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ÖZET
Bu yazıda yenidoğanın geçici takipnesi tanısı ile izlenen ve yaşamlarının ilk saatlerinde pnömotoraks gelişen 
ikiz kardeşler sunulmuştur. Neonatal dönemde ailevi pnömotoraks öyküsü olan ailelere genetik danışmanlığın 
sağlanmasının gelecekte doğacak bireyler açısından önemli bir fayda sağlayacağını vurgulamayı amaçladık.  
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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.

GİRİŞ
Pnömotoraks yenidoğan döneminde solunum sıkıntı-

sının önemli  nedenlerinden biridir. Pnömotoraks olguları 
arasında ailevi olanlar bildirilmiş olmasına rağmen aile-
vi pnömotoraks (AP) yenidoğan döneminde az sayıdadır 
(1,2). Genellikle olgular aynı aileden farklı bireyler olup 
yenidoğan döneminde ikiz kardeşlerde tanımlanmamıştır. 
Bu yazıda yenidoğanın geçici takipnesi (YGT) tanısı ile 
izlenen ve yaşamlarının ilk saatlerinde aynı dönemde pnö-
motoraks gelişen ve uzun süre hava kaçağına yönelik tedavi 
gereksinimi duyan ikiz kardeşler sunulmuştur.

OLGU SUNUMLARI
Olgu 1
Yirmi yedi yaşındaki annenin üçüncü gebeliğinden 

üçüncü yaşayan olarak 34. gebelik haftasında sezeryanle ile 

2290g olarak doğan ikiz eşi erkek bebek solunum sıkıntısı 
nedeniyle yoğun bakım ünitesine alındı. Öyküsünden anne 
ve baba arasında ikinci dereceden akrabalık olduğu, ilk kar-
deşin santral sinir sistemi anomalisi nedeniyle intrauterin 
öldüğü, ikinci kardeşin ise iki yaşında, kız çocuk olduğu ve 
Alagille sendromu ön tanısıyla takip edildiği öğrenildi. 

Apgar skorlaması 1. ve 5. dakikalarda 7 ve 9 olan ve 
doğum salonunda canlandırma gereksinimi olmayan hasta, 
doğumdan sonrası inlemesi ve retraksiyonunın gelişmesi 
nedeniyle %40 oksijen tedavisi ile takip edildi. Ancak  inle-
mesinin devam etmesi üzerine düşük basınçlı (5 cm-H2O) 
“nasal continuous positive airway pressure” (CPAP) uygu-
landı. Akciğer grafisinde havalanma artışı mevcuttu (Resim 
1a). Alınan kan gazı hafif respiratuar asidoz ile uyumluydu. 
Bakılan akut faz reaktanlarından C-reaktif protein (CRP) 
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0.4 mg/dl, interlökin-6 (IL-6) düzeyi 6 pg/ml idi ve kan 
kültürü negatif olarak sonuçlandı. Ekokardiyografisi nor-
mal olarak değerlendirildi. Doğumunun 22. saatinde solu-
num sıkıntısı artan hastanın çekilen akciğer grafisinde sağ 
akciğerde pnömotoraks saptandı, tek taraflı göğüs tüpü ta-
kıldı (Resim 1b). Hasta entübe edilerek mekanik ventila-
töre bağlandı. Takibinde diğer akciğerinde de pnömotoraks 
görülmesi üzerine sol akciğere de göğüs tüpü takıldı. Aynı 
dönemde ikiz kardeşinde de pnömotoraks geliştiğinden AP 
düşünülerek eşlik edebilecek anomaliler açısından hastanın 
yapılan kraniyal ve abdominorenal ultrasonografilerinde 
(USG) patolojik bir bulgu saptanmadı. Hastanın bilateral 
pnömotoraksı ancak 12. günde düzeldi ve bebek postnatal 
15. gün taburcu edildi. 

Olgu 2
İlk olgunun ikiz kardeşi 2100 g erkek bebek olarak doğ-

du. Apgar skorlaması 1. ve 5. dakikalarda 6 ve 9 idi. Bu 
olguda da doğumdan sonra inleme ve retraksiyon gelişmesi 
üzerine nazal CPAP (5 cm-H2O) uygulandı. Akciğer grafi-
sinde havalanma artışı vardı (Resim 2a) ve alınan kan gazı 
hafif respiratuar asidoz ile uyumluydu. Aynı gün solunum  
sıkıntısı artan ve çekilen akciğer grafisinde bilateral pnömo-
toraks saptanan hasta entübe edilerek mekanik ventilatöre 
bağlandı ve çift taraflı göğüs tüpü takıldı (Resim 2b). Ba-
kılan akut faz reaktanlarrından CRP:3 mg/dl, IL-6: 12 pg/L 
olup kan kültürü negatifti. Kraniyal ve abdominorenal USG 

ile ekokardiyografisinde patolojik bir bulgu saptanmadı. 
Hastanın bilateral pnömotoraksı 17. günde düzeldi. Doğum 
sonrası 20. gün taburcu edildi. 

TARTIŞMA
Bu yazıda yenidoğanın geçici takipnesi nedeniyle yoğun 

bakım ünitesinde takip edilen, yaşamlarının ilk saatlerinde 
pnömotoraks gelişen ve hava kaçağına yönelik uzun dönem 
tedavi gereksinimi duyan ikiz erkek kardeşler sunulmuştur. 

Yenidoğan döneminde spontan pnömotoraks % 1 ora-
nında görülür (3). Preterm,  postmatür ve erkek bebeklerde 
sıklığı daha fazladır. Genellikle yaşamın ilk üç gününde sık 
görülür (4). Pnömotoraks altta yatan mekonyum aspirasyo-
nu, resusitasyon, pulmoner konjenital kistik malformasyon, 
oligohidroamnioza bağlı hipoplastik akciğer, diyafragma 
hernisi gibi bazı patolojilere bağlı olabilir. Bu altta yatan ne-
denlerden hiçbiri hastalarımızda tespit edilmemişti. Ayrıca 
her iki bebeğin de doğum salonunda canlandırma işlemine 
gereksinimi olmamıştı.

Primer pnömotoraksı olan hastaların %10’undan faz-
lasında aile öyküsü pozitif olarak bildirilmektedir. Faber 
1921 yılında iki kardeşte pnömotoraks olgularını bildirerek 
AP terimini kullanmıştır (5). Abolnik ve ark. 1991’de AP 
için otozomal dominant ve X’e bağlı resesif olmak üzere 
iki kalıtım şekli olabileceğini bildirmişlerdir (6). Marfan 

Resim 1a: Bilateral havalanma artışı Resim 1b: Bilateral pnömotoraks (sol hemitoraksa göğüs 
tüpü yerleşmeden önce)
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sendromu, homosistinüri, Ehler-Danlos Sendromu, alfa-1 
antitripsin eksikliği veya follikülin gen mutasyonuna bağ-
lı olarak görülen Birt-Hogg-Dube sendromu gibi birçok 
farklı tek gen hastalıklarında pnömotoraks gelişebileceği 
bilinmektedir (7).  Bazı vakalar bahsi geçen kalıtımsal bağ 
dokusu hastalığına bağlansa da AP olan birçok ailenin bu 
tek genli bozukluklara ait klinik bir kanıt göstermediği ta-
nımlanmıştır (8). Ancak bir AP vakası değerlendirilirken bu 
bulguların ve sendromların ayırıcı tanıda göz önünde bu-
lundurulmaları gerekir. Hastalarımızın fenotipik özellikleri, 
klinik ve laboratuar incelemeleri, ekokardiyografik bulgu-
ları değerlendirildiğinde Marfan ve Ehler-Danlos sendromu 
ekarde edildi. İskelet ve oküler bulguların olmaması, idrar- 
kan aminoasitlerinin normal gelmesi nedeniyle homosisti-
nüriden uzaklaşıldı. Alfa-1 antitripsin eksikliği açısından 
bakılan serum alfa-1 antitripsin düzeyi de normal sınırlarda 
idi. Spontan pnömotoraks, Birt-Hogg-Dube sendromunda 
cilt bulguları ve renal tümörler genellikle 40 yaş civarında 
fark edildiğinden ilk bulgu olabilir. Bu sendromda follikü-
lin kodlayan genlerde mutasyon söz konusudur. Birçok AP 
vakasında Birt-Hogg-Dube sendromunda görülen follikülin 
gen mutasyonları tespit edilmiştir. Bu nedenle günümüzde 
AP vakaları Birt-Hogg-Dube sendromunun fenotipik bir 
parçası kabul edilebilir (7). Biz bu sendromu, hastamızın 
follikülin gen mutasyon çalışması teknik zorluklar nedeniy-
le yapılamadığından dışlayamadık ancak aile genetik mer-
kezimiz tarafından takibe alındı.  

Ailevi pnömotoraks adolesan ve erişkinlerde daha sık 
olmasına rağmen, yenidoğanlar da oldukça nadirdir. İlk kez 
Wilson 1979’da aynı aileden biri yenidoğan olmak üzere 
4 kişiyi tanımlamıştır (9). Daha sonra,  Bagchie, altta ya-
tan herhangi bir patoloji olmaksızın yaşamın ilk saatlerinde 
pnömotoraks gelişen 2 kız, 2 erkek 4 kardeş,  Engdahl ve 
Singh, yenidoğan döneminde pnömotoraks saptanan 2 kar-
deş,  Kugelman 2 ayrı aileden nCPAP tedavisi alan 2’şer 
kardeş bildirmiştir (1,2,10,11). Ülkemizden de Özkiraz ve 
ark. yenidoğan döneminde AP’lı 2 kardeş tanımlamıştır 
(12). Bizim olgularımız yenidoğan döneminde pnömoto-
raks geliştiği bildirilen ilk ikiz kardeşlerdir. Her iki hasta, 
akrabalık öyküsü ve genetik hastalık potansiyeli olan ailede 
pnömotoraks görülen ilk olgulardır. 

Devamlı pozitif basınç tedavisi, solunum sıkıntısı olan 
preterm bebeklerde pnömotoraks riskini arttırabilir. Has-
talarımızın her ikisi yenidoğanın geçici takipnesine bağlı 
solunum sıkıntısı nedeniyle nCPAP’te izleniyordu.  Ancak 
dispne, takipne ve siyanozu olan, nCPAP tedavisi uygula-
nan prospektif randomize bir çalışmada 103 bebekten sa-
dece birinde pnömotoraks bildirilmiştir (13). Ayrıca Kugel-
man ve ark. geçici takipnesi olan 67 yenidoğan olgularının 
%13.4’ünde nCPAP, %11.9’unda mekanik ventilasyon uy-
guladıklarını, bunların sadece ikisinde (%3) pnömotoraks 
görüldüğünü bildirmişlerdir (2). Her ne kadar düşük yüzde-
de olsa bile nazal CPAP uygulanan hastalarda pnömotoraks 
bilinen bir komplikasyondur. Ancak olgularımızda gelişen 
tablonun doğum salonunda canlandırma ihtiyacı olmadan,  

Resim 2a: Bilateral havalanma artışı Resim 2b: Bilateral pnömotoraks
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düşük basınçlı nazal CPAP altındayken gelişmesi, olguların 
ikiz kardeş olması, tablonun yaşamın ilk saatlerinde ortaya 
çıkması ve uzun süre tedavi gerekmesi düşünüldüğünde AP 
tanısı desteklenmektedir. Bu bulgularıyla hastaların uzun 
dönem takibi planlanmıştır.  

Biz bu vakalar dolayısıyla neonatal dönemde AP düşü-
nülen bireylere sahip ailelere, genetik danışmanlığın sağ-
lanmasının önemli bir fayda sağlayacağını ve birinci derece 
yakınlarına da hastalık riski açısından danışmanlık hizme-
tinin verilmesinin yararlı olabileceğini vurgulamak istedik. 
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