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OZET SUMMARY
Dogumsal lober amfizem, akcigerin bir veya birkac  Congenital lobar emphysema is rare disease,
lobunun asint  havalanmas: ile karakterize, characterized by hyperinflation of the one or

genellikle bebeklik doneminde solunum stkintist ile
bulgu veren nadir durumdur. Direkt akciger grafisi
genellikle cok yardimcidwr ve etkilenen lobda
havalanma artist, buna bagh komsu loblarin
baskilanmasi, karst tarafa mediastinal sift, aym
taraf diyafragmarun dtizlesmesi ve etkilenen tarafta
kot aralariuin genislemesi seklinde gortilebilir.
Dogumsal lober amfizem, cerrahi bir hastalik
olarak kabul edilir ve tiim semptomatik olgularin
lobektomi ile tedavi edilmesi Onerilmektedir.
Aywrict tamida dev blillbz amfizem, diger dogumsal
akciger malformasyonlani, pnomotoraks ve
yabanct cisim aspirasyonu gibi bircok dogumsal
ve edinsel hastalik distintilmelidir. Bu sunuda,
solunum sitkintist ile basvuran ve lobektomi ile
basarih bir sekilde tedavi edilen 11 aylik bir
bebekte dogumsal lober amfizem olgusunu
sunmayt amacladik.

GIRIS

Dogumsal lober amfizem (DLA) ani baslayan
ve solunum siKintisi ile ortaya cikan akcigerin
gelisimsel tikayici bozuklugudur ve yaklasik
20-30 bin dogumda bir goriiliir (1,2). Tani,
akciger filmlerinde siiphelenilen olgularin
ayrintih  goruntileme yontemleri ile konula-

several lobes of the lungs, and usually presents in
infancy with respiratory distress. Chest X-ray is
usually very helpful, and many of signs can be
seen such as hyperinflation, suppression of
adjacent lobes, mediastinal shift to the opposite
side and the flattening of the diaphragm can be
seen on the affected side. Congenital lobar
emphysema is considered to be a surgical disease
and recommended a lobectomy in all
symptomatic patients. Differential diagnosis of
giant bullous emphysema, other congenital
malformations of the lung, pneumothorax, and
many congenital and acquired diseases, such as
foreign body aspiration should be considered.
Herein, we aimed to present a case of congenital
lobar emphysema in a 11 months old infant who
presented respiratory distress and successfully
treated by lobectomy.

bilse de, kesin tami torakotomi sonrasi histo-
patolojik olarak konulabilmektedir. Basaril
medikal tedaviler bildirilmesine ragmen
tutulan lobun cerrahi rezeksiyonu kabul edilen
tedavi yontemidir (1).

Bu olgu sunumunda solunum sikintisi ile
Klinigimize basvuran ve torakotomide DLA
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tanisi konulan bir olgu literatiirler 1siginda
sunulmaktadir.

OLGU

Onbir aylik erkek bebek, bir hafta 6nce
baslayan solunum sikintisi nedeni ile hasta-
nemize basvurdu. Oykiisiinden dogum sonrasi
onemli bir sorunu olmadigi, ancak sik sik
Oksiirik ile hekime basvurdugu ve solunum
yolu enfeksiyonu tedavisi verildigi ogdrenildi.
Bodulma veya yabanc cisim yutma hikayesi
yoktu. Fizik muayenede sad akcigerde solu-
num sesleri azalmisti. Akciger grafisinde
sadda havalanma artisi (hiperliisen) ve sola
mediastinal sift vardi (Resim 1A). Pndmotoraks
ve bul 6n tanilan ile Klinige alinan olgunun
takiplerinde vital bulgularinin normal diizeyde
oldugu, solunum sikintisinin azaldigi ve rutin
laboratuar testlerinin normal oldugu saptandi.
Bilgisayarli tomografide (BT) sag akciger st
ve orta lobu diizeyinde yerlesmis yaklasik capi
10 cm olan kalbi sola dogru itmis biil
olusumu, bu lezyonun altinda bronkovaskiiler
demette bir araya toplanma (atelektazi) izlendi
(Resim 2).

Resim 1. Ameliyat 6ncesi direkt grafide sag tarafta
havalanma artisi, sola mediastinal sift,

sadda diyafragmanin dizlesmesi ve
sadda kot aralarinda genisleme izleniyor
(A). Aymi hastanin ameliyat sonrasi 1.
ayda cekilen grafisinde toraksin kalan iki
ile doldugu izleniyor (B).

Bu bulgular eslidinde dogumsal akciger has-
taligi 6n tanisi ile ameliyat 6ncesi hazirliklar

yapilarak sag torakotomi yapildi. Eksploras-
yonda sag akciger iist lobun tamamen gergin
kistik bir goriinumde oldugu (Resim 3A),
kontrollii olarak bosaltildiktan sonra sag tist
lobun tiimiiniin Kistik halde oldugu gorildii
(Resim 3B) ve sag ust lobektomi yapildi.
Gogus tupii yerlestirilen olgunun ameliyat
sonrasi donemi sorunsuz dgecti ve 3. gin
gogiis tiipu cekilerek 5. giin taburcu edildi.
Cikarillan tist lobun histopatolojisi “DLA ile
uyumlu histopatolojik degisiklikler® olarak
rapor edildi. Alti ay takip edilen hastanin
akciger grafisinde kalan akciger loblarinin tim
toraksi doldurarak kompanse ettigi gozlendi
(Resim 1B).
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Resim 2. Bilgisayarli toraks tomografisinde sag
akciger de Kkistik yapinin diger akciger
parankimini komprese ettigi izleniyor.
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Resim 3. Ameliyat sirasinda hava ile dolu ust lob (A) ve Kist bosaltilinca st lobun tiimiiniin Kistik bir

yapida oldugu izleniyor(B).

TARTISMA

DLA akcigerin bir veya birka¢ lobunun asir
havalanmasi ile karakterize, genellikle bebekl-
ik doneminde solunum sikintisi ile bulgu veren
nadir durumdur. ilk kez Nelson tarafinda 1932
de tanimlanmis ve 1954 yilinda Gross ve Lewis
tarafindan ilk kez basarili olarak tedavi edil-
mistir  (2,3). Akcigerin lob/loblarinin  bu
ilerleyici asin havalanmasi, basi ile diger
loblarin atelektazisi, mediastinal sifti, ven6z
donusiin  bozulmasi ve bunlara sekonder
hipoksi ve hipotansiyon ile sonuglanir (4).
Olgularin yaklasik yarisinda hastaliga neden
olacak bir bulguya rastlanilmamistir (4,5). Has-
taliga neden olan durumlar arasinda, displatik
brons Kkikirdaklarinin valf etkisi yaparak havayi
hapsetmesi, brons ici yapiskan mukus veya
artmis mukus yapimi, aberran kardiyopul-
moner damarlarin brons basisi ve enfeksiyona
bagl yaygin bronsial bozukluklar gibi makros-
kopik veya histopatolojik sebepler ileri stirtil-
mustur (2).

Olgularin yaklasik yarisi hayatin ilk glinlerinde
bulgu ve belirti verir. Diger yarisi, ilk 6 ayda ve

ozellikle ilk 6 haftada semptomatik hale gelir.
Nadiren cocukluk ve eriskin yaslarda ortaya
cikar. Akciger tutulumu en sik sol iist lobda
gorulmektedir, sag orta ve st loblar daha az
etkilenmektedir, alt loblar ve bilateral tutu-
lumu ¢ok nadirdir (5). Olgumuz 11 aylik erkek
olgu idi ve nadir goriilen sag tist lob tutulumu
vardi. Olgumuzun ge¢ bulgu vermesini, asiri
havalanmanin daha yavas seyretmesine bagdl
oldugunu dusiiniiyoruz.

DLA denellikle hastaligin seyrine gore Kklinik
belirtiler verir, ancak, ortaya c¢iktidi yasa, etki-
lenen loba veya normal loblarin baskilanma-
sina baglh olarak degismektedir (1,3). Yenido-
dan doneminde agdir ve ilerleyici solunum
sikintist olabilecedi gibi, yas ilerledikce has-
talar, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyon-
lari, hiriltih solunum ve kronik Okstirik ile de
basvurabilirler. Bunun yaninda dispne tasipne,
wheezing, tasikardi ve siyanoz da sik goriilen
bulgu ve belirtilerdir. Nadiren DLA'll olgular
tansiyon pnomotoraks sonucu kardiak arrest
ile de basvurabilirler (4). Olgumuzun solunum
sikintist hayati tehdit edecek kadar dedgildi,
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ancak oOncesinde uzun slireden beri devam
eden Oksiiriigi hastalidin ilerleyici olduguna
isaret etmekteydi.

DLA tanisinin Kkonulmasi suiphelenme ile
baslar. Fizik muayenede etkilenen tarafta
solunum seslerinin azalmasi isitilebilir. Direkt
akciger grafisi genellikle cok yardimcidir ve
etkilenen lobda havalanma artisi (hiperlusen),
buna bagl komsu loblarin baskilanmasi, karsi
tarafa mediastinal sift, ayni taraf diyafragma-
nin diizlesmesi ve etkilenen tarafta kot
aralarmin genislemesi seklinde goriilebilir (6).
Olgumuzda direkt grafide sag tarafta havalan-
ma artisl, sola mediastinal sift, sagda diyafrag-
manin diizlesmesi ve sadda kot aralarinda
genisleme bulgular1 vardi. Ayirici tanida PET
scan (single photon emission tomography V/Q
lung scan) degerli oldugu bildirilse de her
merkezde bulunmadigindan BT, floroskopi,
bronkoskopi, bronkografi, anjiografi ve sintig-
rafi kullanilabilir (3). BT, anormal bir sekilde
daralmis bronkusu ve asir1 havalanmis ve ayni
zamanda Kollabe olmus lobu gosterdigi icin,
DLA'nin temel tan yontemi oldugu ileri suriil-
mektedir (7). Bronkoskopi gerekliligi konu-
sunda uyusmazlik vardir. Ozellikle biiyiik
cocuklarda ve konservatif takip edilmesi
planlanan olgularda mukus plaklari, yabanci
cisimlerin ve anormal bronslarin goriilmesi
icin yapilabilecedi belirtilse de, ciddi solunum
sikintisi olan olgularda bu islemin solunum
sikintisint daha da arttirabileceg@i bildirilmistir
(6,8). Olgumuza torakotomi Oncesi bronkos-
kopi yapilmadi. Ancak olgumuzdaki gibi sag
tust lob tutulumunda mevcut ise fleksible
bronkoskopinin yapilabilecegini diistinmek-
teyiz.

Ayirict tanida dev biilléz amfizem, diger
dogumsal akciger malformasyonlari, pnomo-
toraks ve yabanci cisim aspirasyonu gibi
bircok dogumsal ve edinsel hastahdin dusi-
niulmesi gerektigi ileri surtalmustar (2).
Dogumsal akciger hastaliklarinin neredeyse
timu histopatolojik tani oldugundan olgumu-
zun On tanilan arasinda, DLA da dahil olmak
tizere tim dogumsal Kistik hastaliklar dusu-

nilmaustiir. Diger yandan direkt grafide atelek-
tazik lobun olmasi ve hava hapsinin akcigerin
ust alanlarinda toplanmasi nedeniyle pnémo-
toraks, bodulma hikayesi olmadidindan ya-
banci cisim aspirasyonu ekarte edilmistir.

DLA cerrahi bir hastalik olarak kabul edilir ve
tim semptomatik olgularin lobektomi ile
tedavi edilmesi 6nerilmektedir (1). Ancak ante-
natal ultrasonografinin ve diger gorintiileme
yontemlerinin yaygin kullanimi ile erken
saptanan asemptomatik ve hafif semptomatik
olgularin takipleri sirasinda bu lezyonlarin
kugciilduagu bildirilmistir (9,10). Karnak ve ark.,
2 yasindan buyuk ve hafif veya orta
semptomlu DLA'll olgularin konservatif takip
edilebilecegini bildirirken, 2 yasindan Kkiiciik
olgularin semptomlarina bakilmaksizin cerrahi
olarak tedavi edilmelerini Onermislerdir (8).
Ancak Zahav ve ark., bu hafif ve orta
semptomlu olgularin da takip sirasinda hayati
tehdit edecek kadar Kkotulesebileceklerini
bildirmislerdir (1). Diger yandan DLA histopa-
tolojik bir tani oldugundan ve goriintiileme
yontemlerine dayanarak suphelenilmesinden
dolay1, konservatif takip, bu olgularin kesin
tan1 ve DLA'i taklit eden diger hastaliklarin
tanilarinin konulmasina imkan vermemektedir.
Olgumuz her ne kadar ge¢ semptomatik hale
gelse de ileri derece genislemis asir1 havalan-
mis lobun konservatif takibi diusuntilmedi.

DLA'li olgularin cerrahi tedavisi icinde lobek-
tomi kuratiftir. Pnomotaraks dusiiniilerek
gogiis tiipa takilmasi solunum sikintisini
arttirabilecegi gibi yenidogan doénemi ve
hayatin ilk aylarinda acil olarak etkilenen lob
veya loblarin rezeksiyonu hayat kurtarici olabi-
lecegdi ileri siirilmiustiir (3). Cerrahi tedavide
anestezi de cok oOnemlidir. Etkilenen lobun
daha da fazla gerilmesi ciddi solunumsal ve
hemodinamik sorunlara neden olabilecegin-
den ameliyati Oncesi ve sirasinda aneste-
zistlerin 6nlem almasi énemlidir (4). Ozellikle
yenidodanlarda pozitif basinch ventilasyon
yerine yuksek frekansl osilasyon ventilasyon
onerilmektedir (11). Olgumuzun ameliyati
sirasinda herhangi bir anestezi sorunu olmadi.
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Hava ile dolu lob kontrollii bir sekilde bosal-
tilirken herhangi bir hemodinamik sorunla
Karsilasilmadi ve lobektomi tedavi igin yeterli
olmustur.

Sonug olarak, DLA nadir goriilen, etkilenen
lobda ilerleyici hava hapsi ile olusan ve hayatin
erken donemlerinde 6nemli solunum sikintisi

iZMiR GOGUS HASTANESI DERGISI

yapabilen akcigerin gelisimsel bir hastaligidir.
Tanis1 klinik ve goriintileme yontemleri ile
suphelenilerek Kkonulur. Hafif semptomlu
olgular konservatif takip edilebilirken, ilk alti
ay icinde tanisi konulan olgularin lobektomi ile
tedavisi iyi sonuglar vermektedir.
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