Olgu Sunumu / Case Report OFr+a0

DOI: 10.4274/haseki.2014

SUt Cocugunda Solunum Sikintisi ve Konjenital Lober
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Respiratory Distress in Infants and Congenital Lobar Emphysema
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Ozet

Konjenital lober amfizem (KLA) nadir bir konjenital akciger
anomalisidir.  Lober bronsun intrensek veya ekstrensek
obstriiksiyonu hava hapsi ve asiri havalanmaya neden olur.
Klinik prezentasyon asemptomatikten, akut neonatal solunum
yetmezligine, tekrarlayan tasipne ve infeksiyon ataklarina kadar
cesitlilik gosterir. Ciddi semptomlari olan olgularda lobektomi
tim dunyada kabul goérmls tedavi bicimidir. Son yillarda
antenatal ultrasonun ve radyolojik gérintilemenin yaygin
kullanimi asemptomatik veya hafif semptomlari olan yenidogan
ve cocuklarda KLA'nin teshisini mdmkdn kilmistir ve bu
cocuklarin bazilarinda KLA'nin invollsyonu gosterilmistir. Erken
dénemde tani konulup konservatif izlenen KLA'll st ¢ocugu
olgumuz sunulmustur. (Haseki Tip Bulteni 2015, 53: 95-7)

Anahtar Sézciikler: Konjenital lober amfizem, solunum sikintis,
sUt cocugu

Abstract

Congenital lobar emphysema (CLE) is a rare congenital lung
abnormality. Intrinsic or extrinsic obstruction of the lobar
bronchus causes air trapping and hyperinflation Clinical
presentation may vary from asymptomatic to acute neonatal
respiratory failure, recurrent infectious episodes and tachypnea
episodes. Lobectomy has been recognized as the most effective
method of treatment in patients with severe symptoms. With
the widespread use of antenatal ultrasound and radiological
imaging in recent years, now it is possible to diagnose CLE
in asymptomatic infants or infants with mild symptoms. In
this paper, we present the case of a early diagnosed CLE in
an infant who was followed up conservatively. (The Medical
Bulletin of Haseki 2015, 53: 95-7)

Key Words: Conjenital lobar emphysema, respiratory distress,
infant

Giris

Konjenital lober amfizem (KLA) nadir bir konjenital
akciger anomalisidir (1). Lober bronsun intrensek
(bronkomalasi, web, stenoz) veya ekstrensek (bronkojenik
kist, vaskUler yapilar) obstriksiyonu hava hapsi ve asiri
havalanmaya neden olur. Olgularin 1/3'G idiopatiktir.
Hava bosluklarinin genislemesi disinda histolojik olarak
akcigerler normaldir. KLA siklikla Gst loblarda 6zellikle de sol
Ust lobda olur (2). Klinik prezentasyon asemptomatikten,
akut neonatal solunum yetmezligine, tekrarlayan tasipne
ve infeksiyon ataklarina kadar cesitlilik gosterir (1). Ciddi
semptomlari olan olgularda lobektomi tim dinyada
kabul gérmdis tedavi bicimidir (3). Son yillarda antenatal
ultrasonun ve radyolojik gériinttlemenin yaygin kullanimi

asemptomatik veya hafif semptomlari olan yenidogan
ve cocuklarda KLA'nin teshisini mimkun kilmistir ve bu
cocuklarin bazilarinda KLA'nin involusyonu gdsterilmistir
(4,5). Bu temelden yola cikarak belirli hastalar igin
konservatif yaklasimlar gelistirilmistir (1). Erken dénemde
tani konulup konservatif izlenen KLA'li sit cocugu olgumuz
sunulmustur.

Olgu

Bes aylik kiz olguya yaklasik bir haftadir devam eden
Oksuruk sikayeti ile bir saglik merkezinde antibiyoterapi
baslanmis. Olgunun solunum sikintisi gelismesi Uzerine
klinigimize basvurdu. Ozgecmisinde benzer hastalik
veya solunum sikintisi dykisd bulunmuyordu, antenatal
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takiplerinde 0Ozellik yoktu. Soy gecmisinde annesinde
sizofreni disinda 6zellik yoktu. Gelisinde siyanozu olmayan
olgunun tasipnesi (dakika solunum sayisi 60), interkostal,
suprasternal cekilmeleri ve sibilan ronkusleri mevcuttu.
Kan gazi normaldi ve CRP’si negatifti. Bronsiolit olarak
degerlendirilen olguya bronkodilatatér tedavi basland.
Akciger grafisinde sol akciger Ust lobda havalanma
artisi ve mediastende karsi tarafa itilme izlendi (Resim
1). Cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol
akciger Ust lobda hava hapsi, sag hemitoraks voliminde
belirgin azalma saptandi (Resim 2). Bronkodilatator
tedavi ile solunum sikintisi kismen geriledi. Konjenital
lober amfizem dustndlen olgunun cekilen perfiizyon
sintigrafisinde sol Ust lobda kanlanma defekti saptandi
(Resim 3). Eslik edebilecek anomaliler agisindan yapilan
batin utrasonografisi normaldi. Hasta cocuk cerrahisi
ile konsulte edildi. Bronkoskopisinde intrensek veya
ekstrensek obstriiksiyon saptanmadi. Vaskiler yapilari
degerlendirmek icin yapilan ekokardiyografisi normal
bulundu. Solunum sikintisi gerileyen hastanin konservatif
izlemine karar verildi.

Tartisma

KLAetkilenenlobdahava hapsi, cevre akciger dokusunun
basisi, mediastenin yer dedistirmesi, amfizematdz lobun
on mediastenden karsi toraksa herniasyonu ile karakterize
nadir bir akciger malformasyonudur (6). Prevalansi yaklasik
1:20,000-1:30,000'dir (7). Pek c¢ok etken hastaligin
gelisiminde rol oynayabilir. intrensek, ekstrensek bronsiyal
obstriiksiyon veya alveolar defekt sonucu gelistigi kabul
edilmektedir. Bronsiyal kartilajin defekti veya yoklugu
ekspirasyonda bronsun kollabe olmasina neden olur
ve bu en sik gorilen patolojidir. Bronsiyal stenoz veya
atrezi, mukozal katlanti veya proliferasyondan dolayi
endobronsiyal obstriksiyon, periferal brons duvarlarinin
kalinlasmasi diger intrensek nedenlerdir. Patent duktus
arteriosus, pulmoner arter askisi, anormal pulmoner
vendz donls veya daha nadiren bronkojenik kistler,
Ozefagiyal dUplikasyon kistleri, teratom, néroblastom,
mediastinal kistler ekstrensek obstriiksiyonun nedenleri
olarak tanimlanmistir (8). Hislop ve Reid normal boyuttaki
alveollerin sayisinda artis anlamina gelen polialveolar
lobu KLA etyolojisinde tanimlamistir (9). Olgumuzda
etyolojide intrensek veya ekstrensek herhangi bir neden
saptanmamistir.

Kardiyovaskiler malformasyonlar, pektus ekskavatum,
on mediastinal defekt, diyafragmatik herni, hiatal herni,
kondroektodermal displazi, kondrodistrofi,  aplastik
bébrek, yark damak, pilor stenozu, sistinozis, omfalosel
KLA ile birlikteligi tanimlanan anomalilerdir (8).

Klinik bulgular asemptomatikten hayati tehdit eden
solunum sikintisina kadar degiskenlik gosterebilir, genel
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Resim 1. Akciger grafisi

Resim 2. Toraks bilgisayarli tomografisi

Resim 3. Perflizyon sintigrafisi

olarak erken vyasta klinik bulgularin baslamasi daha
ciddi semptomlarla iliskilidir (10). Hastalarin ¢odu orta
derecede solunum sikintisi ile basvururlar. Semptomlar
genellikle hayatin ilk ginlerinde baslar ve amfizematdz
lob genisleyerek cevreye basi yaptik¢a solunum sikintisi
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artar. ikinci en sik basvuru sekli hafif solunum sikintisidir.
Bu hastalarda genellikle tekrarlayan akciger infeksiyonlari
ve oksurik bulunur. Asemptomatik hastalar rutin akciger
grafisi incelemesi sirasinda saptanirlar. Acil lobektomi
gerektiren cok agir solunum sikintisi bulunan olgular en
az gorilen gruptur (3). Olgumuzda akciger infeksiyonunun
eslik ettigi orta derecede solunum sikintisi mevcut olup
klinik semptomlari semptomatik tedavi ile gerileme
gostermistir.

Solunum sikintisi olan bir st ¢ocugunda baslangig
radyolojik degerlendirmesi olan akciger grafisi KLA icin
yeterli bilgiyi saglar. Kesin tani icin radyolojik ikinci asama
toraks BT'dir. Bu etkilenenlobunlokalizasyonunu, genisligini,
komsu loblarin yapisini, atelektazi ve mediastinal sift
varhigini gésterir (11). Olgumuzda cekilen akciger grafisi 6n
taniyr saglarken, toraks BT'si ile yabanci cisim aspirasyonu
gibi ayiricl taniya giren durumlardan ayirmada yol gosterici
olmustur. Radyonuklid ventilasyon-perflizyon sintigrafileri
azalmis ventilasyon ve etkilenen lobda perflizyon
yoklugunu gosterir. Bu teknik ayrica etkilenen lobun
fonksiyonel olup olmadigini, basi altinda kalan akcigerin
normal fonksiyon gdsterip gbstermedigini ortaya cikarir
(12-15). Olgumuzda perflizyon sintigrafisi ile etkilenen
lobun kanlanmadigi ve bdylelikle oksijenizasyonda rol
almadigi anlasilmistir. Bronkoskopi hava yolundaki dinamik
degisiklikleri gostermede, hava yolunda obstriksiyona
yol acabilecek yabanci cisim ve distan basiyl belirlemede
faydalidir. Hava yolundaki dinamik degisiklikleri saptamada
fleksibl bronkoskopi rijid bronkoskopiden daha faydalidir
(8). Olgunun yapilan bronkoskopisinde ¢zellik izlenmedi.

Ayiric tanida  pndmatosel, pndmotoraks, karsi
akcigerde hipoplazi, diyafragma hernisi, konjenital
adenomatoid malformasyon, yabanci cisim aspirasyonuna
bagl obstriktif amfizem, mukus tikaglari, endobronsiyal
kitleler, postinfeksiydz lobar amfizem yer alir (16,17).

Semptomatik cocuklardan olusan olgu sunumlarinda
en ¢ok Onerilen tedavi lobektomidir (3,7,8). Antenatal
olarak teshis edilen KLA olgularinin  klinik seyirleri
birbirinden farklidir. Bir kismi in utero kaybolmustur
(18,19). Bir kisminda etkilenen lob boyutlarinda kicilme
ve asemptomatik takip olurken, bir kisminda yenidogan
déneminde ciddi solunum sikintisi gelismistir (20).

Her ne kadar ciddi semptomatik cocuklarda cerrahi
en uygun tedavi gibi goziksede asemptomatik ve hafif
semptomlu ¢ocuklara yaklasim belirsizdir. Tharkal ve ark.
hafif semptomlari olan yedi olguyu konservatif olarak
izlemistir. DOrt olguya, izleyen aylarda tekrar cerrahi
uygulanmistir (7).

Konservatif tedavi, semptomlari hafif seyreden baz
infantlarda ve blytk cocuklarda tercih edilebilir (21). Tani
ve tedavide pek ¢ok yenilik olduysa da cevap bekleyen
sorular halen bulunmaktadir.
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