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Ozet: Konjenital lober amfizem, alt solunum yollarinda hiperinflasyon ile karakterize nadir rastlanan akcigerin dogumsal bir anomalisidir. Konjenital lober
amfizemli hastalarda klinik seyir, hastaligin ortaya ¢iktig1 yasa, etkilenen loba veya normal loblarin baskilanmasina bagli olarak degisebilir. Tanis1 klinik ve
gorintiileme yontemleri ile birlikte konulur. Semptomlart hafif olan olgular konservatif tedavi ile izlenirken, agir solunum semptomu olan olgularmn lobektomi
ile tedavisi iyi sonuglar vermektedir. Konjenital lober amfizem, nadir goriilen bir akciger anomalisi olmasina ragmen, nedeni bilinmeyen solunum sikintist
olan hastalarda ayiric tanida géz 6niinde bulundurulmasi gereken bir hastaliktir. Bu yazida erken donemde konjenial lober amfizem tanist konulan, hafif

semptomlari olmasi nedeniyle de konservatif tedavi yontemleri ile izlenilen 4 aylik kiz hasta sunulmaktadir.
Anahtar Kelimeler: ¢ocuk, konjenital lober amfizem, konservatif tedavi
Abstract

Abstract: Congenital lobar emphysema is a rare congenital anomaly of the lung characterized by hyperinflation of the lower respiratory tract. In patients with
congenital lobar emphysema, the clinical course may vary depending on the age at which the disease occurs, suppression of the affected lobe or normal lobes.
Diagnosis is made together with clinical and imaging methods. While the patients with mild symptoms are followed with conservative treatment, the treatment
of patients with severe respiratory symptoms with lobectomy gives good results. Although congenital lobar emphysema is a rare lung anomaly, it should be
considered in the differential diagnosis in patients with unresolved respiratory distress. In this article, we present a 4-month-old girl who was diagnosed with

congenial lobar emphysema in the early period and who was followed with conservative treatment because of mild symptoms.
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Giris

Konjenial lober amfizem (KLA), akcigerde bir lobun, birden fazla loba
ait segmentin veya birden fazla brongun intraluminer obstriiksiyon ile
ileri derecede hiperinflasyona ugramasi sonucu etkilenen lobun komsu
akciger dokusuna basist ve akciger herniasyonu ile karakterize bir
anomalidir (1). Vakalarin 1/3’ dogumda, bunlarin ¢ogu da yasamin
ilk 6 ayinda fark edilir. En sik sol iist lob ve daha az siklikla da sag
iist ve sag orta lob etkilenir (2,3). Hastaligin etiyolojisi tam olarak
bilinmemesine ragmen alveollerde hasar olusturan enfeksiyonlar,
mukus tikacit olusumu sonrasi etkilenen lob bronsunun obstriikte
olmasi, yetersiz kikirdak destegi nedeniyle bronsial kollapsin
geligmesi gibi ¢esitli mekanizmalar ileri siirtilmiistiir (4,5). Konjenial
lober amfizem klinigi  asemptomatikten, tekrarlayan takipne,
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 ve yenidogan déneminde
solunum yetmezligine kadar cesitlilik gosterir (6). Agir semptomlari
olan hastalarda tutulan lobun cerrahi rezeksiyonu tiim diinyada kabul
goren bir tedavi yontemidir (7). Teknolojinin gelismesi ile antenatal

ultrasonografi  ve radyolojik goriintiileme yontemlerinin yaygin
kullanimi ve daha kolay ulasilabilir olmasi sonucu asemptomatik veya
hafif semptomlart olan hastalarda KLA’nin erken teshisi miimkiin
olabilmektedir. Erken tani konulabilen bu hastalarin bir kisminda
KLAnin gerileyebildigi gosterilmistir (8,9). Bu gelismeler 151ginda
secilmis hastalar igin konservatif yaklagimlar da gelistirilmistir (6).
Bu yazida erken donemde konjenial lober amfizem tanis1 konulan,
hafif semptomlar: olmasi nedeniyle de konservatif tedavi yontemleri

ile izlenilen 4 aylik kiz hasta sunulmaktadir.
Olgu

Dort aylik kiz hasta, yaklasik 10 giindiir devam eden oksiiriik sikayeti
ile dis merkezde antibiyoterapi baslanmis ve solunum sikintisinin
da baslamasi sonrasinda cekilen akciger grafisinde sol iist lobda
havalanma artiginin goériilmesi lizerine klinigimize sevk edilmisti.
Ozgegmisinde benzer hastalik veya solunum sikintist ykiisii yoktu.
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Geldiginde siyanozu olmayan hastanin takipnesi (solunum sayis1 55/
dakika), hafif interkostal, suprasternal ¢ekilmeleri ve bazallerde sibilan
ronkiisleri mevcuttu. Laboratuvar incelemelerinde CRP negatif ve
kan gazi normaldi. Bronkodilatator tedavi verilen hastanin interkostal
¢ekilmeri azaldi, dinleme bulgular geriledi. Akciger grafisinde sol
akciger iist lobda belirgin havalanma artigi, mediasten yapilarinda hafif
saga sift ve sag akcigerde hafif voliim kaybi izlenmekteydi (Resim
1). Yine hastaya yapilan kontrastsiz toraks bilgisayarli tomografi
(BT) incelemesinde akciger ve koronal kesitlerde, sol akciger iist
lobda havalanma artis1, zayiflamig bronglar da baslamasi sonrasinda
¢ekilen akciger grafisinde sol ist lobda havalanma artisinin goriilmesi
iizerine klinigimize sevk edilmisti. Ozgegmisinde benzer hastalik
veya solunum sikintis1 6ykiisii yoktu. Geldiginde siyanozu olmayan
hastanin takipnesi (solunum sayist 55/dakika), hafif interkostal,
suprasternal ¢ekilmeleri ve bazallerde sibilan ronkiisleri mevcuttu.
Laboratuvar incelemelerinde CRP negatif ve kan gazi normaldi.
Bronkodilatator tedavi verilen hastanin interkostal ¢ekilmeri azaldi,
dinleme bulgular1 geriledi. Akciger grafisinde sol akciger iist lobda
belirgin havalanma artisi, mediasten yapilarinda hafif saga sift ve sag
akcigerde hafif voliim kaybi izlenmekteydi (Resim 1). Yine hastaya
yapilan kontrastsiz toraks bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde
akciger ve koronal kesitlerde, sol akciger iist lobda havalanma artisi,
zayiflamig bronglar ve iist mediasten yapilarinda saga sift izlenmekte
olup radyolojik bulgulart konjenital lober amfizemi destekler
nitelikteydi (Resim 2). Eslik edebilecek anomaliler agisindan yapilan
batin USG normaldi. Damarsal yapilar1 degerlendirmek igin yapilan
ekokardiyografide 6zellik yoktu. Cocuk cerrahisi boliimii ile konsiilte
edilen hastanin solunum sikintsinin da gerilemesi iizerine konservatif
izlenmesine karar verildi.

Resim 1: Akciger grafisinde sol akciger iist lobda belirgin havalanma
artigl, mediasten yapilarinda hafif saga sift ve sag akcigerde hafif

voliim kaybi1.
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Resim 2: Toraks bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde akciger ve
koronal kesitlerde, sol akciger iist lobda havalanma artisi, zayiflamis

bronglar ve iist mediasten yapilarinda saga sift.

Tartisma

Konjenital lober amfizem, alt solunum yollarinda hiperinflasyon
ile karakterize nadir rastlanan akcigerin dogumsal bir anomalisidir.
Konjenital lober amfizemin etiyolojisinde havayolu kikirdak defekti,
bronsiyal obstriiksiyon ve polialveolar lob formasyonu gibi nedenler
diisliniilse de, halen olgularin yarisinda etiyoloji bilinmemektedir
(10,11). Konjenital lober amfizem sikligi 1/20000-30000 olarak
bildirilmistir. Erkek ¢ocuklarindaki goriilme sikligi kiz ¢ocuklarindan
u¢ kat fazladir. Sol iist lob (% 43) ve sag orta lob (% 32) en sik
etkilenen bdlgelerdir (12). Olgumuzun cinsiyeti kiz idi ve sol iist lob
tutulumu vardi.

Konjenital lober amfizemli hastalarin %14’{inde kardiyovaskiiler
anomaliler eslik edebilir. Diyafragma hernisi, pektus ekskavatum,
kondrodistrofi, yarik damak, pilor stenozu, omfalosel, renal agenezi ve
renal kistler KLA ile birlikteligi tanimlanan diger anomalilerdir (13).
Olgumuzda KLA’ya eslik eden herhangi bir ek anomali saptanmadi.
Konjenital lober amfizemli hastalarda klinik seyir, hastaligin ortaya
¢iktig1 yasa, etkilenen loba veya etkilenen lobun normal loblara yaptigi
basiya bagli olarak degisebilir. Hastalarda yenidogan déneminde agir
ve ilerleyici solunum sikintis1 goriilebilecegi gibi, ilerleyen yaslarda
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari, 6ksiiriik, hiriltili solunum
sikayetleri de goriilebilir. Ayrica dispne, takipne, vizing, tasikardi,
beslenme giigliigli ve siyanoz da diger sik goriilen belirtilerdir.
Literatiirde tansiyon pnémotoraks gelismesi sonucu kardiak arrest ile
basvuran olgular da bildirilmistir (14). Olgumuzda solunum sikintisi
hafif-orta diizeyde olup semptomatik tedavi ile de kliniginde gerileme
olmustur.

Konjenital lober amfizem tanisinda ilk basamak goriintiileme yontemi
olan akciger grafisi baslangicta yeterli bilgiyi saglamakla birlikte
kesin tan1 igin hastalarda bilgisayarli toraks tomografisi ¢ekilmesi
gerekmektedir. Hastalarda hiperlusens alanlarmn goriilmesi, komsu
loblarin basiya ugramasi, mediastende karsi tarafa itilme, ayni
taraf diyafragmanin diizlesmesi ve bunlara ek olarak amfizematoz
lobdaki venlerin incelmesinin goriilmesi ile tant konulur (15).
Radyoniiklid ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi etkilenen lobda
perflizyon yoklugunu ve azalmig ventilasyonu gostermekte faydalidir.
Radyoniiklid ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi ile etkilenen lobun
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fonksiyonel olup olmadigi, basiya ugrayan akciger lobunun normal
fonksiyon  gosterip gostermedigi de anlasilabilir (16,17,18,19)
Tiim hastalara bronkoskopi yapilmasinin gerekliligi tartismalidir.
Bronkoskopinin 6zellikle bilyiik ¢ocuklarda ve konservatif tedaviyle
takip edilmesi planlanan hastalarda mukus plaklari, yabanci cisimler,
anormal brong yapilarinin goriilmesi ve hava yollarindaki dinamik
degisikliklerin gosterilmesi agisindan yapilabilecegi diisiiniilse de
ciddi solunum sikintisi olan olgularda bu islemin solunum sikintisini
daha da arttirabilecegi bilinmektedir (20,21). Hastamizin kliniginin
iyi olmas1 ve konservatif tedaviye yanit vermesi nedeniyle girisimsel
bir islem olan bronkoskopi tercih edilmemis, teknik imkansizliklar
nedeniyle de ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi yapilamamistir.

Konjenital lober amfizem ayirici tanisinda pnématosel, pnémotoraks,
diyafragma hernisi, kars1 akcigerde hipoplazisi, konjenital adenoid
malformasyon, postenfeksiyoz lober amfizem, yabanci -cisim
kitleler akilda

tutulmalidir (22,23). Agir solunum sikintis1 olan semptomatik

aspirasyonu, mukus tikaglari ve endobrongiyal

hastalarda morbidite ve mortaliteyi dnlemek amaciyla lobektomi
onerilmektedir. Semptomlar1 hafif seyreden hastalarda konservatif
tedavi de tercih edilebilmektedir (24). Biz de olgumuzda hafif
solunumsal semptomlart oldugu i¢in konservatif tedavi ile izlem
karar aldik.

Sonuc¢

Konjenital lober amfizem nadir goriilen bir akciger anomalisi olmasina
ragmen, nedeni bilinmeyen solunum sikintist olan hastalarda ayirict
tanida goz dniinde bulundurulmasi gereken bir hastaliktir. Tanis1 klinik
ve goriintiileme yontemleri ile birlikte konulur. Semptomlart hafif
olan olgular konservatif tedavi ile izlenirken, agir solunum semptomu
olan olgularin lobektomi ile tedavisi iyi sonuglar vermektedir.
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