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CASE REPORT

Konjenital Lober Amfizem: iki Olgu Sunumu

Congenital Lobar Emphysema: Report of Two Cases

Fatih Meteroglu', Atalay Sahin?, Menduh Orug!

Ozet

Abstract

Konjenital lober amfizem; akcigerin bir veya daha
fazla lobunun hiperekspansiyonu, bunun cevredeki
normal akciger dokusuna basisi ve mediastinal kay-
ma ile karakterli bir respiratuvar distres nedenidir.
Yeni dogan déneminde solunum sikinfisina yol ag-
makla birlikte, ender olarak semptomlarin ortaya
cikigi altinar aya kadar gecikebilir. Nadir gérilen bir
hastaliktir. Spontan pnédmotoraks ile karigtinlmasi ve
ciddi olgularda uygulanan acil cerrahi midahale ile
klinik tablonun dramatik olarak dizelmesi nedeniyle
énem tagimaktadir. Klinigimizde solunum sikintisi, sik
sik enfeksiyon nedeniyle medikal tedavi alan 4 ve 27
aylk iki erkek olgu yatinldi. Her iki olguya da lober
amfizem nedeniyle sol Ust lobektomi yapildi. Cerrahi
islem sonrasi takiplerinde genel durumlarinda ve
solunum dizeylerinde ciddi dizelmeler olan iki olgu-
yu sunmayi amacladik.

Anahtar Sézcikler: Konjenital lober amfizem, lobek-
tomi, solunum sikintisi.

Congenital lobar emphysema is a cause of
respiratory distress characterized by hyperexpansion
of 1 or more lobes of the lung, compression onto the
ipsilateral or contralateral functional pulmonary
parenchymas, and a resultant mediastinal shift. The
onset of symptoms may be delayed until the age of 6
months, although the disease causes dyspnea in
newborns or infancy. It is a rarely seen disease.
Awareness is important due to confusion with
pneumothorax and the possibility of considerable
clinical improvement with early surgical intervention,
even in severe cases. Two male patients with failed
conservative treatment, 4 and 27 months of age,
were hospitalized in this clinic because of respiratory
distress and repeated infections. A left upper
lobectomy was performed due to lobar emphysema
in both patients. The goal of this report was to
present the improvement in respiratory function and
general condition of 2 patients observed after
surgical management.

Key words: Congenital lobar emphysema, lobectomy,
dyspnea.

Konjenital lober amfizem (KLA), genellikle bir
lobda

etkilenen lobun komsu akciger dokusuna basisi ve

progresif hava hapsi, hiperaerasyon,

akciger herniasyonu ile karakterize klinik bir
tablodur (1-3). Bir ya da birden fazla akciger
lobunun disaridan bir  bas olmadan
hiperinflasyonu konjenital lober amfizem olarak

tanimlanir. En sik sol st ve daha az siklikla da sag

Ust, sag orta lobun etkilendigi gorilor (4,5).
Etyolojisi heniz tam olarak anlagilamamasina
ragmen, bircok yazar bronsiyal anormallikler ya da
alveolar defektlerin  sonucu olarak olustugunu
bildirmektedirler. Yetersiz kikirdak desteginin sonu-
cunda bronsial kollapsin oldugunu iceren bazi

teoriler de vardir (6).
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Normal miadinda dogan ve dogdugundan itibaren sik
enfeksiyon geciren, strekli medikal tedavi alan 4 ve
27aylk iki erkek gocugu sunmayr amacladik.

OLGU

Olgu 1: Gecmeyen enfeksiyon ve ksirik nedeniyle co-
cuk goégus hastaliklarinca takip edilen 4 aylik erkek olgu
klinigimizce devir alindi. Fizik muayenesinde, solunum
seslerinde sol Ust ve sag Ust parasternal bdlgede ekspir-
yumda uzama mevcuttu. Oz gecmisinde, dogdugundan
beri sik sik enfeksiyon nedeniyle medikal tedavi alan an-
cak dizelme olmayan hasta tarafimizca sol Ust konjenital
lober amfizem &n tanisiyla yatinldi. Hastanin  akciger
grafisinde mediyastenin saga deviye oldugu gorildi (Se-
kil 1). Bunun zerin bilgisayarli toraks tomografisi (BT)
cekildi, sol Ust lob konjenital lober amfizem ile uyumlu
gorunty tespit edilip operasyon planlandi. Operasyon
dncesi cocuk gégUs hastaliklarinca fiberoptik bronkoskopi
yapildi ve endo-bronsiyal lezyon veya yabanci cisim gé-
rilmedi. Olguya sol Ust lobektomi yapildi ve patoloji
sonucu diffuz amfizem bulgularini gésteren akciger doku-
su ile uyumlu geldi (Sekil 2). Olgunu takiplerinde genel
durumun dizeldigi ve enfeksiyon sikéyetlerinin gectigi,
biyime ve gelisiminde gézle gorilebilecek sekilde di-
zelme oldugu gérildu. Olgunun 6. ayda ve 1 yil sonraki
kontrollerinde sikayetlerinin tamamen gectigi ifade edildi.

Sekil 1: llk olgu ameliyat éncesi akciger grafisi.

Olgu 2: Oksurik ve nefes darligi sikayetiyle hastanemiz
cocuk gégus hastaliklarina basvuran 27 aylik erkek cocuk
konjenital lober amfizem &n tanisiyla devir alindi. Olgu-
nun fizik muayene bulgularinda bir &zellik yoktu, fakat
yasitlarina gére yeterince kosup oynayamadigi, yirimekte
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ve merdiven ¢ikmada annesinin kucaginda tagindigi 63-
renildi. Solunum sesleri dinlendiginde &zellikle sol &n Ust
zonda ve arka para-skapular alanda ekspiryumun uzadig
duyuldu. Hastanin akciger grafisinde mediyastenin saga
deviye oldugu goérildi (Sekil 3). Bunun Uzerin bilgisayarli
toraks tomografisi cekildi, sol Ust lob konjenital lober
amfizem ile uyumlu gérints tespit edilip operasyon plan-
landi (Sekil 4). Operasyon éncesi olguya cocuk gégus
hastaliklarinca fiberoptik bronkoskopi yapildi ve endo-
bronsiyal lezyon veya yabanci cisim dislandi. Olguya sol
Ust lobektomi yapildi ve patoloji sonucu; fokal alanda
mikroskopik buller iceren amfizematéz &zellikte akciger
dokusuile uyumlu geldi. Olgunun operasyon sonrasi
solunumunda dizelme oldugu ve yasitlarina uygun sekil-
de kosup oynadigi, merdiven cikhg goroldu (Sekil 5).
Olgu halen takiptedir.

Sekil 2: ilk olgu ameliyat sonrasi akciger grafisi.

TARTISMA

KLA bir ya da birden fazla akciger lobunun disaridan bir
basi olmadan hiperinflasyonla karakterize gelisimsel bir
anomalidir. Hiperenflasyon nedeniyle diger akciger lobla-
rina basi sonucu atelektazi ve solunum sikintisiyla kendini
gosterir (3,7).

Her iki olgumuzda gecmeyen enfeksiyon ve solunum
sikintisi nedeniyle bagvuran olgulardi. Hastaligin insidan-
sina bakhgimizda 70.000-90.000 dogumda birdir (8).
Ayrica akcigerin konjenital anomalileri iginde 1\20,000 -
1\30.000 oraninda gérilir (9). Olgularin cogunlugunu
erkekler olusturur ve erkek\kiz orani 3\1 dir (10). Daha
sik sol Ust lob (%43) sag orta lob (%32) ve bilateral tutu-
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lum %20 oraninda bildirilmistir (4,5,11). Iki olgumuz da
erkek ve sol Ust lobda KLA mevcuttu.

Sekil 3: Ikinci olgu ameliyat éncesi akciger grafisi.

—

Sekil 4: Toraks bilgisayarli tomografidesol st lob konjenitallober amfi-

zem goérinima.

Sekil 5: Ikinci olgu ameliyat sonrasi akciger grafisi.
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Pek cok etken hastaligin gelisiminde rol oynayabilir. int-
rensek, ekstrensek bronsiyal obstriksiyon veya alveolar
defekt sonucu gelistigi kabul edilmektedir. Bronsiyal karti-
lajin defekti veya yoklugu ekspirasyonda brongun kollabe
olmasina neden olur ve bu en sk gérilen patolojidir.
Bronsiyal stenoz veya atrezi, mukozal katlanti veya prolife-
rasyondan dolayr endobronsiyal obstriksiyon, periferal
brong duvarlarinin kalinlagmas diger intrensek nedenler-
dir. Patent duktus arteriosus, pulmoner arter askisi, anor-
mal pulmoner vendz dénis veya daha nadiren bronkoje-
nik kistler, zofagiyal duplikasyon kistleri, teratom, nérob-
lastom, mediyastinal kistler ekstrensek obstriksiyonun
nedenleri olarak tanimlanmigtir (4). Her iki olgumuzun
akciger grafileri ve bilgisayarli toraks tomografilerinde
mediyastinal yapilara ait herhangi bir patolojik durumu
distndirecek bulgu yoktu. Ayrica ameliyat &ncesi her iki
olgumuza da pediatrik gégus hastaliklarinca da fiberoptik
bronkoskopi yapildi. Bronkoskopikbrong degerlendirilmesi,
dogru taninin konulabilmesi ve endobronsiyal yabanci
cisim ya da mukus tikaclan gibi endo-bronsiyal nedenle-
rin gérilebilmesi igin yapilmaktadir. Yanlis tedavi ve ge-
reksiz cerrahi girisimin &nlenmesi icin hemen her konjeni-
tal lober amfizemli olguda bronkoskopi yapiimasi gerekli-
dir. Olgularnmiz cocuk hastaliklari tarafindan degerlendi-
rildi ve kardiyak herhangi bir sorun distnilmediginden
ekokardiografi yapiimadi. Olgularin bir kisminin dogumu
takiben saatler icinde hemen tedaviye ihtiyaci olurken, bir
kismi daha ileriki aylarda giderek artan sikayetlerle bas-
vurmaktadirlar. Literatire bakildiginda, hastalarin do-
gumda solunum sikintisi ile gelebilecegi gibi uzun yillar
asemptomatik de kalabilecegi de gérilmektedir. Bu has-
talarin %43'Unde pnémoni, %14’inde respiratuvar distres
ve spontan pnémotoraks gérilmistir (12). Nadeem ve
ark. (13) tarafindan yeni dogan déneminde semptomu
olmayan hastalarin %86’sinin 13 yasina kadar sempto-
matik oldugu bildirilmistir.

Konjenital lober amfizem en sik yeni doganlarda veya
infantlarda tespit edilen bir hastalikhir. Klinik bulgular
asemptomatik olabilecegi gibi hayati tehdit eden solunum
sikintisina  kadar degiskenlik gésterebilir, genel olarak
erken yasta klinik bulgularin baslamasi daha ciddi semp-
tomlarla iligkilidir (14). Hastalarn codu orta derecede
solunum sikintisi ile bagvururlar. Semptomlan genellikle
hayatin ilk ginlerinde baglar ve amfizematéz lob genisle-
yerek cevreye basi yaptikca solunum sikintisi artar. Tkinci
en sik basvuru sekli hafif solunum sikintisidir. Bu hastalar-
da genellikle tekrarlayan akciger enfeksiyonlar ve 6ksi-
rik bulunmaktadir (6).
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Asemptomatik konjenitallober amfizem olgularinda klinik
izlem dnemlidir. ideal yaklagim pnémoni atagindan énce
cerrahinin uygulanmasidir. Riskleri diginildiginde, 3-12
aylk zamanda ameliyat &nerilmektedir. Kapralik ve ark.
(15) tarafindan yayinlanan sistematik derleme ve meta-
analiz sonucunda, semptomlar gelistikten sonra cerrahi
komplikasyonlarin  arthgi; bu nedenle de hastalarda
semptomlar gelismeden cerrahi uygulanmasi gerektigi
vurgulamiglardir. Dért aylik olan ilk olgumuz dogumun-
dan bir ay sonra baslayan sirekli enfeksiyon sikayeti ne-
deniyle medikal tedavi alan ancak solunum sikintisi ol-
madigi halde enfeksiyon sikéayetleri gegmeyince ameliyati
kabul etmisti. Ikinci olgumuz ise bir yagindan sonra solu-
num sikintisi sikayetlerine ragmen ailesinin énce cerrahiyi
kabul etmedigi olgu idi. Ancak ilerleyen dénemlerde
nefes darligi sikayetlerinin artmasi Gzerine ve anne kuca-
gindan ayrilmayinca cerrahi girisim kabul edildi. Her iki
olgumuza da sol Ust lobektomi yapildi. Post-operatif dé-
nem her iki olgumuzda sorunsuz gecti. Her iki olgunun
genel durumu, enfeksiyon tablolari ve solunum sikintilar
tamamiyla dizeldi. Hastanede sirekli medikal tedavi alan
ve anne kucagindan ayrlmayan ¢ocuklar normal yagitla-
riyla ayni gelisimi géstermeleriyle yiz gildirdiler.

SONUC

Konservatif tedavi, semptomlan hafif seyreden infantlarda
ve biyik cocuklarda tercih edilebilir. Tani ve tedavide
pek cok yenilik olsa da cevap bekleyen sorular halen
bulunmaktadir. Tibbi tedavinin yeterli olmadig durumlar-
da cerrahi rezeksiyon ile yiz gildiren sonuclar elde edil-

mektedir.

CIKAR GATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemistir.
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