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OZET

Bu yazida yenidoganin gegici takipnesi tanisi ile izlenen ve yasamlarinin ilk saatlerinde pndmotoraks gelisen
ikiz kardesler sunulmustur. Neonatal dénemde ailevi pndmotoraks Oykiisii olan ailelere genetik danismanligin
saglanmasinin gelecekte dogacak bireyler agisindan 6nemli bir fayda saglayacagini vurgulamay1 amagladik.
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ABSTRACT

We herein present twin newborns who were diagnosed as transient tachypnea of newborn and had pneumothorax
during the early hours of life. Our aim is to stress the importance of counsiling which will be very helpful to

families who have familial pneumothorax history.

Key Words: Familial, pneumothorax, twin, siblings, newborn.

GIRIS

Pnomotoraks yenidogan doneminde solunum sikinti-
simm onemli nedenlerinden biridir. Pnémotoraks olgulari
arasinda ailevi olanlar bildirilmis olmasina ragmen aile-
vi pnomotoraks (AP) yenidogan doneminde az sayidadir
(1,2). Genellikle olgular ayni aileden farkli bireyler olup
yenidogan doneminde ikiz kardeslerde tanimlanmamistir.
Bu yazida yenidoganin gegici takipnesi (YGT) tanist ile
izlenen ve yasamlarinin ilk saatlerinde ayn1 dénemde pno-
motoraks gelisen ve uzun siire hava kagagina yonelik tedavi
gereksinimi duyan ikiz kardesler sunulmustur.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1

Yirmi yedi yasindaki annenin {iglincii gebeliginden
tiglincili yasayan olarak 34. gebelik haftasinda sezeryanle ile
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2290g olarak dogan ikiz esi erkek bebek solunum sikintisi
nedeniyle yogun bakim {initesine alind1. Oykiisiinden anne
ve baba arasinda ikinci dereceden akrabalik oldugu, ilk kar-
desin santral sinir sistemi anomalisi nedeniyle intrauterin
oldiigt, ikinci kardesin ise iki yaginda, kiz ¢ocuk oldugu ve
Alagille sendromu 6n tanistyla takip edildigi 6grenildi.

Apgar skorlamasi 1. ve 5. dakikalarda 7 ve 9 olan ve
dogum salonunda canlandirma gereksinimi olmayan hasta,
dogumdan sonrasi inlemesi ve retraksiyonunmn gelismesi
nedeniyle %40 oksijen tedavisi ile takip edildi. Ancak inle-
mesinin devam etmesi iizerine diisiik basingli (5 cm-H20)
“nasal continuous positive airway pressure” (CPAP) uygu-
land1. Akciger grafisinde havalanma artis1 mevcuttu (Resim
la). Alinan kan gaz1 hafif respiratuar asidoz ile uyumluydu.
Bakilan akut faz reaktanlarindan C-reaktif protein (CRP)
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0.4 mg/dl, interlokin-6 (IL-6) diizeyi 6 pg/ml idi ve kan
kiiltiirii negatif olarak sonuglandi. Ekokardiyografisi nor-
mal olarak degerlendirildi. Dogumunun 22. saatinde solu-
num sikintisi artan hastanin ¢ekilen akciger grafisinde sag
akcigerde pnomotoraks saptands, tek tarafli gogiis tiipti ta-
kild1 (Resim 1b). Hasta entiibe edilerek mekanik ventila-
tore baglandi. Takibinde diger akcigerinde de pnémotoraks
gorililmesi {izerine sol akcigere de gogiis tiipii takildi. Ayni
donemde ikiz kardesinde de pnomotoraks gelistiginden AP
diistiniilerek eslik edebilecek anomaliler agisindan hastanin
yapilan kraniyal ve abdominorenal ultrasonografilerinde
(USG) patolojik bir bulgu saptanmadi. Hastanin bilateral
pnomotoraksi ancak 12. giinde diizeldi ve bebek postnatal
15. giin taburcu edildi.

Olgu 2

flk olgunun ikiz kardesi 2100 g erkek bebek olarak dog-
du. Apgar skorlamasi 1. ve 5. dakikalarda 6 ve 9 idi. Bu
olguda da dogumdan sonra inleme ve retraksiyon gelismesi
tizerine nazal CPAP (5 cm-H20) uygulandi. Akciger grafi-
sinde havalanma artig1 vardi (Resim 2a) ve alinan kan gazi
hafif respiratuar asidoz ile uyumluydu. Ayni giin solunum
sikintisi artan ve gekilen akciger grafisinde bilateral pnémo-
toraks saptanan hasta entiibe edilerek mekanik ventilatore
baglandi ve cift tarafli gogiis tiipii takildi (Resim 2b). Ba-
kilan akut faz reaktanlarrindan CRP:3 mg/dl, IL-6: 12 pg/L
olup kan kiiltiirti negatifti. Kraniyal ve abdominorenal USG

Resim 1a: Bilateral havalanma artig1

ile ekokardiyografisinde patolojik bir bulgu saptanmadi.
Hastanin bilateral pndmotoraksi 17. giinde diizeldi. Dogum
sonrasi 20. giin taburcu edildi.

TARTISMA

Bu yazida yenidoganin gegici takipnesi nedeniyle yogun
bakim tinitesinde takip edilen, yasamlarimin ilk saatlerinde
pndmotoraks gelisen ve hava kagagina yonelik uzun dénem
tedavi gereksinimi duyan ikiz erkek kardesler sunulmustur.

Yenidogan déneminde spontan pndmotoraks % 1 ora-
ninda goriiliir (3). Preterm, postmatiir ve erkek bebeklerde
siklig1 daha fazladir. Genellikle yasamin ilk ii¢ giintinde stk
goriilir (4). Pnomotoraks altta yatan mekonyum aspirasyo-
nu, resusitasyon, pulmoner konjenital kistik malformasyon,
oligohidroamnioza bagli hipoplastik akciger, diyafragma
hernisi gibi baz1 patolojilere bagli olabilir. Bu altta yatan ne-
denlerden higbiri hastalarimizda tespit edilmemisti. Ayrica
her iki bebegin de dogum salonunda canlandirma iglemine
gereksinimi olmamusti.

Primer pnomotoraksi olan hastalarin %10’ undan faz-
lasinda aile Gykiisii pozitif olarak bildirilmektedir. Faber
1921 yilinda iki kardeste pnomotoraks olgularini bildirerek
AP terimini kullanmistir (5). Abolnik ve ark. 1991°de AP
icin otozomal dominant ve X’e bagl resesif olmak {izere
iki kalitim sekli olabilecegini bildirmislerdir (6). Marfan

Resim 1b: Bilateral pnomotoraks (sol hemitoraksa gogiis
tiipli yerlesmeden 6nce)
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sendromu, homosistiniiri, Ehler-Danlos Sendromu, alfa-1
antitripsin eksikligi veya follikiilin gen mutasyonuna bag-
It olarak goriilen Birt-Hogg-Dube sendromu gibi birgok
farkli tek gen hastaliklarinda pnomotoraks gelisebilecegi
bilinmektedir (7). Bazi vakalar bahsi gegen kalitimsal bag
dokusu hastaligina baglansa da AP olan birgok ailenin bu
tek genli bozukluklara ait klinik bir kanit géstermedigi ta-
nimlanmustir (8). Ancak bir AP vakasi degerlendirilirken bu
bulgularin ve sendromlarin ayirict tanida géz 6niinde bu-
lundurulmalar gerekir. Hastalarimizin fenotipik 6zellikleri,
klinik ve laboratuar incelemeleri, ekokardiyografik bulgu-
lar1 degerlendirildiginde Marfan ve Ehler-Danlos sendromu
ekarde edildi. Iskelet ve okiiler bulgularm olmamasi, idrar-
kan aminoasitlerinin normal gelmesi nedeniyle homosisti-
niiriden uzaklasildi. Alfa-1 antitripsin eksikligi agisindan
bakilan serum alfa-1 antitripsin diizeyi de normal sinirlarda
idi. Spontan pnomotoraks, Birt-Hogg-Dube sendromunda
cilt bulgulart ve renal timoérler genellikle 40 yas civarinda
fark edildiginden ilk bulgu olabilir. Bu sendromda folliki-
lin kodlayan genlerde mutasyon s6z konusudur. Birgcok AP
vakasinda Birt-Hogg-Dube sendromunda goriilen follikiilin
gen mutasyonlari tespit edilmistir. Bu nedenle giiniimiizde
AP vakalart Birt-Hogg-Dube sendromunun fenotipik bir
pargasi kabul edilebilir (7). Biz bu sendromu, hastamizin
follikiilin gen mutasyon ¢alismasi teknik zorluklar nedeniy-
le yapilamadigindan dislayamadik ancak aile genetik mer-
kezimiz tarafindan takibe alind1.

Resim 2a: Bilateral havalanma artist

Cilt 5« Say12 2011/ Vol 5 « Number 2 2011

Ailevi pnomotoraks adolesan ve eriskinlerde daha sik
olmasina ragmen, yenidoganlar da oldukga nadirdir. Ilk kez
Wilson 1979°da ayni aileden biri yenidogan olmak {izere
4 kistyi tanimlamustir (9). Daha sonra, Bagchie, altta ya-
tan herhangi bir patoloji olmaksizin yasamin ilk saatlerinde
pnomotoraks gelisen 2 kiz, 2 erkek 4 kardes, Engdahl ve
Singh, yenidogan déneminde pnomotoraks saptanan 2 kar-
des, Kugelman 2 ayr1 aileden nCPAP tedavisi alan 2’ser
kardes bildirmistir (1,2,10,11). Ulkemizden de Ozkiraz ve
ark. yenidogan doneminde AP’li 2 kardes tanimlamistir
(12). Bizim olgularimiz yenidogan déneminde pnomoto-
raks gelistigi bildirilen ilk ikiz kardeslerdir. Her iki hasta,
akrabalik oykiisii ve genetik hastalik potansiyeli olan ailede
pnémotoraks goriilen ilk olgulardir.

Devamli pozitif basing tedavisi, solunum sikintist olan
preterm bebeklerde pnomotoraks riskini arttirabilir. Has-
talarimizin her ikisi yenidoganin gecici takipnesine bagh
solunum sikintis1 nedeniyle nCPAP’te izleniyordu. Ancak
dispne, takipne ve siyanozu olan, nCPAP tedavisi uygula-
nan prospektif randomize bir ¢aligmada 103 bebekten sa-
dece birinde pnémotoraks bildirilmistir (13). Ayrica Kugel-
man ve ark. gegici takipnesi olan 67 yenidogan olgularinin
%13.4’tinde nCPAP, %11.9’unda mekanik ventilasyon uy-
guladiklarini, bunlarin sadece ikisinde (%3) pnomotoraks
goriildiigiinii bildirmiglerdir (2). Her ne kadar diisiik yiizde-
de olsa bile nazal CPAP uygulanan hastalarda pnémotoraks
bilinen bir komplikasyondur. Ancak olgularimizda gelisen
tablonun dogum salonunda canlandirma ihtiyaci olmadan,

Resim 2b: Bilateral pnémotoraks
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diisiik basingli nazal CPAP altindayken gelismesi, olgularin
ikiz kardes olmasi, tablonun yasamin ilk saatlerinde ortaya
¢ikmasi ve uzun siire tedavi gerekmesi diistiniildiigiinde AP
tanist desteklenmektedir. Bu bulgulartyla hastalarm uzun
donem takibi planlanmustir.

Biz bu vakalar dolayisiyla neonatal donemde AP diisii-
niilen bireylere sahip ailelere, genetik danigmanligin sag-
lanmasinin 6nemli bir fayda saglayacagini ve birinci derece
yakinlarina da hastalik riski agisindan danigmanlik hizme-
tinin verilmesinin yararli olabilecegini vurgulamak istedik.
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