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Konjenital bronfliyal atrezili bir olgu
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ÖZET

Konjenital bronfliyal atrezi nadir görülen bir durumdur. Radyolojik olarak genellikle hiler kitle lezyonu ve periferal

akci¤er alan›nda havalanma art›fl› fleklinde görülür. Nefes darl›¤›yla baflvuran 50 yafl›ndaki erkek hastan›n özgeçmiflinde

15 y›ld›r ast›m hikayesi mevcuttu. Tohum temizleme iflçili¤i yap›yordu. Fizik muayenesinde inspeksiyonda sa¤ hemitoraksta

hacim kayb› mevcuttu, dinlemekle solunum sesleri sa¤ hemitoraksta daha belirgin olmak üzere bilateral azalm›flt›,

ekspiryum uzun ve zorluydu. Hastan›n çekilen akci¤er grafisinde sa¤ alt zonda düzensiz konturlu dansite art›m›

mevcuttu. Toraks tomografisinde (BT) tipik olarak sa¤ akci¤er alt lob anterior ve lateral bazal segmentlerde büllöz

oluflumlar, sa¤ alt lob medial ve posterior bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3 cm buyutunda solid kitle lezyonu

izlendi. Bronkoskopide sa¤ akci¤er orta ve alt lobda anatomik yap›ya uygun olmayan daralm›fl segment orifisleri

mevcuttu. Hastam›za mevcut bulgular ›fl›¤›nda konjenital bronfliyal atrezi tan›s› konuldu. Radyolojik olarak kitle ile

kar›flabilmesi nedeniyle bu olgu ilgili literatür taranarak sunuldu. Toraks BT incelemesinde kitle görünümünde olan

ancak beraberinde periferik akci¤erde havalanma art›fl› ve bül görünümü olan bronfliyal atreziye klinik, bronkoskopik

ve toraks tomografik bulgular ile tan› konulabilir ve gereksiz invazif giriflimlerden kaç›n›lm›fl olur.

Anahtar kelimeler: akci¤erin konjenital anomalileri, bronfliyal atrezi, pnömoni

�

SUMMARY

Congenital bronchial atresia: A case report

Congenital bronchial atresia is a rare disease. Hilar mass lesions and increased aeration are seen in peripheral lung segments

on chest x-ray. Fifty years old male patient was admitted to our clinic with dyspnea. He was a seed cleaning worker who

had an asthma history for 15 years. In physical examination there was volume loss in right hemithorax. The respiratory

sounds were diminished in both lung, but markedly in right. The expirium was prolonged and forcefull. In chest x-ray there

was irregular opacity in right lower zone. Thoracic computed tomography (CT) revealed bullous formations and a 4.5x3

cm sized solid mass in right lung’s lower lobe which is characteristic for bronchial atresia. In bronchoscopy we found

narrowed segmental orifice in right middle and lower lobe. The patient was diagnosed as congenital bronchial atresia.

As it can be radiologically confused with mass lesions, we present this case with the review of literature.Thoracic CT reveals

mass lesion accompanied by peripheral increase in aeration and bulla formation typically in bronchial atresia. So diagnosis

can be done by clinical, bronchoscopic and thoracic CT findings without invasive procedures.
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OLGU

Elli yafl›nda erkek hasta, nefes darl›¤› flikayeti

ile baflvurdu. Hastam›z 15 y›ld›r ast›m tan›s› ile

çeflitli merkezlerde tedavi alm›flt›, tohum temizleme

iflçili¤i yap›yordu. 20 y›l 1 paket-gün sigara

kullanm›fl, 11 y›ld›r içmiyordu. Fizik muayenesinde

inspeksiyonda sa¤ hemitoraksta hacim kayb›

mevcuttu, dinlemekle solunum sesleri sa¤

hemitoraksta daha belirgin olmak üzere bilateral

azalm›flt›, ekspiryum uzun ve zorluydu. Solunum

fonksiyon testlerinde FVC: %53, FEV1: %34,

FEV1/FVC: 48, PEF: %22, MEF25-75: %11’di.

Arteriyel kan gaz› sonuçlar› ise pH:7.435, pCO2:46.4

mmHg, pO2:52.4 mmHg, SaO2:%87.6, HCO3:

31.4’di. Hastan›n rutin kan tetkiklerinde patolojik

bulgu saptanmad›. PA akci¤er grafisinde sa¤ alt

zonda parakardiyak alanda düzensiz konturlu

dansite art›m› ve bilateral hiler bronkovasküler

dallanma art›fl› mevcuttu (Resim 1). Toraks

bilgisayarl› tomografisinde (BT) sa¤ akci¤er alt lob

anterior ve lateral bazal segmentlerde büllöz

oluflumlar, sa¤ akci¤er alt lob medial ve posterior

bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3 cm

boyutlar›nda alt lob bronflunu çevreleyen, çevre

parankim ve plevraya uzan›m gösteren solid kitle

lezyonu izlendi (Resim 2,3). Toraks manyetik

rezonans görüntülemede (MRG) tariflenen kitle

lezyonu T1 a¤›rl›kl› sekanslarda izointens, T2

a¤›rl›kl› sekanslarda hiperintens, intrevenöz

kontrast madde enjeksiyonu sonras› kontrast

madde tutulumu göstermeyen 4.5x3x6 cm

boyutlar›nda bronfl trasesi ile uyumlu uzan›m

gösteren alan olarak de¤erlendirildi. Bronkoskopide

sa¤ akci¤er üst lob bronflu ve segment orifisleri

normaldi, orta ve alt lobda normal anatomik

yap›ya uygun olmayan daralm›fl segment orifisleri

mevcuttu (Resim 4). Sol üst lob ve lingula normaldi,

sol alt lob bazal segment orifisleri daralm›flt› ve

iki orifisliydi. Sa¤ alt lobdan al›nan bronflial lavaj

sitolojisinde malignite saptanmad›. Sanal

bronkoskopide sa¤ akci¤er üst ve orta lobunda

hafif derecede amfizematöz de¤ifliklikler, alt

lobunda ise büyük hava kistlerinin izlendi¤i belirgin

amfizematöz de¤ifliklikler mevcuttu. Alt lob

posterobazal segmentinde ise hiler bölgeden

perifere do¤ru, segmental bronfllar› daraltan

peribronfliyal kal›nlaflmalar, bronfl periferinde çevre

parankime ve plevra yüzeylerine spiküler uzan›mlar›

bulunan, içerisinde punctat kalsifikas-yonlar içeren

solid kitle lezyonu izlendi (Resim 5, 6).

Resim 1: Sa¤ alt zonda parakardiyak alanda düzensiz konturlu

dansite art›m› ve havalanma art›fl› izleniyor.

Resim 2, 3: Toraks BT’de parankim ve mediasten pencesinde

sa¤ alt lobda 4.5x3 cm boyutlar›nda solid kitle lezyonu ve

çevresinde havalanma art›fl› izleniyor.
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Resim 4: Bronkoskopide orta ve alt lobda normal anatomik

yap›ya uygun olmayan daralm›fl segment orifisleri izleniyor.

Resim 5: Sanal bronkoskopide sa¤ alt lob bronflunda devaml›l›k

yok, ancak sol alt lob bronflu aç›k ve devaml›l›k gösteriyor.

Resim 6: Sanal bronkoskopide birden fazla rudimenter

segment orifisi izleniyor.

TARTIfiMA

Bronfliyal atrezi normal bronfliyal devaml›l›¤›n

kesintiye u¤ramas› sonucu ortaya ç›kt›¤› düflünülen

nadir görülen bir patolojidir. Genellikle üst lob

bronflunda görülür ve s›kl›kla sol üst lob

apikoposterior segment etkilenir. Bronflun bir

parças› büyük proksimal hava yollar›ndan ayr›larak

zay›f, kanalize olmayan, fibröz kal›nt› yollar ile

proksimal bronfla ba¤l› kal›r. Bu ayr›lan bölüm

bronfliyal sekresyonla dolar, genifller ve kistik

yap›lanma veya mukosel oluflumu ile sonuçlan›r.

Bu da akci¤er grafisinde nodül veya kitle

görünümüne yol açar. Postnatal dönemde bu

bölgede alveoler geliflim, alveol say›s›ndaki

azalmaya ra¤men devam eder. Daha sonra atrezi

nedeni ile ak›m›n engellendi¤i alanda ortaya ç›kan

kollateral ventilasyon; interalveoler Khon porlar›

ve Lambert kanallar› ile belirli derecede devam

eder ve hiperinflasyon alan›n›n çevresindeki dilate

bronfllarda hava tuza¤› görünümü ortaya ç›kar.

Çünkü bu porlar ve kanallar inspirasyon s›ras›nda

ekspirasyona göre daha fazla hava geçifline izin

verir ve bu durum hava tuzaklanmas›na neden

olur. Antenatal dönemde atrezik segmentin

distalindeki bronfliyal dallanma paterni normaldir.

Etkilenen akci¤erde vasküler beslenmede anomali

oldu¤u gösterilmifltir ve bu durum büyük ihtimalle

bronfliyal atrezinin sebebidir(1,2,4,5).

Konjenital bronfliyal atrezi ilk olarak 1953

y›l›nda Ramsay ve Byron taraf›ndan tan›mlanm›flt›r
(6). Patogenez bronfliyal tomurcu¤un ucundaki

hücreler ve bronfliyal tomurcuk aras›ndaki iskemi,

skar oluflumu ya da devams›zl›k ile sonuçlanan

bronfliyal arteriyel kan ak›m›ndaki intrauterin

kesintiyle iliflkili olabilir(3).

Bronfliyal atrezi nadir görülen bir durumdur.

Sol üst lobda %64, sol alt lobda %14 ve sa¤ orta

ve alt lobda %8 oran›nda izlenir(1,7,8). Orta lob

ve alt loblar nadiren etkilenirler(5). Hastam›zda

da nadir bir durum olan sa¤ alt lobda bronfliyal

atrezi tespit ettik. Genellikle yeni do¤an veya orta

yafll› insanlarda saptan›r(9). Olgular›n yaklafl›k

%50'sinde rastlant›sal olarak tespit edilir(7). Ancak

baz› hastalarda dispne, pnömoni ve bronfliyal

ast›m klini¤i ile birlikte karfl›m›za ç›kabilir(5). Bizim

hastam›zda da ast›m klini¤i mevcuttu. Jederlinic

ve ark.’n›n yapt›¤› 86 bronflial atreziden oluflan
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review çal›flmas›nda(10) vakalar›n %21'i tekrar-

layan enfeksiyonlar, %12'si dispne ve %5'i öksürük

klini¤i ile ortaya ç›km›fl, kalan %58'inin asemptoma-

tik oldu¤u görülmüfltür. Pectus ekskavatus ile

birliktelik olabilir(4). Birkaç olguda spontan

pnömotoraks ile iliflkisi tespit edilmifltir. Konjenital

bronfliyal atrezi izole bir anomalidir. Di¤er

konjenital anomaliler ile birlikteli¤i nadirdir(8).

Solunum fonksiyon testleri (SFT) genellikle normal

olmas›na ra¤men obstruktif tipte solunum fonksi-

yon bozuklu¤u tan›mlanm›flt›r(2). Hastam›zda da

SFT'de obstruktif tipte solunum fonksiyon bozuklu¤u

mevcuttur.

Tan›daki en önemli ve en duyarl› görüntüleme

tekni¤i bilgisayarl› tomografidir (BT)(1). Mukosel,

segmental hiperinflasyon ve hipovaskülarite

bronfliyal atrezinin tipik özellikleridir ve toraks

BT’de bu bulgular›n kombinasyonu diagnostiktir
(1,7,8). Radyografik bulgular kitle ve kollateral yol

ile içeri al›nan hava hapsine ba¤l› olarak geliflen

periferik akci¤er alanlar›nda havalanma art›fl›n›

içerir(3). Olgular›n %90'›nda hiperlusensi, %8'inde

hiler kitle ve %70'inde ikisi birlikte görülür(8).

Buradaki kitle görünümüne mukosel neden olur.

Hastam›zda da BT’de tipik olarak sa¤ alt lob medial

ve posterior bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3

cm boyutlar›nda alt lob bronflunu çevreleyen, çevre

parankim ve plevraya uzan›m gösteren solid kitle

lezyonu ve etraf›nda büllöz oluflumlar izlendi.

Konjenital bronfliyal atrezili hastalarda bronkos-

kopide ana bronfllar›n aç›k oldu¤u ve intraluminal

t›kay›c› bir lezyon olmad›¤› görülür(1). Hastam›zda

bronkoskopide endobronfliyal lezyon mevcut

de¤ildi, sa¤ akci¤er orta ve alt lobda normal

anatomik yap›ya uygun olmayan küçük segment

orifisleri mevcuttu.

Bronfliyal atrezide toraks manyetik rezonans

görüntüleme (MRG)’nin mukoid t›kac›n incelen-

mesinde yararl› oldu¤u bildirilmifltir(7). MRG

anatomik yap›lar› flekillendirmek aç›s›ndan kullan›fll›

bir yöntemdir(3). Ayr›ca bronkoselin vasküler bir

lezyon olmad›¤›n› gösterir. Vasküler malformas-

yonlar›n distalinde hiperinflasyon görülmez; ancak

bronfliyal atrezide görülür(9). MRG efektif olarak

bronkoselin dallanan yap›s›n› gösterir ve T1 ve

T2’deki sinyal karakteristikleri ile vasküler malfor-

masyonlardan bronkoseli ayr›r›r(2). Matsushima

ve ark.(7) bronflial atrezili 8 hastay› MRG ile

incelemifl ve hastalar›n 7’sinde T1 ve T2 a¤›rl›kl›

sekanslarda hiperintesite saptarken bir hastada

T1’de düflük sinyal T2’de hiperintensite saptam›fllar.

Bizim hastam›zda da MRG’de tariflenen kitle

lezyonu T1 a¤›rl›kl› sekanslarda izointens, T2a¤›rl›kl›

sekanslarda hiperintens, intravenöz kontrast

madde enjeksiyonu sonras› kontrast madde

tutulumu göstermeyen 4.5x3x6 cm boyutlar›nda

bronfl trasesi ile uyumlu uzan›m gösteren alan

olarak de¤erlendirildi Ancak MRG’nin akci¤er

parankimini görüntülemede s›n›rl› bir yarar› vard›r.

Çünkü bronfliyal atrezinin tan›s›nda kritik olan

bölgesel hiperinflasyonu belirleyemez(2,8). Toraks

MRG konjenital bronfliyal atrezi tan›s›nda önemli

bir metoddur; fakat tan›sal görüntülemede BT'den

sonra ikinci bir seçenek olabilir(7).

Ay›r›c› tan›lar aras›nda maligniteler, benign

neoplaziler, allerjik bronkopulmoner aspergillozis,

arteriovenöz malformasyonlar, anormal pulmoner

venöz dönüfl, intralobar pulmoner sekestrasyon,

bronkojenik kist ve yabanc› cisim aspirasyonu

mevcuttur(2). Maligniteler ve benign lezyonlar›n

ay›r›c› tan›s› BT'de görülen tipik özellikler,

bronkoskopi ve MRG bulgular› ile yap›labilir. Allerjik

bronkopulmoner aspergillozis geçici opasitelere

neden olur ve s›kl›kla multipl loblar› etkiler ve

distal hiperinflasyon içermez. Vasküler anomaliler

(arteriovenöz malformasyonlar ve anormal

pulmoner venöz dönüfl) BT'de kontrast tutarlar

ve bu grup hastal›klarda lezyon periferinde

havalanma art›fl› görülmez(2). Hiperinflasyon ile

birlikte olan lezyonlar intralober pulmoner

sekestrasyon ve intrapulmoner bronkojenik kisttir.

Sekestre segmentler genellikle inferior ve

posteriorda lokalizedir ve genellikle enfekte

olmad›kça perihiler pulmoner opasiteler izlenmez.

Aortrografi ile tan› konulmakla birlikte MRG ile

sekestrasyon ve bronfliyal atrezi aras›ndaki ay›r›c›

tan› yap›labilir. Sekestrasyonda aortadan ayr›lan

anormal arteryel yap› gösterilir(2,8). Bronkojenik

kist genellikle tektir ve hiperinflasyon distalde

de¤il kist içindedir(2).

Bronkoskopide izlenen rudimenter segment

orifisleri, toraks MRG ve toraks BT’de izlenen tipik

radyolojik görünümler ile hastam›za konjenital

bronfliyal atrezi tan›s› konulmufltur.

Asemptomatik bronfliyal atrezinin tedavisi

genellikle konservatiftir. Takipler rutin akci¤er
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grafisi ile yap›l›r. E¤er hasta fliddetli enfeksiyon

olas›l›¤›n› düflündüren tekrarlayan semptomlara

sahipse cerrahi tedavi endikasyonu ortaya

ç›kabilir(6).

Radyolojik kitle lezyonlar›n›n her zaman tümöral

oldu¤u düflünülmemelidir. Bu lezyonlar altta

yatabilecek baflka bir patoloji aç›s›ndan da

de¤erlendirilmelidir. Radyolojik olarak kitle

görünümünde olan, ancak beraberinde ve

periferinde havalanma art›fl› ve bül görünümü olan

olgularda bronfliyal atrezinin akla gelmesi, hastaya

gereksiz invazif ifllemler yap›lmas›n› önleyecektir.
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