hernisi ve
ekstralober pulmoner sekestrasyon eslik edebilir.

Dogumu takiben mediastande belirgin itiime, akciger hi-
poplazisi ve pulmoner hipertansiyona bagl solunum sikin-
tisi ile belirti verebilirler ve bu hastalarin prognozu kétudur.
Asemptomatik olup rastlantisal olarak taninabilirler veya
tekrarlayan akciger infeksiyonlari ile belirti verebilirler ve bu
hasta grubunda prognoz iyidir. Diiz akciger grafisi ve bilgi-
sayarll akciger tomografisi ile tani konulur. Tekrarlayan ak-
ciger infeksiyonu ve malinite nedeni olabilecegi i¢in cerrahi
girisimde bulunulmalidir ve kistleri iceren lop ¢ikarilir. Prog-
noz eslik eden pulmoner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon
ile diger sistem anomalilerine baglidir (5-8).

Pulmoner sekestrasyon

Pulmoner sekestrasyon trakea ve bronglar ile belirgin
baglantisi olmayan ve iglevi olmayan dogumsal akciger do-
kularidir. Anatomik olarak yerlesimlerine bagl olarak intra-
lober veya ekstralober olarak iki ana gruba ayrilirlar ve pul-
moner sekestrasyon olan bdlgenin arteryel beslenmesi ve
vendz dontsumi farkliliklar ve degisik birliktelikler géstere-
rek sistemik ve pulmoner dolagim sistemden olur (Sekil 2).

Intralober sekestrasyon siklikla diafragma altindaki (%85)
veya Ustlindeki aortadan (%15) cikan damar(lar) ile beslenir
ve inferior pulmoner ven (Pulmoner) veya hemiazigos ve azi-
gosa (Sistemik) vendz doniis olur. Bu anormal damarlanma
nedeni ile ylksek debili kalp yetersizligi gelisebilir. Pulmoner
sekestrasyonlarin baslica 6zellikleri Tablo 1’de 6zetlenmigtir.

Tani direkt akciger grafisi ve bilgisayarl akciger tomog-
rafisi ile konulur. Konvansiyonel veya bilgisayarll tomografi,
manyetik resonans gorlntileme anjiografi ile damar ano-
malilerinin tanisi konulur. intralober sekestrasyonda veya
ekstralober sekestrasyon eslik eden tekrarlayan akciger in-
feksiyonlar veya yiksek debili kalp yetmezligi olan hasta-
larda cerrahi girisim indikasyonu vardir. Asemptomatik olan
ekstalober sekestrasyonlu olgular takip edilebilir. Cerrahi
girisim pulmoner sekestrasyonu iceren akciger lobunun ¢i-
karilmasi; lobektomidir (9-11).

Konjenital lober amfizem

Dogum sonrasinda hava giris ve ¢ikigi basladiktan sonra,
trakeobronsial sistemde olan anomali sonucunda inspirium-
da giren hava ekspiriumda brons duvarinin kapanmasi sonu-
cunda disar gikamaz ve igeride kalir (Sekil 3). Bunun nedeni
siklikla brons duvarinda yer alan kikirdak dokulardaki anoma-

Normal
Akciger

Normal
Akciger

Extralobar .
Sekestrasyon Intralobar

Diafragma Sekestrasyon

Sekil 1. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon

Sekil 2. intralober ve ekstralober sekestrasyon

Tablo 1. Pulmoner sekestrasyon

Pulmoner sekestrasyon Intralober sekestrasyon Ekstralober sekestrasyon
Tanim Normal akciger dokusu i¢inde yer alir. Normal akciger dokusundan ayridir.
Yerlesim Alt lobda basiler segmentte ve siklikla Toraks boslugunda, Ust batinda, mediastande yerlesebilir.
sol tarafta yer alir
Ek anomali Seyrek Siktir,6zellikle sol diafragma hernisi ve evantarsyonu ile
gogus duvari deformasyonlari ve kalp anomalileri ile birlikte
olabilir. Pulmoner hipoplazi eslik edebilir.
Klinik belirtiler Siklikla 2 yas sonrasinda gorilen Siklikla asemptomatik olup eslik eden anomalilerin
tekrarlayan akciger infeksiyonlari olur. arastinlmasi sirasinda yapilan incelemelerde taninirlar.
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li veya nadiren disaridan bronsg duvarina olan anormal pulmo-
ner ven veya genis acik ductus arteriosus basisidir. Cogun-
lukla bir neden belirlenemez. Akcigerin bir veya birden fazla
lobu tutulabilir. En sik (%80) Ust loblar tutulur. Hava ile gittik-
¢e genisleyen akciger lobu mediastene, karsi taraf akcigerine
uzanabilir ve ayni hatta kargi taraftaki diger akciger loblarina
basi yapar ve ventilasyon perfuzyon bozukluguna ve sonug-
ta solunum sikintisina neden olur. Bu tablonun agiri@ farkidir
ve klinik belirtiler degiskendir. Siklikla hayatin ilk haftalarinda
klinik belirtiler ortaya cikar. Hafif tasipne olabilecegdi gibi agir
solunum yetmezligi de gelisebilir. Dogumu takiben hemen ve-
ya sonrasinda semptomlar gelisebilir veya rastlantisal tanina-
bilir. Direkt akciger grafisi ve bilgisayarl akciger tomografisi ile
kesin tani konulur. Cerrahi giris ile lober amfizem gelisen loba
lobektomi yapilmalidir (12-14).

Foregut duplikasyon kistleri

Bu malformasyonlar kistin igini ddseyen epitelin yapisina
bagh olarak Uge ayrilirlar. Solunum sistemi epiteli ile kapli
olanlara; bronkojenik kist, 6zofagus veya mide epiteli ile kap-
I olan ve cogu zaman, 6zofagus limeni ile baglatili olmaksi-
zin, 6zofagus duvarinda yer alan kistlere enterik duplikasyon
kisti, gastrointestinal sistem epiteli ile déseli ancak siklikla
vertebra anomalilerinin eslik ettigi spinal kord ve muhteme-
len durameter ile baglantili olan kistlere de néroenterik kist
denir. Foregut duplikasyon kistler toraks ve batinda kiste ait
kitle nedeni olabilirler. ve prenatal dénemde ultrasonografi ile
taninabilirler. Asemptomatik olabilirler veya; Bronkojenik
kistler, hilusta tek olup mediastane uzanabilirler veya perifer-
de ¢ok sayida olup 6zellikle dogum sonrasi agir solunum si-
kintisina neden olabilirler (Sekil 4). En sik gortilen komplikas-
yon infeksiyon olup kanama, hayati tehdid edebilen ani bu-
ylime, pndmotoraks ve nadiren maliginite gelisimi de goriile-
bilir. Tani direkt akciger grafisi ve bilgisayarli tomografi ile ko-
nur. Cerrahi girisim ile ¢ikanimalidir. Tam c¢ikarim siklikla lo-
bektomi bazen de tek kistin ¢ikariimasi ile miimkin olur (3,4).

Normal Akciger
Dokusu

Amfizemat6z Sol
Akciger Ust Lobu

Atelektazik
Akciger Dokusi®™

Sekil 3. Konjenital lober amfizem. A: S$ematik goériiniim,
B: On-Arka akciger grafisi, C: Ayni olgunun bilgisayarl
toraks tomografisi

Konjenital diafragma hernisi ‘BOCHDALEK’

Go6gUus boslugu ve karin boslugunu ayiran fibromuisku-
ler yapidaki diafragmanin, embriyolojik hayattaki gelisimi
gebeligin 4-8. haftalar arasinda tamamlanir. Barsaklarin ro-
tasyonunu tamamlayip karin boslugu icinde konuslanmasi
oncesinde diafragma gelisimini tamamlayamaz ise poste-
ro-lateralde bulunan defektten gdgis bosluguna gegen ba-
tin organlari g6gus boslugu icinde yer kaplayarak akcigerin
gelisimine engel olurlar. Dogum sonrasinda akcigerin geli-
sememesine ve buna eslik eden pulmoner damarlarin geli-
sememesine bagl olarak solunum sikintisi ve daha da
6énemlisi pulmoner hipertansiyon ortaya cikabilir. Bu durum
en gelismis merkezlerde bile %50 civarinda olan yUksek
mortaliteyi izah eder. Goérilme sikligi canli dogumlarda
1/2000 ile 1/5000 arasinda rapor edilmigtir.

Eslik eden anomaliler

Eslik eden anomali orani %30-%50 olarak bildiriimekte-
dir. Bu oran canli doganlar icindir. Olii dogumlarda oranin
%95-97 kadar yUkseldigi goéralmastar.

Hastaligin fizyopatolojisi itibari ile baski altinda kalan ak-
cigerde, az veya ¢ok akciger hipoplazisi, karin boslugunda
olmasi gerekirken toraks bosluguna ¢ikmis barsaklarda ro-
tasyon anomalisi ve PDA hemen her olguda karsimiza cikar.

Bunlarin diginda daha seyrek gérilen aort koarktasyonu,
VSD, 6zofagus atrezisi, akciger sekesterizasyonu, renal ano-
maliler, myelomeningosel, Cantrell pentalojisi sik gorullr.

Klinik bulgular

Gebelik takibinde rutin US tetkikleri nedeniyle tanisi an-
tenatal dénemde konulabilen bir hastalik olmustur. Genel-
likle midenin de torasik bosluk igine girmesi ve 6zofago
gastrik bileskede angulasyona sebep olmasi nedeniyle yu-
tulan amnios mayii sindirim sistemine rahat gecemez ve bu
durum bebeklerin %80 gibi ylksek bir oranda polyhidram-
niosunun olmasina sebep olur. Barsaklar zaman zaman ka-
rn bosluguna doénebileceginden, antenatal US tetkikinde
tanikonmama ihtimali dustk fakat vardir.

Antenatal tanisi olmayan bebeklerde klinik bulgularin
basinda solunum sikintisi gelir, tasipne, burun kanadi solu-

Karinada
yerlesen
bronkojenik
kist

Sekil 4. Bronkojenik kistin bilgisayarl toraks tomografisindeki
go6runtimii
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numu, interkostal retraksiyon gibi en hafif den baslayip si-
yanoza giden daha agir bir tablo iginde olabilirler.

Karin organlarinin gégus boslugunda olmasi nedeniyle
karin ¢okik gdégus genistir. Mediasten itildiginden kalp te-
pe atimi sagda duyulur. Oskiltasyonda barsak seslerinin
g6gUs boslugu icinde olmasi tani koydurucudur.

Solunum sikintisi ile ilgili semptomlar ne kadar erken
baslarsa prognoz o kadar kétudur.

Babygram tarzinda c¢ekilmis bir grafide barsak anslari
g6gus boslugu icinde goralar.

Ayirici tanida, kistik adenomatoid malformasyon, rela-
xasyo diyafragmatica, Morgagni hernisi, bronkojenik kistler
ilk akla gelenlerdir.

YUksek mortalite nedeniyle prognostik faktorler belirlen-
meye caligiimistir. Ornegin midenin toraks boslugu icinde
bulunmasi , preduktal post duktal kan gazinda PaOz2 farki-
nin 15 mmHg’nin Uzerinde olmasi gibi; fakat bunlarin hig bi-
ri kesin marker olamamigtir.

Tedavi

Eskiden tedavi prensibi olarak ‘madem diafragmadaki
defekt butlim bunlara sebep oluyor biran 6énce tamir edip
akcigerleri baskidan kurtaralim’ mantigi ile erken girisimler
yapilmis ve fakat bu durumun mortaliteyi disirmeduigi ak-
sine arttirdigi gérilmustir, ginimuzde hastanin stabilizas-
yonu, vantilatér tedavisi ile kendini idame ettirebilmesi
ameliyat edebilmek icin en dnemli kriter olarak karsimiza
ctkmaktadir. GUnku yiksek mortalitenin sebebi akciger hi-
poplazisi ve pulmoner hipertansiyondur.

Yiksek mortalite ve US ile antenatal tani konmasi anne
karninda girisim yapilirsa akciger baskidan kurtulur ve akci-
ger hipoplazisi engellenir diisincesini getirmis ve buna pa-
ralel olarak 6nce fetusun diyafragma defektinin anne kar-
ninda tamiri popllarize olmustur.fakat bu ydntemin ylksek
oranda dusuge sebep oldugu bunun yani sira anne igin de
mortalite ve morbidite getirdigi gérulince vazgecilmistir,
daha sonra fetoskop yardimi ile fetusun trakeasina klip
koymak bdylece akcigerin gelisimini saglamak dislncesi
uygulamaya konmus bu yéntemin akciger gelisimine yar-
dimci oldugu fakat dogar dogmaz trakeostomi acilmasi ge-
rekliligi ve klip konan trakeada olusan darligin getirdigi
komplikasyonlar nedeniyle bundan da vazgegcilmistir. Sim-
dilerde populer olan yéntem, fetoskop yardimi ile girip fetu-
sun trakeasina endotrakeal tlip yerlestirir gibi bir balon yer-
lestirmek ve doguma kadar balonu sisik tutarak trakeal
obstriiksiyon yapip hemen dogum o6ncesi tipin alinmasi-
dir, olgu sayisi arttikca mortaliteyi ne kadar etkiledigi daha
gercekei rakamlarla ortaya cikacaktir (15,16).

Yapay akciger gibi gérev yapan ECMO (Ekstra Korporal
Membran Oksijenaratorli) ylksek riskli hastalarda kullani-
lan bir makina olup iilkemizde bulunmamaktadir. idamesi
icin cok yUksek maliyetlerin olmasi, alete bagh ylksek
komplikasyonlarin bulunmasi ve bitlin bu risklere karsin
mortaliteyi hentiz anlamli degistirmemis olmasi aletin deza-
vantajlandir (15-17).

Ameliyat sonrasi komplikasyonlar

Uzun streli mekanik vantilasyon gereken hastalarda ba-
rotravmaya bagl gelisen bronkopulmoner displazi (%35),
ylksek oksijen satlrasyonuna baglh retrolenter fibroplazi,
gasro 6zofagial reflli ve dzellikle malrotasyona baglh volvu-
lus ve yine volvulusa bagl kisa barsak sendromu takip edi-
len hastalarda dikkat edilmesi gereken noktalardir.

Diafragma hernisi onarimindan sonra, herni nikst ve
gec dénemde diafragma relaksasyonlari gorulebilir.
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