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Bu bolimde konjenital alt solunum yolu hastaliklari asagidaki anatomik sinifla-
ma dogrultusunda anlatilacaktir.

Trakea anomalileri:

1. Trakeal agenezi, atrezi
Trakeobronkomalazi

Konjenital trakeobronsial stenoz
Trakeal bronkus

Trake-6zofageal fistll ve 6zofageal atrezi

o vk W

Trakeobronkomegali (Mounier-Kuhn)
Brons anomalileri:

1. Bronsial atrezi

2. Bronsektazi

3. Brons izomerizm sendromlari

4. Bronkojenik kist

Akciger parenkim anomalileri

Pulmoner agenezi, aplazi

Pulmoner hipoplazi

Konjenital lober amfizem

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM)

LA

Pulmoner sekestrasyon




0 n Nagihan Durmus Kocak | Fulsen Bozkus

6. Hipogenetik akciger sendromu (Scimitar send)
Pulmoner vaskuler anomaliler:

1. Pulmoner arterin proksimalden kesintiye ugramasi (proksimal interruption
of the PA)

Pulmoner arter sling
Pulmoner ven stenozu
Pulmoner arterio-vendz malformasyonlar

Alveolo-kapiller displazi

S

Lenfatik malformasyonlar

Konjenital Trakea Anomalileri

Konjenital trakeal lezyonlar nadir gorulur, ancak infant ve cocuklarda énemli morbi-
dite ve mortalite nedenidir. Gestasyonun 3. haftasinda, proksimal 6nbarsak’da yer
alan laringotrakeal oluk kaudal olarak gelisir ve trakeanin baslangic evresini olustu-
rur. Akciger'in baslangici én-barsak ventralinden cikinti verir. Ozofagus ve trakeanin
tamamen ayrilmasi ise 6. haftayi bulur. ilkel trakeanin ug kismi asimetrik olarak sola
ve sada tomurcuklanarak brons baslangiclarini olusturur. Célomik kaviteyi cevre-
leyen mezenkimal hucrelerin proliferasyonu ile, kikirdak, kas ve bag doku gelisir.
Bronsiyal ve pulmoner gelisimde epitelyal ve mezenkimal iliski cok énemlidir. Trake-
al bifurkasyon asagi dogru yonelerek, boyundan dérdiincl vertebra seviyesine iner.
Trakeada kartilaj gorilmesi ise 10. haftada gerceklesir.

Trakea, boyunun 6n ve orta kisminda yer alir ve sternum arkasindan Ust medi-
astene girer. Krikoid kikirdak seviyesinden baslayip, iki ana bronsa ayrildigi sternal
acl dlzeyinde sonlanir. Uzunlugu yenidoganda 4 cm, yetiskinde 11-13 cm‘dir. On
ve yan duvarlari, 16-20 adet atnali seklinde kikirdaklar ile desteklenmistir. Arka ve
membrandz kismi ise elastik, fibréz ve kas dokusundan olusur. Normalde kartilajindz
trakeanin membranéz kisma orani 4,5/1 olup bu oran; bas-boyun pozisyonu ile nefes
alma ve 6ksurik sirasinda gelisen intratorasik basing farkliligina bagl olarak degisir.

Trakea Ust kisimdan sol tiroid lobu, alt kissmdan ise bifurkasyon yakinindan aorta
nedeniyle olmak Uzere, iki yerden basiya ugrar. Trakea limeninin ic ylzinu, ince
lamina propria’dan olusan mikdz membran ve silli, yalanci cok katli silendirik epitel
doser. Superior ve inferior tiroid, timik ve sag bronsial arterler, arteryel beslenmeyi
saglarken; kartilajlar arasi boslukta seyreden venler, 6zofageal ve inferior tiroid ven-
lere dokultr. innervasyonunu ise, vagus siniri (pulmoner pleksus ve laringeal sinirler)
ile sempatik sinirler (servikal ve dorsal ganglionlar) saglar (1).
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Trakeal Agenezi, Atrezi

Nadir ve fatal bir konjenital anomali olup; larinks altindan itibaren trakeanin tam
veya parsiyel yoklugu ile karakterizedir. Erkeklerde 2 kat daha siktir, insidansi
1/50.000" den daha dustk bildirilmistir (1-4). Vakalarin %52'si premattre dogum
ve yine yaklasik yarisi, polihidroamnios ile iliskilidir (5). ilk olarak 1900 yilinda Payne
tarafindan tanimlanmis ve trakeanin yoklugu postmortem muayene ile saptanmis-
tir. Trakeo6zofageal anomalilerin agiklanmasinda farkl teoriler éne strtimdstar.
Cevresel faktorler yaninda, major rol BMP tip 1 reseptdr genlerinde olmak Gzere (6),
Gli2, Gli3, Shh, Foxfl ve b-catenin inaktivasyonu gibi cesitli genetik defektler hayvan
modellerinde trakeal agenezi gelisimi ile iliskili bulunmustur. Ancak insanlarda he-
ntz belirli bir gen izole edilememistir (7,8).

Floyd, 1962 de bu malformasyon igin anatomik bir siniflama éne strmastar:

Tip I: Normal fakat kisa distal trakea ile birlikte, trakeanin bir kisminin atrezisi,
normal bronslar ve trakeo-6zofageal fistiil (TOF). Malformasyonlarin yaklasik %20
‘sini olusturur.

Tip II: Bildirilmis olgularin %601 bu tiptir. Komplet trakeal atrezi olup; bifurkas-
yon ve bronslar normaldir.

Tip Ill: Vakalarin %20'sini olusturur. Trakea yoktur ve bronslar direk olarak 6zo-
fagus'tan gelisir.

Floyd'un siniflamasindan daha nadir olarak kullanilmakla beraber, 1979'da 6ne
strllen Faro siniflamasina gore ise 7 gruba ayrilmistir (4,7,9):

Faro Tip A: Total pulmoner agenezi.

Faro Tip B/ Floyd Tip Ill: Ozofagustan orijin alan ana bronkus ve komplet trakeal
agenezi.

Faro Tip C/ Floyd Tip II: Total trakeal atrezi ile birlikte, karinada orta hatta bir-
lesen birlesen normal ana bronslar ve TOF varligi. Floyd Tip Il de, TOF eslik edebilir
veya etmeyebilir. Literatlirde vakalarda en sik gorulen tiptir.

Faro Tip D: TOF varlig ile birlikte, atrezik kenar ile distal trakeaya birlesen larenks.

Faro Tip E / Floyd Tip I|: Proksimal trakea agenezisi, distal trakeanin kaudal seg-
menti normal ve TOF.

Faro Tip F: Normal distal trakeal segmentle birlikte proksimal trakeal atrezi, TOF
izlenmez.

Faro Tip G: Kisa bir segmentte trakea atrezisi.
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Klinik Bulgular ve Tani

Trakeal agenezi siklikla acil durumla kendini gdsteren ve tanisi siklikla post-mor-
tem muayene ile konulan, agir konjenital bir bozukluktur (1-3,7). Prenatal tanida
énci bulgular sadece TOF yoklugunda tanimlanabilen, konjenital Ust hava yolu
obstriksiyonu sendromu (C: Congenital, H: High, A: Airway, O: Obstruction, S:
Syndrome) varliginda saptandigindan, dogum o6ncesi tani nadir konur. CHAQS;
genislemis hiperekojen akcigerler, sivi dolu dilate trakea, fetal solunum sirasinda
trakeada hava akimi yoklugu ve bazi vakalarda kardiyak yetmezlik, dizlesmis di-
yafram ve masif asit ile karakterizedir. Akciger sivisi TOF ile mide veya amniyotik
keseye gecebildiginden, TOF varliginda klasik CHAOS klinik bulgularn gorilmez.
Akciger ici basing normal oldugundan, akcigerler normal ultrasonografik goriinti
verir (1,7). Ancak TOF varliginda, polihidroamnios ve diger konjenital anomalile-
rin ultrasonda (US) gorulmesi, potansiyel trakea problemleri yoninden klinisyeni
uyarmalidir.

Postnatal tani, yenidoganda klinik bulgularin spesifik kombinasyonunun tanim-
lanmasi ile konulabilir: solunum hareketlerinin oldugu ancak yeterli hava girisinin
olmadigi solunum sikintisi, siyanoz (%91.2), duyulabilir aglamanin yoklugu (%90.6)
ve basarisiz endotrakeal entlbasyon. Dustk dogum agirhd (<2.500 gr) ve 7'nin
alti Apgar skoru diger yaygin bulgulardir. Eger trakeal ageneziye TOF eslik ediyorsa,
maske ventilasyon ve 6zofageal entlbasyon (kazara) gegici olarak solunum duru-
munu iyilestirebilir. Laringobronkoskopi ile trakea agenezisi ve olasi TOF tanisi kona-
bilir. SUpheli vakalarda bilgisayarli tomografi (BT) anatomiyi gostermesi bakimindan
bir secenektir (1,4,7).

Tedavi

ik olgunun bildirildigi 1900 yilindan itibaren literatiirde 150’nin stinde vaka ta-
nimlanmis olup, sadece birkaginda basarili vaka yénetimi s6z konusu olmustur.
Trakeal agenezili 95 olgunun incelendigi bir derlemede, cerrahi rekonstriiksiyon
seceneklerini degerlendirmek amacli %38 oraninda trakeotomi girisiminde bulunul-
dugu bildirilmektedir. Cerrahi girisimler, TOF distaline ézofagus ligasyonu (6zofa-
gus, psddo-trakea olarak kullanildigindan bu yontem daha etkin ventilasyon saglar)
ve gastrostomi, endotrakeal tup ile translaringeal ve 6zofageal ventilasyon ardindan
T-tUp, servikal 6zofagostomi ve 6zofagus rekonstriksiyonunu icerir (1,7). Yakin za-
manda yayinlanan bir sistematik derlemede, 149 vakanin %41.3'Undn ilk 24 saatte
kaybedildigi, sadece %8.4'Unln cesitli cerrahi islemler sonrasi 3 aydan fazla hayatta
kaldigi bildirilmistir (4).
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iliskili Anomaliler

Literatlrde trakeal agenezi ile iliskili olarak VACTERL (Vertebral defektler, Anal at-
rezi, Kardiyovaskiler defektler, TOF ve/veya 6zofageal atrezi, Renal defektler, Eks-
tremite anomalileri) ve TARCD (Trakeal Agenezi, Radyal malformasyon, Kardiyak
malformasyon ve Duodenal atrezi) sendromlari tanimlanmustir (4,7).

Trakeobronkomalazi

Trakeobronkomalazi (TBM), zayif veya hasarli trakea ve bronsun neden oldugu di-
namik hava akimi kisitlanmasini, ekspiryumda havayollarinin asiri kollapsini ve bu-
nun sonucunda gelisen semptomlari ifade eder (10,11). Trakeanin bir segmenti
veya timd tutuldugunda trakeomalazi adini alir. Bronkomalazi ise, bir veya her iki
ana bronsun izole zayifligi ve kollapsa egilimidir. Laminer hava akimindaki herhangi
bir bozulma semptom gelisimine 6ncilik eder ve bu bozulma solunum fonksiyon
testleri (SFT) ile saptanabilir (10).

insidansinin 1/1.500 ile 1/2.500 cocuk arasinda oldugu distinilmektedir (12).
TBM, genis bir yas grubunu etkiler; pediatrik ve eriskin TBM siklikla birbirinden ba-
gimsiz tani ve tedavi yaklasimlari gerektiren, farkli durumlardir (Tablo 1 ve 2). Pedi-
atrik yas grubunda primer veya sekonder TBM, obstriksiyon ile sonuclanan anlamli
havayolu kollapsinin en sik nedenidir (1). Altta yatan cesitli patolojiler artmis hava-
yolu direncine ve bdylece solunum isinin artmasina neden olur. Gelisen sekeller ne-
deniyle mukosiliyer klirens bozulabilir. Bununla birlikte TBM, cocuklarin énemli bir

Tablo 1: Cocuklarda trakeomalazi nedenleri

Konjenital* idiopatik

Prematurite

Konjenital kartilaj anomalileri

Trakeomalazi ile ilgili konjenital sendromlar
Trakeomalazi ile ilgili konjenital anomaliler

Kazanilmis Uzamis entlibasyon

Trakeotomi

Ciddi trakeobronsit

Dis basi: Vaskdler, kardiyak, iskelet sistemi ile ilgili, timor ve kistler

Enfeksiyon

Posttravmatik

*Referans no 24'den uyarlanmistir.
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Tablo 2: Eriskinde trakeomalazi nedenleri

Konjenital* Genetik
idiopatik (Mounier-Kuhn Sendromu)

Kazanilmis EntUbasyon sonrasi

Trakeostomi sonrasi

Posttravmatik (g6gus travmasi)

Akciger transplantasyonu sonrasi

Amfizem

Kronik enfeksiyon veya bronsit

Kronik inflamasyon

Dis basi: Timorler (malign, benign), kistler, abse, aort anevrizmasi

Vaskuler halkalar

*Referans no 24'den uyarlanmistir.

kisminda 1-2 yaslarinda rezollsyon gdstererek kendini sinirlar. Lezyon nadiren izole
gorulse de (primer TBM), siklikla 6zofageal atrezi ve TOF'i de iceren diger konjenital
anomalilerle birliktedir. Vaskuler yapilar veya yumusak doku kitlelerinin dis basisina
sekonder olarak da gelisebilir. Nadiren de kollajen benzeri diskondroplazi veya poli-
kondritin primer bozuklugu TBM'ye neden olabilir (1).

Patofizyoloji

Laminer hava akiminda havayolu capindaki kicuk degisimler, havayolu direncinde
dramatik etkilere sahiptir. Ekspirasyon sirasindaki pozitif intratorasik basing sonucu,
intratorasik havayollarinda fizyolojik daralma olur. TBM'li hastalarda kompliyansi
normal olmayan trakeobronsiyal kartilajlar artmis intratorasik basinca direng gos-
teremez ve anteroposterior yoniinde havayolu kollapsi gelisir. intratorasik basincin
daha fazla arttigi zorlu ekspirasyon, oksurik ve Valsalva manevrasinda bu durum
siddetlenir. Ayrica, 6nde aorta ve arkada 6zofagusun basisi da havayolu kollapsini
kolaylastirir (1).

Patoloji: TBM' li hastalarda trakeal kartilaj eksik veya malforme olup, kartilaj/ kas
orani dusuktur. Etkilenen segmentlerin patolojik incelemesinde kartilaj bayuklaga,
miktar ve kalinhiginda azalma gorulir. Major havayolu kartilajindaki immatdritenin
primer TBM nedeni oldugu dustndlmektedir. Sekonder TBM ise 6zofagus atrezisi
olan tim cocuklarda bir derece gorilmektedir. Dilate 6zofageal posun uterus ici
trakea kompresyonuna ve anormal gelisime neden oldugu éne sirtlmustir. TOF
yoluyla olusan intratrakeal basing azalmasi da kollaps egilimini arttirabilir. Ekstren-
sek trakeal basi ise hipoplazi, displazi gibi kartilaj anomalileri ile iliskilidir. Genelde,
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Sekil 1: (a, b) Trakeomalazi. Dinamik bilgisayarli tomografi kesitlerinde inspirium ve
ekspirium fazlarinda anteroposterior diizlemde trakeada belirgin cap farki izlen-
mekte. inspiriumda (ilk kesit) cap artisi olmakla beraber, normale gére azalmis.
(Ref: Case courtesy of Dr Darel E Heitkamp, Radiopaedia.org, rID: 13587).

NIy

Sekil 2: (a, b) Trakeobronkomalazi. Kazaniimis trakeobronkomalazi olgusuna ait sagit-
tal tomografi kesitlerinde, inspirium ve ekspiriumdaki trakea caplari izlenmekte.
(Ref: Case courtesy of A.Prof Frank Gaillard, Radiopaedia.org, rID: 8572).

trakeal kartilaj miktarinin azalmasi membrandz trakea genisliginin artmasi ile birlik-
tedir. Bu zayrflamis ve kisalmis trakeal halka ile genislemis posterior membrandéz tra-
keanin kombinasyonu, klasik “D" seklinin kaybina yol acar. Trakea 6n-arka dizlem-
de basilir ve bazi segmentlerde zayiflamis kartilaj 2-4 parcaya ayrilir (1) (Sekil 1 ve 2).

Molekuler genetik calismalar, Sox9 ve Shh gen ekspresyonunun kartilaj formas-
yonu icin gerekli oldugunu (13,14); Hox, Shh (sonic hedgehog) ve Gli genlerini de
iceren cesitli genlerdeki anomalilerin, hava yolu gelisimi sirasindaki sinyal yolakla-
rinda bozulmalara yol ac¢tigini géstermistir (12,15). Ek olarak, kartilajin ekstrasel-
liler matriksindeki major yapisal protein olan agrekan ve kollajenlerin icerigindeki
degisiklikler de havayollarinin yapisal desteginin bozulmasi Gzerinde etkilidir. Tip |l
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kollajen kartilajin gerilim 6zelliginde dominant rol oynarken; Tip | kollajen daha cok
havayolu seklinin korunmasinda énemli gortlmektedir. Agrekanlar, fetistn akciger
gelisimi sirasinda ortamda bol miktarda bulunan metalloproteazlar gibi proteazlarin
etkisine duyarlidir. Bir ekstraselltler enzim grubu olan lizil oksidazlar, kollajendeki
lizin ve hidroksi-lizin capraz baglari olusumunu hizlandirir. Lizil oksidaz gen ekspres-
yonu ve aktivasyonu icin gerekli olan bone morphogenetic protein (BMP) ekspres-
yonunun, TOF ve malazi gelisiminde énemli oldugu diistintilmektedir (12,16-18).

Klinik

Semptomlar dogumda gorilebilmekle beraber, siklikla yasamin 2. ayindan sonra
ortaya cikar. Metalik &ksurik ve ekspiratuar stridor en yaygin belirtileridir. Okstiriik
sirasinda vibrasyonla sonuglanan, anterior ve posterior trakeal duvarlarin birbirine
degmesi sonucu bu tip 6kstrigun olustugu dustundlmektedir. En ciddi semptom
tikanma nobetleri olup, genelde beslenme sirasinda veya 6gin alimi ile beraber 10
dakika icinde gorulir. Hasta siyanotik ve apneik hale gelir. Yiyecekle dolu dilate 6zo-
fagusun posteriorden malazik segmente basisi sonucu olduguna inanilan, siklikla
genel kas tonusu kaybi vardir. Eger beslenme sonlandiriimazsa, semptomlar ilerler
ve kardiyorespiratuvar arreste neden olur. TBM'li cocuklarda solunum yolu enfeksi-
yonlari sik gorulur. Ekspirasyon sonu gelisen kollaps nedeniyle solunumsal sekres-
yonlar distal hava yollarinda birikerek, tekrarlayan pnémonilere neden olabilir (1).

TBM, gorece duslk insidansina karsin, pediyatrik bronkoskopi pratiginde sik go-
ralen bir lezyondur. Cesitli arastirmalarda kronik veya olagan disi 6kstrigu olan
cocuklarda, bronkoskopik olarak kanitlanmis malazi oraninin anlamli él¢tide yuksek
oldugu bildirilmistir (19,20). Ayrica bu hastalarin siklikla astim tanisi ile tedavi edil-
digi dolayisiyla, gercek insidansinin cok daha yuksek oldugu da dustntlmektedir
(12,21,22).

Tani

Semptomlar, 6yki ve akciger fonksiyonlarina gore, pediyatrik pulmonolog bron-
koskopi yapmadan dnce malazi‘den stphe duydugunda, bu taninin %74 oraninda
dogru oldugu; ancak vakalarin %52'sinde bronkoskopi éncesi malazi‘den stphe-
lenilmedigi bildirilmistir (23). Blylk havayollarinin konjenital malazisi, cocuklarda
irreversibl havayolu obstriksiyonunun birkag nedeninden biridir. Semptomlar tek-
rarlayan wheezing ve alt solunum yolu enfeksiyonlarindan, siddetli dispne ve solu-
num yetmezligine kadar degiskenlik gosterir. Pediatrik bronkoskopik serilerde goz-
lenen havayolu malazisi orani %23 ve %57 arasinda degismektedir (23,24). Siklikla,
bronkoskopik tani icin ekspiryumda havayolu limeninde %50’den fazla daralmanin
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gorulmesi yeterli bulunmaktadir. Geleneksel olarak, zorlu ekspirasyon (intratora-
sik malazi) veya inspirasyon (ekstratorasik malazi) sirasindaki havayolu kollapsinin
derecesine gore siddeti belirlenir. Kollaps orani %50'den az ise normal sinirlarda,
%50-75 arasi hafif, %75-90 arasi orta ve %91-100 ise siddetli olarak siniflandirilir
(24). Bronkoskopi halen tanida altin standart olmakla birlikte, ¢zellikle kiigtk ve
invaziv islemi tolere edemeyecek cocuklarda uygulanmasi zordur. Yakin zamanda
yayinlanan ve 34 cocuk hastayi iceren bir calismada, dinamik BT'nin yuksek tanisal
duyarliiga sahip oldugu, hava yollari ve parenkimin de detayli gorintilenmesine
olanak sagladigi bildirilmistir (11). SFT eriskinde taniyi destekleyici olsa da, pediyat-
rik hastalarda kullanimi sinirlidir ve anatomik bilgi saglamaz. Tipik olarak akim-vo-
[Gm egrisinin ekspiryum kolunda, negatif transmural basing sonucu gelisen santral
havayolu kollapsi ile iliskili olarak, keskin bir pik sonrasi hizli bir diists goralr. Eks-
piratuvar trakeal kollaps ile herhangi bir solunum fonksiyon parametresi arasinda
anlamli bir iliski yoktur (24).

Tedavi

Cocuklarin cogunda girisim gerekli degildir. Cocuk buytdukce, trakeal kartilaj kuv-
vetlenir ve sertlesir. Hafif-orta siddette vakalarda 1-2 yasina kadar semptomlar sik-
likla duzelir. Bu ylzden daha hafif vakalarda solunum enfeksiyonlarinin tedavisi,
nemlendirilmis oksijen tedavisi ve fizyoterapiyi iceren, konservatif tedavi tercih edilir.
Spontan dlzelmeyen veya hayati tehdit edici semptomlari olan cocuklar icin cesitli
tedavi secenekleri s6z konusudur (1).

Son 3 dekat icinde TBM tedavisi ilerleme gdstermistir. Ge¢miste, ciddi olgularda
trakeotomi ve uzun dénem mekanik ventilasyon tedavinin temelini olusturmustur.
Orta-agir siddette TBM tedavisinde slrekli pozitif hava yolu basinci (CPAP) etkin
bir ydontemdir. Bronkoskopi ve floroskopi ile tidal solunum sirasinda CPAP’In hava
yolu acgikhgini sagladigi gosterilmistir. “Pnématik stent” yaratarak solunum siklusu
sirasinda kollapsi 6nlemektedir. Bununla birlikte; oral beslenmenin baslamasinda
gecikme, konusma geriligi ve potansiyel gelisim geriligi gibi dezavantajlari vardr.
CPAP, primer tedavi olarak veya diger terapilere adjuvan olarak uygulanabilir.

Ciddi formlarda veya hayati tehdit edici semptomlari olan olgularda, cerrahi gi-
risim gerekebilir. Tekrarlayan bronkopndmoni, apne dénemleri ve akut hayati tehdit
edici olaylar varliginda, cerrahi endikasyonu mevcuttur. Cocuklarda idiopatik tra-
keomalazi nadirdir. Olgularin cogunda birlikte 6zofagus atrezisi, aortik ark veya
vaskuler halka anomalileri bulunur. innominate arter basisi énemli oranda trake-
omalazi nedenidir. Bircok seride stent uygulanmasina kiyasla gerektiginde cerrahi
tedavi, morbidite ve mortalitesinin daha dusitk olusu nedeniyle tercih edilmistir.
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En sik uygulanan cerrahi yontem ise, aortanin sternum arkasina fikse edilmesi olan
aortopeksi'dir (24-26).

Konjenital Trakeobronsial Stenoz

Konjenital trakeobronsial stenoz (KTS) nadir gorilen, ancak yenidogan ve infantlarda
ciddi solunum yetmezligine yol acabilen ve hayati tehdit edici potansiyeli olan bir bo-
zukluktur. Cogu infant tani konmadan 6ldigunden, gercek insidansi bilinmemekte-
dir. Klinik semptomlarin degiskenligi, iliskili kardiyovaskuiler anomalilerin cesitliligi ve
bozuklugun sik gordlmeyisi hastaligin yénetiminde glcliklere neden olmakta; mul-
tidisipliner tedavi yaklasimlari ve bireysel hasta yonetimini gerektirmektedir (27,28).

Patoloji

KTS, en yaygin olarak komplet trakeal kartilaj halkalarin varligi ve membranéz trake-
anin yokluguna sekonder gelisen, trakea limeninde daralma ile karakterizedir. Nadi-
ren, irregller sirkler kartilajindz plaklar veya organize olamamis kartilaj nedeniyle de
olabilir. ilk olarak Cantrell ve Guild (29) tarafindan morfolojik olarak 3 tipe ayrilmistir:

1. Yaygin hipoplazi: Larinks normal capta iken, trakea timuyle daralmistir.

2. Huni seklinde stenoz: Subglottik trakeal cap normal olup; maksimum da-
ralma genelde hemen karena Ustlinde lokalize olmak Uzere, distale dogru
trakeal darlik artar.

3. Segmental stenoz: Trakeanin kisa bir segmentinde (2-5 ¢cm) darlik séz konu-
sudur.

Fonksiyonel semptomlari temel alan baska bir siniflama ise 2003'de yayinlan-
mistir. Buna gore:

1. Hafif: asemptomatik veya nadiren semptom varlig,
2. Orta dlzeyde semptomlar,

3. Ciddi: solunum yetmezligini de iceren siddetli semptomlarin varligi s6z ko-
nusudur. Bu siniflamada ayrica iliskili malformasyonlarin varligi ve yokluguna
(A veya B) gore de ek subsiniflama yapilir (30). KTS’da anatomik tip ile fonk-
siyonel kategori arasinda gui¢li korelasyon vardir.

KTS, siklikla anormal bronsiyal dallanma paternleri ile iliskilidir. Yaygin olarak
gorulen anomaliler, trakeal brons, képra brons, bronsiyal trifurkasyon ve unilateral
brons ve akciger agenezisidir. izole KTS hastalarin sadece %10-30'unda géraldr.
Siklikla diger ekstratorasik ve kardiyovaskuler anomalilerle birliktedir. Kardiyovasku-
ler anomaliler hastalarin %70’inde gordldr ve pulmoner arter sling, patent duktus
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arteriyozus, atrial septal defekt, ventrikller septal defekt, cift aortik ark, parsiyel
pulmoner vendz donds anomalisi, Fallot Tetralojisi, trikispit atrezidir. Ekstratorasik
anomaliler ise, gastrointestinal, renal ve iskelet anomalilerini icerir (vertebral defekt-
ler, anal atrezi, TOF ve 6zofageal atrezi, radial ve renal displazi gibi).

Klinik
KTS'da stenotik lezyonlar, kisa segment trakeal daralmadan, komplet trakeobronsial

hipoplaziye uzanan genis bir spektrum gosterdiginden; klinik prezentasyon da ol-
dukca degiskendir. Patern ve semptomlarin siddetine gére 3 gruba ayrilabilir:

Minimal semptomlar / Rastlantisal bulgu. Bu grupta KTS siklikla tesadifi sapta-
nir. Yaygin basvuru nedeni bifazik wheezing'dir. Hafif stenozu olan bazi hastalar
egzersiz iliskili solunum guglugu gelisene dek, cocukluk veya erken adélesan ¢agina
kadar tanisiz kalabilirler.

Semptomatik-Neonatal dénem: Bu grup hasta yasamin ilk saatlerinde solunum
sikintisi gelistirir. Stridor, siyanotik nébetler, kaba oksirik ve ventilasyon destegi
ihtiyaci vardir. Eslik eden kardiyovaskdler anomalilerin siddeti temel prognostik fak-
torlerden biridir ve multidisipliner degerlendirmeyi gerektirir.

Semptomatik-infant: Bu kohort, genellikle fiziksel aktivitenin artmasi ile beraber
yasamin birinci yilinin sonunda solunum semptomlari ile basvurur. Wheezing, eg-
zersiz ile nefes darligi gelismesi ve solunum isinde artmanin gorinUr hale gelmesi,
havayolu kisithligini gosterir. Cantrell Tip 1 morfolojisine sahip KTS hastalarinda,
neonatal ve erken infant déneminde semptomlar daha siddetli olup, eslik eden
kardiyovaskuler anomali orani da daha yuksektir.

Tani

Tanida altin standart genel anestezi altinda yapilan rijid laringobronkoskopidir. Ha-
vayolunun direk gértntllemesi, stenoze trakea segmentinin uzunluk ve capinin de-
gerlendirilmesine olanak tanir. Ancak rijid bronkoskopi sirasinda gelisebilecek hafif
mukoza hasari, siddetli stenozu olan hastalarda 6dem ve kritik obstriiksiyonu arttira-
bileceginden, dikkatli olmak gerekir. Bazi klinisyenler trakeobronkografi'yi 6nerse de;
mukozal 6dem riskini arttirmasi ve solunumsal dekompansasyona neden olabilmesi
nedeniyle yaygin olarak kullanilmamaktadir. Ciddi havayolu darligi olan hastalarda,
stenoz sonrasi bronslari ve distal havayolu anatomisini degerlendirmede sanal en-
doskopi yapilmasi da kimi klinisyenlerce savunulmaktadir. Yine magnetik rezonans
goruntilemenin (MRG) iliskili intrakardiyak ve vaskuler anomalileri de gdstermesi ba-
kimindan efektif ve noninvaziv bir yontem oldugu bildiriimistir. Eslik edebilecek kar-
diyak malformasyonlari dislama acisindan ekokardiyografi (EKO) faydalidir (27,28).
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Tedavi Endikasyonlari ve Yaklasim

KTS, kardiyotorasik cerrahi, otolaringoloji, kardiyoloji, pulmonoloji ve anesteziyolo-
ji'yi iceren multidispliner yaklasim gerektiren kompleks bir hastaliktir. Kritik havayolu
stenozu olan olgular uzman merkeze ulastirilana kadar, ekstrakorporeal membran
oksijen (ECMO) destegi, kdpru tedavisi olarak uygun bir yaklasimdir. Uygun tedavi
seklinin secilmesi: 1) hastanin klinik durumuna, 2) trakeal stenozun siddeti ve yay-
ginhgina, 3) iliskili konjenital anomalilerin varligina baghdir.

1980'lere kadar, KTS'un tedavisi konservatif idi ve basarili cerrahi girisim bildiren
cok az grup mevcuttu. Cogunlukla trakeostomi gibi palyatif stratejiler uygulanmak-
taydi. Son yillarda ise, endotrakeal stentlerin primer tedavi modalitesi olarak kulla-
nimi artmaktadir.

Pediatrik hastada tipik olarak, anlamli solunum semptomlari gelismeden 6nce,
trakea capinda %50'ye kadar daralma tolere edilebilmektedir. Bu ylzden asiri solu-
numsal semptomlarin varligi, cerrahi icin dnemli bir indikatérdar.

GUnUmuzde cerrahi secenekler: 1) rezeksiyon ve primer anastomoz; 2) nontra-
keal otolog doku (kotsal kartilaj, perikard) ile patch trakeoplasti; 3) slide trakeoplasti
ve 4) kadavradan trakeal transplantasyonu icermektedir (27,28).

Trakeal Bronkus

Trakeal bronkus (TB), ilk kez 1785 yilinda Sandifort tarafindan trakeadan orijin alan
sag Ust lob bronsunu tarif etmek icin tanimlanmistir. Domuzlarda normal bir 6zellik
oldugundan, “domuz bronsu” olarak da isimlendirilmistir. Patolojiye neden olan
embriyolojik ve patolojik mekanizmalar hala bilinmemektedir. Cogu olguda ana
karena'ya 2 cm’den kisa mesafeden ve trakeanin sag tarafindan orijin alirsa da;
sol tarafli olgular da bildirilmistir (31-33). Prevalansi bronkografik ve bronkoskopik
serilerde sag TB icin %0.1-2, sol TB icin %0.3—1 olarak bulunmustur (33).

Guncel literattirde 3 tip TB siniflandiriimistir. Tip 1: Bronkusun trakea ile birlesim
yeri genellikle trakeanin orta ve alt Ugcte birinde yer alir. Tip 2: Trakeanin alt Ugte biri
ile baglantili kiictk fakat belirgin bir bronkus vardir. Tip 3: Yaklasik karena seviyesin-
de trakeal duvardan kaynakli TB nedeniyle, trifurke gériinimunde karena ile kendini
gosterir (32).

Yirmi-alti yillik bir strecte 1665 bronkoskopi isleminin dahil edildigi bir derleme-
de, TB saptanma orani %1.9 olarak rapor edilmistir. Tani konma yasi 1 ay ile 13 yil
arasinda degismekte ve kiz orani biraz daha ylksek (%57.6) bildirilmektedir. Olgu-
larin cogunda tani fiberoptik bronkoskopi (FOB) ile konmustur. Neredeyse timUnde
(%92.6) altta yatan konjenital anomaliler saptanmis olup, en sik kardiyovaskuler
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Sekil 3: (a, b) Trakeal bronkus ve komplet trakeal ring. 33 yasinda kadin olguda tra-
keada ciddi daralma ve sag Ust loba dogru uzanan trakeal bronkus. (Ref: Case
courtesy of Dr Paul Simkin, Radiopaedia.org, riD: 33948).

hastaliklar, takiben kromozom anomalileri ve diger defektler (vertebral fizyon de-
fekti, mikrognati, polimorfik sendrom, anorektal atrezi, duodenal atrezi, vb.) goril-
mUstr (31). Binyirmi-bir olguyu iceren bir rigid bronkoskopi serisinde, 11 hastada
(%1.06) TB saptanmis ve timindn de Tip 3 TB oldugu ifade edilmistir (32).

Klinik olarak asemptomatik olup, tesadif eseri tani konabilecedi gibi literatirde,
tekrarlayan lokal enfeksiyonlar, tekrarlayan veya persistan atelektaziler, solunum si-
kintisi veya zor entlibasyon nedeniyle yapilan tetkikler sonucu saptanan olgular da
bildirilmektedir (31-33). Eslik eden malazi ve KTS sik goralur (Sekil 3).

Tedavi temel olarak semptomlarin siddetine gore planlanir. Cogu hasta asemp-
tomatik ve klinik olarak stabil seyrettiginden; bronkospazm varliginda bronkodila-
tor verilmesi, bronsektazi eslik ediyorsa inhale antibiyotiklerin tedaviye eklenmesi
veya fizyoterapi tekniklerinin uygulanmasi gibi, konservatif yaklasimlar dnerilmek-
tedir. Ancak tekrarlayan pnémoni, atelektazi veya persistan hava hapsi gibi solu-
numsal problemlerin varliginda etkilenen segmentin cerrahi eksizyonu gerekebilir
(31,32,34).

Trakeo-Ozofageal Fistiil ve Ozofagus Atrezisi

TOF ile birlikte 6zofageal atrezi (OA), ilk kez Thomas Gibson tarafindan 1697'de
tanimlanmustir. insidansi 1 / 2.400-4.500 canli dogum olan bir konjenital anomali-
dir. Yirminci ytzyilin ilk yarisinda diinyada fatal seyir gosteren bu anomalinin survisi,
ilk defa 1941'de Cameron Haight'in basarili cerrahi uygulamasini takiben dramatik
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olarak artmistir (35,36). GlUnumuzde ise, merkezlerin veya Ulkelerin cerrahi dene-
yim ve olanaklar ¢lclstinde duzeltilebilir bir konjenital lezyon olarak, survi oranlari
%90'in Uzerindedir. Gercekte mortalitesi eslik eden ciddi anomalileri olan olgularla
sinirhdir (37).

Siniflama

Atrezinin lokasyonu ve eslik eden trakeal fistilin olup olmadigina goére siniflan-
dinlir. Klinik olarak bes farkli varyant tanimlanmustir. ilk siniflama Vogt tarafindan
1929'da yayinlanmis ve Gross tarafindan 1953'de modifiye edilmistir. Ginimdzde
iki siniflama da kullanilmaktadir. Primer konjenital OA tipleri: Distal TOF ile birlikte
OA (%85, Vogt llb, Gross C), TOF olmadan izole OA (%8, Vogt II, Gross A), atrezi
olmadan TOF veya H-tip TOF (%4, Gross E), proksimal TOF ile birlikte OA (%3, Vogt
Ill, Gross B) ve proksimal ve distal TOF ile birlikte OA (<%1, Vogt llla, Gross)’ dir.
(37) (Sekil 4).
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Sekil 4: (a-d) Trakeodzofageal fistll ve 6zofagus atrezisi tipleri. (Ref:
Case courtesy of A.Prof Frank Gaillard, Radiopaedia.org, rID:
8294).
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Tani

OA tanisi siklikla yasamin ilk 24 saati icinde konursa da, antenatal veya gecikmis
tani durumlari da s6z konusudur. US gérintlleme ginimuzde prenatal bakimda,
gestasyonun 16. ve 20. haftalarinda uygulanan rutin bir yéntemdir. OA siiphesi,
polihidroamnios varligi ve gastrik hava keseciklerinin yokluguna dayanir, ancak bu
kriterler nonspesifiktir. Olgularin oldukca dustk bir kisminda (<%10) US'da stpheli
bulgular izlenir (38,39). MRG ile OA'nin tani kriteri, 6zofagusun intratorasik kismi-
nin gériintilenememesidir. Teknolojik ilerlemeye ragmen, OA icin ideal bir prenatal
tanisal yontem yoktur. Orogastrik kateterin 11-12 cm’den fazla ilerletilememe-
si, asirl tukrik salgisi, meme emme sirasinda siyanoz nobetleri klinik bulgulardir.
Preoperatif dénemde trakeobronkoskopi 6nerilir. Bronkoskopiden; karena’ya gore
TOF'Gn anatomisini belirlemede, diger havayolu anomalilerini saptamada ve balon
ile TOF'G oklude etmede yararlanilir (37).

iliskili Konjenital Anomaliler

OA ile iliskili konjenital anomaliler nisbeten sik gérildiigiinden, tedaviyi ve sonucla-
rini blyik oranda etkileyebildiginden énemlidir. TOF olmayan izole OA’li olgularda
yaklasik %65 oraninda anomali izlenirken; atrezisi olmayan TOF'Ii hastalarda bu
oran %10 civarindadir. En sik kardiyovaskuler sistem malformasyonlari (%23), taki-
ben iskelet sistemi (%18), anorektal ve intestinal malformasyonlar (%16), genito-U-
riner malformasyonlar (%15), bas-boyun anomalileri (%10), mediastinal anomaliler
(%8) ve kromozom anomalileri (%5.5) bildirilmistir. Hayati-tehdit eden bozukluklar
ise, Potter Sendromu (bilateral renal agenezi, pulmoner hipoplazi, tipik dismorfik
yUz), serebral hipoplazi ve trizomi 13-14-18 gibi kromozom anomalilerini icerir.

Tedavi

Ciddi malformasyonlarin yoklugunda, OA ve TOF primer dlzeltme operasyonlari
en iyi tedavi secenegidir. Standart sag posterolateral ekstraplevral torakotomi di-
ger kompleks anatomik degisikliklerin tamirine de olanak sagladigindan uygun bir
yontemdir. Pre-op EKO’da saptanan sag yerlesimli aortik ark mevcudiyetinde sol
torakotomi yapilmalidir (40,41). Ozellikle premattire, kardiyak anomalileri olan ve
tanida gecikmenin oldugu vakalarda solunum destegi gerekebilir. Hizla 6limle so-
nuclanabilecek olan bu durumda, transplevral yaklasimla distal fistulin acil ligasyo-
nu en iyi yaklasim gibi gdzikmektedir. Olgularin cogunda fistil ligasyonu solunum
durumunu iyilestirir.

Cerrahi sonrasi uzun dénem izlem sonuclarina iliskin yeteri kadar veri yoktur.
Gastro-6zofageal reflii (GOR), ilk 5 yilda gériilse de, takip eden 10 yil icinde azalrr.
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Ek uzun donem morbiditeler; rekirren solunum enfeksiyonlari, trakeomalazi, disfaji
ve bogulma epizotlarini icerir. Bu ylizden, operasyon éncesi OA/TOF tamirinin yara-
tacagi risk faktorlerinin detaylica degerlendirilmesi, uzun dénem prognozu olumilu
yonde etkileyecektir (37).

Trakeobronkomegali (Mounier-Kuhn)

Konjenital trakeobronkomegali veya Mounier-Kuhn Sendromu nadir gérulen kli-
nik ve radyolojik bir durum olup, trakeal ve bronsial dilatasyon ile karakterizedir
(42). Genislemis havayollarina ait histolojik bulgular 1897’ de tanimlanmis fakat
ilk klinik tanimlama 1932'de yapilmistir (43). Bronkoskopi tanida ilk kez 1949'da
kullanilmistir. Sebebi henliz tam olarak anlasiimis degildir. Bununla birlikte tipik
histopatolojik bulgular, muskuler mukozada kalinlasma, uzun kas ve elastik lif-
lerde atrofi seklinde 1962'de Katz tarafindan tanimlanmistir (44). Trakeobron-
komegali trakeal ve bronsial divertikillerle iliskili olabilir (Sekil 5). Daha sik olarak
erkeklerde gorulur ve genellikle yasamin Gglincl veya doérdincu dekatlarinda tani
alir. Klinik basvuru minimal semptomlardan ciddi solunum yetmezligi ve 6lime
varan sekillerde degiskenlik gosterir. Trakea ve dordincli bronsial dallanmadan
baslayarak farkli havayolu bolgeleri etkilenir. Nedeni timuyle bilinmemekle birlikte
ailesel duyarlilik ve olasi otozomal resesif kalitimla iliskilidir. Daha sik olarak vakalar
sporadiktir (45).

Sekil 5: (a, b) Mounier-Kuhn Sendromu. 60 yasinda erkek hastada Ust mediastende
trakeanin capr 3.7 cm, trakeal divertikil (*) ve yaygin bronsektazi. (Ref: Case
courtesy of Dr Stefan Gétschi, Radiopaedia.org, rID: 14894).
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Mounier-Kuhn Sendromunun 3 alt tipi vardir. Tip 1'de trakea ve ana bronslarda
simetrik diffiz dilatasyon vardir. Tip 2'de dilatasyon ve divertiklller gortlir. En sik
gorulen tiptir. Tip 3'de ise divertikiler ve sakkuler yapilar distal bronslara kadar
uzanir (43).

Klinik

Hastalik ile ilgili temel sorunlar trakeobronsial sistemde patolojik dilatasyon ve mu-
kosilier aktivite bozulmasi nedeniyle gelisen inefektif 6kstruk ile iliskilidir. Bu durum
sekresyonlarin atiliminda gu¢lige ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlarina
neden olur. Semptomlar nonspesifiktir. Enfeksiyon yoklugunda asemptomatik sey-
redebilir. Klinik olarak bronsektazi ve rekdrren solunum yolu enfeksiyonlari baskin
oldugundan, giderek fibrozis gelisir (46).

Fizik muayenede clubbing yaygindir. Bronsial raller ve/veya wheezing duyula-
bilir. Ates, takipne, tasikardi alevlenmeler sirasinda saptanabilir. GOR eslik edebilir.

Tani: Tani siklikla anormal genis havayollarini gésteren BT ile konur. Ancak trakea
blydklGgu, vertebral kolonun genisligini astigi zaman akciger grafisinde de gorule-
bilir. Yetiskinlerdeki tani kriterleri; trakea capinin >30 mm, sag ana brons capinin
>20 mm ve sol ana brons capinin >18 mm olmasidir. Bull6z amfizem siktir ve
asemptomatik hastada pnémotoraks ile prezente olabilir. SFT" de degisen derece-
lerde obstriksiyon, azalmis akim, artmis tidal volim ve 61U bosluk izlenebildigi gibi
normal de bulunabilir. FOB ile ¢zellikle inspirasyon sirasinda trakea ve ana bronslar-
da dilatasyon, ekspirasyonda kollaps ve dksurik saptanir (42,43).

iliskili Hastaliklar

Literatlrde; adrenal yetmezlik, amiloidozis, fibréz histiositoma, IgA nefropatisi,
izole adrenokortikotropik hormon yetersizligi, hafif zincir depo hastaligi, lenfoma,
trakeopatia osteoplastika ve non-tliberkiiloz mikobakteri enfeksiyonlari ile birliktelik
bildirilmistir (43).

Tedavi

Mukolitik tedavi, masaj ve postural drenaji iceren fizyoterapi, brons agacinin temiz-
lenmesini arttirmak, balgam atilimini kolaylastirmak icin kullanilmaktadir. Pnémo-
kok ve influenza asilari dnerilmektedir. Non-invaziv pozitif basin¢l ventilasyon ile
semptomlari azaltmada Umit verici sonuclar bildirilmistir (47). Havayolu stenti ve/
veya trakeobronkoplastiyi destekleyen calismalar vardir (48,49). Alevlenmeler sira-
sindaki antibiyotik secimi, bronsektazi ve alt solunum yolu enfeksiyonlari rehberle-

0
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rine gore yapilabilir. Havayolundaki patolojik degisiklikler nedeniyle tedaviye direnc
gelisebilir ve daha komplike tedavi ihtiyaci dogabilir. Profilaktik antibiyotik kullanimi
ile ilgili veri yoktur.

Konjenital Brons Anomalileri
Bronsial Atrezi

Bronsial atrezi (BA), brons gelisimi sirasindaki vaskularizasyon defektine bagl ola-
rak olusan, bir veya birden fazla bronsta cul-de-sac sonlanma ile sonuclanan nadir
gorulen bir konjenital anomalidir (50). Komsu akciger parenkimi normal gelisir ve
mukus salgilar. Atrezi segment bronslarinda lober bronslara gore daha sik goralir.
Siklikla neonatal dénemde veya cocukluk caginda tani konur. Yetiskinlerde ¢zellikle
40 yas Ustl saptanmasi nadirdir. Pnémotoraks, enfeksiyon ve uzun dénemde pa-
renkim harabiyeti baslica komplikasyonlaridir.

Patoloji

Patolojik tani rezeke akciger materyalinin gros morfolojik analizine dayanarak ko-
nur. Proksimal kér sonlanan brons tanisal makroskopik indikatér olarak kullanilir
ve karakteristik mukosel tipik olarak atrezi noktasinin hemen distalinde bulunur.
Komsu akciger parenkimi normal veya hiperinflante gorulebilir. Bu durum 6zellikle
alveoler destriiksiyon eslik ettiginde yanlis olarak amfizem tanisi koydurabilir. Ried-
linger ve ark. bronsial atrezi ve konjenital adenomatoid malformasyonun neredeyse
her zaman birlikte goraldigind ortaya koymuslardir (51). Her iki hastalik benzer
etyopatogeneze sahip olabilir. Brons atrezisinin farkli konjenital akciger anomalile-
rinin bir parcasi oldugu da 6ne strilmektedir. Fétal gelisim sirasindaki zamanlama,
butdnltk ve havayolu obstriksiyonu dizeyinin, bu anomalilerin degisik paternleri
icin etyolojide rol oynayabilecegi distnulmektedir.

Tani

Benign hastalik tipik olarak asemptomatik oldugundan, BA siklikla rastlantisal olarak
saptanir (52). Semptomatik hastalar icin en yaygin klinik belirti tekrarlayan pulmoner
enfeksiyonlardir. BT, en duyarli gérintileme yontemidir. Karakteristik BT bulgulari:
1) mukosel, 2) bronkus merkezinden mukosele kadar oklizyon ve 3) periferik akciger
alanlarinda amfizematoz degisikliklerdir (Sekil 6). Bu bulgulardan Ggu varsa ve FOB ile
timor, yabanci cisim veya inflamatuar daralma nedenli brons obstriksiyonu disla-
nabiliyorsa, BA tanisi dogrulanir. Mukosel genelde hilustan perifere uzanan yuvarlak
sekilli alan seklinde izlenir. Bazi vakalarda periferik bolgelerde lokalize olabilir.
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Sekil 6: Bronsial atrezi. 41 yasinda
erkek hastaya ait tomog-
rafi kesitinde sag alt lob-
da aerasyon artisi ve hipo-
vaskularizasyon, santralde
mukus dolu dilate brons
(bronkosel)  gorintusa.
(Ref: Case courtesy of Dr
Bita Abbasi, Radiopaedia.
org, riD: 58271).

On-iki BA olgusunu iceren bir seride, 6 hastanin tanisi FOB ile konmustur (52).
FOB ile kor sonlanan bronsun gosterilmesi tanida yardimcidir.

Ayirici tani, vaskuler veya bronsial kist, bronsektazi, intralober sekestrasyon gibi
mukus birikimi ile seyreden diger anomalileri icerir. Kontrastl BT ayirici tanida yar-
dimaidir.

Tedavi

Tedavi konusu tartismali olup; tim hastalar icin cerrahi tedaviyi tercih edenler ol-
dugu gibi (53), konservatif yaklasimi ve dizenli akciger grafileri ile takibi ¢nerenler
de mevcuttur (52). Reklrren ve ciddi enfeksiyon semptomlari (pnémoni, dispne,
6ksuruk, hemoptizi gibi) varliginda, medikal tedavinin etkili olmadigi veya malign
lezyonlarin dislanamadigi durumlarda cerrahi endikasyonu bulunmaktadir. Tora-
koskopik cerrahi gibi minimal invaziv cerrahi yaklasim tavsiye edilir. Mimkunse lokal
rezeksiyon ilk tercihtir. intraoperatif patolojik degerlendirmeye gére ihtiyag varsa
daha ileri cerrahi yapilabilir. Bununla birlikte; lezyonlar daima hiler bélgeyi invaze
ettiginden standart lobektomi lokal rezeksiyonun yerini alabilir.

Bronsektazi

Bronsektazi kartilaj iceren havayollari veya bronslarin irreversibl dilatasyonu olarak
tanimlanir. Enfeksiydz pnémonilerde gorulebildigi gibi akut hastaliklarda da bron-
slar genisleyebilir, ancak bu durum reversibl olup, bronsektazi niteligi tasimaz. Kar-
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tilaj icermeyen kucuk havayollarinin (bronsioller) dilatasyonunu da bronsektaziden
ayirmak gereklidir.

Gelisim Mekanizmalar

Bronsektazi (¢ ana mekanizmadan birinin sonucu olarak olusabilir: Brons duvari
hasari, bronsial Iimen obstriksiyonu ve komsu fibrozis nedeniyle traksiyon. Son iki
mekanizma genellikle gértintilemede saptanir ve endobronsial dolma defekti veya
eslik eden interstisyel akciger hastaligini isaret eder. ilk grup icin ise farkli tanilar soz
konusudur.

Bircok durumda brons duvari hasari ve takiben bronsektazi gelisebilir. Rekirren
enfeksiyonlar, zayiflamis immunite, asirt imman yanit, konjenital yapisal defektler
ve havayolu duvarinda hasara neden olan ekstrensek faktorler gibi. Bu durumlarda
ortak nokta mukus tikaci ve Gzerine eklenen bakteriyel kolonizasyondur. Mukus ti-
kag, anormal mukus icerigi veya anormal mukus klirensi sonucudur. Bakteriler tara-
findan salinan toksinler ve etraftaki inflamatuar hicrelerden kaynaklanan enzimler,
mukus tikag ve artmis bakteriyel proliferasyonu iceren progresif duvar hasarinin,
kisir déngulsund olusturur.

Havayolu obstriksiyonu en sik karsinoid timor, inflamatuar miyofibroblastik
timor veya fibroz daralma (genelde tuberkiloz gibi dnceden gecirilmis grandlo-
matoz enfeksiyonlar nedeniyle) sonucu gelisir. Bronsektazi varligi genelde kronik
komponenti isaret ettiginden, limen ici kitlenin ayirici tanisinda yardimai olabilir.
Papillomalardan gelisen squamoz hiicreli karsinomlarda da gérdlebilmekle beraber
bronsektazi varligi daha cok, karsinoid timor gibi yavas buylyen dustk dereceli
malign lezyonlari gosterir. Distal atelektazi ve/veya postobstriktif pnémoni bu du-
rumlarda yaygindir.

Bronsektazi brons duvar hasari veya obstriksiyon sonucu gelistiginde, mono-
nukleer hiicre infiltrasyonu ve fibrozis nedeniyle brons duvari kalinlasir. Kistik fibro-
zisde (KF) ek olarak havayolu duvari ve Iimende nétrofilik infiltrasyon da gorulebilir.
Bu mural inflamatuar stre¢ havayolu dilatasyonu ile sonuglanan ve ilerleyici seyre-
den elastin, kas ve kartilaj harabiyetine yol acar (54).

Dilatasyon, goriinime gore tubuler (silendirik), varikoz veya kistik (sakkuler) ola-
rak siniflandirilabilir. Varik6z bronsektazi, kistik havayolu gelisiminden 6nceki ara
basamaktir. Strec devam ettikce progresif kollaps ve distal parenkimde fibrozis ge-
lisebilir.

Tablo 3'de konjenital bronsektazi nedenleri gosterilmistir (55).
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Tablo 3: Konjenital bronsektazi nedenleri, dagilimlari ve bulgular

Konjenital durumlar Dagilim Bulgular

Kistik fibrozis Ust zonlar, santral Yaygin kistik ve silendirik
bronsektaziler

Primer silier diskinezi Orta lob ve lingula Situs inversus, kronik sintzit,
bronsektazi

Mounier-Kuhn Sendromu Santral Trakea ve ana brons

duvarlarindaki diz kaslarda
ve elastik fibrillerde atrofi

veya yokluk
Williams-Campbell Orta dlzey bronslar Orta duzey bronslarda karti-
Sendromu laj eksikligi

Bronsial atrezi Fokal veya tek tarafli

*Referans no 55'den uyarlanmistir.

Kistik Fibrozis

Bronsektazi KF'in baskin bulgularindan biridir ve takipte mukus plaklar, brons duvar
kalinlasmasi gibi radyolojik bulgularin, hastanin durumundaki bozulma igin 6ngé-
ricl olabilecegi cesitli calismalarda gosterilmistir.

Otozomal resesif gecis gosterir ve Amerika Birlesik Devletleri ile Avrupa’da
1/3.000 canl dogumda gorultr. KF tanisi genelde 2 yasindan énce konur. Bircok
vaka, yenidogan tarama programlari sayesinde daha erken saptanabilir. Bununla
birlikte, daha hafif fenotipli hastalar hayatin sonraki yillarinda tani alabilmektedir.
Son yillarda eriskin hasta sayisi artmistir. KF'li hastalar icinde eriskin orani 1986'da
%29.2 iken; 2012'de olgularin neredeyse yarisi 18 yas UstU hale gelmistir. Beklenen
ortalama yasam suresi de artis gostermistir. Dogal seyri ilerleyici solunumsal kayip
ile birlikte, sikhigr ve siddeti artan pulmoner enfeksiyonlari icerir. Erken ve agresif
alevlenme tedavileri, hastalik ile iliskili progresyonu ve parenkim yikimini geciktire-
bilir (55,56).

KF, akcigerler, Greme yollari ve pankreasi etkileyen, anormal klor transportunun
oldugu bir hastaliktir. KF transmembran gecis regulatériinde (KFTR) mutasyon so-
nucu gelisir. Sonucunda klor saliniminda bozukluk ve endobronsial sekresyonlarda
dehidratasyon olusur. Bu kalinlasmis mukus, mukosilier sistem tarafindan yeterin-
ce temizlenemediginden, havayollarinda obstriksiyona ve bakteryel enfeksiyonlara
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neden olur. Havayolu harabiyetine 6nctlik eden Staphylococcus aureus, Haemop-
hilus influenza ve Pseudomonas aeruginosa ile kronik kolonizasyon ve rekirren en-
feksiyonlar siktir. Atipik mikobakteri veya Burkholderia cepacia kolonize oldugunda
ise, prognoz kotadur.

Ust zon baskin bronsektaziler izlenir ve ortanca yasam siresi 40 yil civaridir.
Ayrica difflz tutulum da nadir degildir. Akciger grafisinde hava hapsi ve kicuk ha-
vayolu hastaligi nedeniyle havalanma artisi izlenebilir. BT'de yaygin kistik ve silen-
dirik bronsektaziler, bronsial duvar kalinlasmasi, peribronsial interstisyel kalinlasma
gorulur. Bu bulgular tipik olarak KF'li hastalarda, KF disi nedene bagli bronsekta-
zisi olan hastalardan daha yaygindir. Noduler opasiteler, bronsial veya bronsioler
mukoid birikiminin gostergesidir. Tree-in bud opasiteler diffliz bronsiolit bulgular
olup, tipik olarak KF'de saptanir. Ek olarak hava hapsine sekonder mozaik patern
sik goralur.

Tipik olarak pankreatik yetmezlik s6z konusu olmakla beraber; hafif mutasyonu
olan ve ileri yasta tani alanlarda gérilmeyebilir. Klasik tanisal triad, anormal ter klor
testi, pulmoner ve pankreatik hastaliga ait belirtileri icerir.

Primer Silier Diskinezi

Immotil silia sendromu olarak da bilinen otozomal resesif gegisli bir hastaliktir.
Prevalansi yaklasik 1/15.000-1/30.000 canh dogumdur. Epitelyal silianin dynein
kollarindaki genetik anomali sonucu silialarda yapisal ve fonksiyonel defekt vardir.
Olusan siliyer hareket yetersizligi nedeniyle, mukosilier klirens bozulur. Hastalar, ak-
cigerler, sinUsler ve orta kulakta tekrarlayan enfeksiyonlara duyarl hale gelir. KF'de
oldugu gibi ilerleyici havayolu harabiyeti ve bronsektazi gelisir. Torakoabdominal
asimetri vakalarin yaklasik %50°sinde gordldr. Primer silier diskinezi (PSD) hastala-
rinda: Situs inversus, kronik sintzit ve bronsektazinin klinik kombinasyonuna “Kar-
tagener Sendromu” adi verilir.

Cocuklarda semptomlar nonspesifik oldugundan tani rélatif olarak daha geg
konur. Klinik siphede ¢ykiu taniya gotiren ipuglarini verebilir. Glncel tanisal test,
nazal veya havayolu mukozasindan alinan solunumsal silia 6rneginin elektron mik-
roskopik analizidir.

PSD'de tipik olarak varikéz bronsektaziler izlenir. Ozellikle sag orta lob ve lingula
tutulumu séz konusu olup; izole Gst lobda bronsektazi varligi veya periferik bron-
sektaziler cok nadirdir. Enfeksiyon ve mukus tikaclari ile iliskili tree-in bud noduller
siklikla gordlar. Kartagener sendromu olgularinda akciger grafisinde dekstrokardi ile
iliskili bulgular vardir. Hastaligin siddetine gére kronik volim kaybi veya konsolidas-
yon izlenebilir (54,55).
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Williams-Campbell Sendromu

Orta seviyedeki bronslarda (4., 5. ve 6. dallanmalar) kartilaj defektinin neden ol-
dugu, nadir gorulen bir bozukluktur. Semptomlar genellikle cocukluk caginda fark
edilir. Tekrarlayan pndmoniler veya oksuruk, hirilti gibi obstriktif semptomlar var-
dir. Hastalik akcigeri fokal veya diffiz olarak tutabilir. Prognoz etkilenen kartilaj
miktarina gore degisir.

Konjenital formu genellikle konjenital kalp hastaliklari, polispleni, bronsial izo-
merizm ve situs inversus ile iliskilidir. Kazanilmis formu gecirilmis adenovirls (kiza-
mik, bogmaca) enfeksiyonlarinin sekeli sonucudur.

BT'de kistik bronsektazi orta diizey subsegmental havayollari ile sinirlidir. Trakea
ve proksimal bronslarin genisligi normaldir. Bazen olagan olmayan tutulum yeri ne-
deniyle yanlislikla parenkimal kistik hastalik olarak yorumlanabilmektedir. Havayolu
kollapsina sekonder gelisen hava hapsi, klirensin bozulmasina, enfeksiyon, infla-
masyon ve destriksiyonun devamina yol acar (54,55).

immin Yetmezlik

Bronsektazi, konjenital veya kazanilmis immun yetmezliklerin bir parcasi olarak da
gorulebilir. Bozulmus serum ve mukozal antikor koruma, tekrarlayan solunum ve
gastrointestinal sistem enfeksiyonlarina neden olur. Sonucunda yapisal akciger ha-
sari, siklikla brons duvar kalinlasmasi ve bronsektazi gelisir. Bu bulgular cogunlukla
orta lobda takiben de alt loblar ve lingulada izlenir.

Alfa-1 Antitripsin Eksikligi

Bronsektazinin nadir nedenlerinden biridir. Prematire panlobuler amfizem gelisi-
mi ile iliskisi iyi tanimlanmistir. Alfa-1 antitripsin, bir antiproteaz olarak proteolitik
enzimlerin hasarina karsi akcigerleri korur. Homozigot eksikliginde siklikla 3.,4. de-
kadda agir panasiner amfizem gelisir. Bronsektazi gelisen olgularda dagihm amfi-
zematdz degisikliklerin yerlesimi ile uyumlu olarak alt loblarda baskindir. Cocukluk
caginda, karaciger hastaligi bulgulari daha sik gérdlar. Tanida serum alfa-1 antitrip-
sin dlzeyleri 6lculir (normalde 180-280 mg/dL) (55).

Brons izomerizm Sendromlari

Vicuttaki ic organlarin normal yerlesimi “Situs solitus” adini alir. Bu yerlesimde iz-
lenen anomaliler “Situs inversus” ve “ Situs ambiguous” seklinde siniflandirilir. Situs
inversus totalis, normal situsun ayna gorintisu olup; tim i¢ organlarin karsi tarafta
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yer almasi disinda anormal bulgu yoktur. Rastlantisal saptanan bu anomalilerden
situs ambiguus, situs solitus ve inversus arasindaki bir ara formdur. Anomalilerin
degiskenliginden dolayi, Heterotaksi, izomerizm sendromlari, aspleni sendromu,
polispleni sendromu gibi farkli isimlerle de bilinmektedir.

Heterotaksi sendromlarinin 2 major kategorisi: Sol izomerizm (Polispleni send-
romu) ve sag izomerizm (Aspleni sendromu veya lvemark sendromu)’dir. Sol izome-
rizm kizlarda daha siktir ve siklikla asiyanotik konjenital kalp hastaliklari ile birlikte-
dir. Anatomik 6zellikleri; her iki akcigerde sadece major fissur, bilateral hyparteriel
bronslar, konjenital kardiyak anomaliler, multiple dalak ve biliyer atrezi'dir. Addle-
san cagin ortalarina kadar survi bildirilmistir.

Sag izomerizm (lvemark sendromu) erkeklerde daha sik goralur, siklikla siyanotik
kalp hastaliklar ile birliktedir. Hastalarin dalak yoklugu nedeniyle immin sistemi
baskilanmistir. Cogunda, bilateral atriumlara drene olan bilateral vena cava superi-
or, her iki akcigerde major ve minor fissurler, bilateral eparteriel bronslar, kompleks
kardiyovaskuler anomaliler, aspleni, orta hatta simetrik karaciger ve pankreas ano-
malileri bulunur. Buytk kismi hayatin ilk yilinda kardiyovaskuler bozukluklar nede-
niyle kaybedilir.

MRG, kardiyovaskuler anatomiyi iyi gostermesi ve radyasyon icermemesi ydnin-
den avantajlidir. Hasta yonetimi temel olarak palyatiftir. Cerrahi secenekler siste-
mik-pulmoner sant olusturma tekniklerini igerir. Kapsulli organizmalara karsi profi-
laksi gerekebilir (57,58).

Bronkojenik Kist

Bronkojenik kistler embriyonik foregut divertikulumunun anormal tomurcuklanma-
si sonucu gelisen ve nadir gérilen konjenital anomalilerdir. insidansi 1/42.000 ile
1/68,000 arasindadir. Trakeobronsial agag, gestasyonun 26. ve 40. gunleri arasin-
da, embriyonik foregut'un ventral kismi ile 6zofagusun dorsal kismindan gelisir.

Bronkojenik kistler, eger tomurcuklanma malformasyonu erken dénemde go-
rilirse mediastinum ve pulmoner parenkimde, daha sonra olusursa ise ektopik
alanlarda (boyun, subkutan doku veya karin) ortaya cikar. Ayrica, 6zofagus, dil,
perikard, diyafram, paravertebral bélge, spinal dura mater ve nazofarenks yerlesimli
kistler de tanimlanmistir. Tani; solunum epiteli, hyalin kartilaj, seromiikéz glandlar
ve diiz kas fibrillerini gésteren histopatolojik bulgular ile konur. Ayirici tanida tirog-
lossal duktal kist, dermoid kist ve servikal timik kistler yer alir.

Vakalarin cogu pediatrik yas grubunda tani alir. Parsiyel veya total perikardiyal
defekt, patent duktus arteriozus, atrial septal defekt, Fallot tetralojisi, mitral stenoz,
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pulmoner sekestrasyon ve diyafram hernisi gibi diger konjenital anomalilerle iliskili
olabilir.

intratorasik bronkojenik kistler en sik anterior mediasten yerlesimlidir ve primer
mediastinal kitlelerin %6-15'ini olusturur. Genelde soliter ve unilokulerdir. Paratra-
keal, karinal, paradzofageal ve hiler lokalizasyon gésterebilir ve trakeobronsial hava-
yollari iliskili olabilir (Sekil 7). Ekstratorasik bronkojenik kistler ise servikal, abdominal
veya subkutanoz yerlesebilir. Servikal olanlar genelde suprasternal; bazen de omuz
bolgesi, infraklavikuler veya cene boélgesinde yer alir. Servikal bronkojenik kistler
genelde daha derinde lokalize olur, trakea veya 6zofagus duvarina komsu yerlesir
fakat aralarinda iliski yoktur.

Hastalar siklikla asemptomatiktirler ve kist tesadufi saptanir. Ancak bazen atipik
gogus agrisi, dispne, solunum sikintisi, dksurlk, disfaji, aritmiler, senkop, emboli-
zasyon gibi kistin yerlesim yerine gére degisen semptomlar da verebilir. Enfeksiyon
varliginda ates, kilo kaybi fistul veya abse gelisebilir.

Tanida klinik ve radyolojik bulgular yardimcidir ancak kesin tani icin patolojik
inceleme gerekir. US, sivi ile dolu unilokule kistik lezyonu géstermede yardimci ola-
bilir. Su ve proteindz mukus karisimi olan, degisen oranlarda kalsiyum bulunduran
kist icerigi, BT ile degisken atenlasyon olusturur. MRG'de T2 agirlikl kesitlerde yik-
sek sinyal yogunlugu verir ve yumusak doku kitlelerinden ayriminda MRG tanida
yardimcidir. Biyopsi, embolizasyon riski nedeniyle énerilmez.

Histopatolojik muayene tani icin esastir. Kistler ince duvarli olup, mukoid icerige
sahiptir. Kistin ic tabakasi silendirik yalanci cok katli kolumnar epitelyum ve metaplastik
squamoz epitelyum odaklart icerir. Fibroz konnektif doku duvari ise, seromtkoz bezler,
kartilaj, elastik ve duz kas lifler ihtiva eder. Kartilaj dokunun varligi tanida 6nemlidir.

Sekil 7: Bronkojenik kist. 25 yasin-
da erkek olgu. Sag hiler
bolgede kistik lezyon iz-
lenmekte. (Ref: Case cour-
tesy of Dr lan Bickle, Radi-
opaedia.org, rID: 19947).
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Komplikasyonlari enfeksiyon, kanama ve malignite gelisimidir. Bu nedenle eris-
kinde veya infantlarda tani kondugu vakit cerrahi tedavi 6nerilir. Komplet rezeksiyon
sonrasi niks seyrektir (59,60).

Konjenital Akciger Parenkim Anomalileri
Pulmoner Agenezi ve Aplazi

intrauterin gelisim sirasinda tek tarafli akciger tomurcugunun yoklugu sonucu, ka-
rina dahil olmak Uzere bir akcigere ait hig¢ bir yapinin olmamasi ile karakterize olan
pulmoner agenezi, etyolojisi bilinmeyen nadir anomalilerden biridir. ilk olarak 1673
yilinda De Pozze (61) tarafindan bir kadin otopsisinde tanimlanmustir. Bilateral pul-
moner ageneziler ekstrauterin yasamla bagdasmaz. Unilateral pulmoner agenezi,
sag ve sol tarafta benzer oranda gortlmekte olup, her iki cinsiyette esit rastlanil-
maktadir. Sol pulmoner agenezi genellikle izole olarak gértlmekle birlikte, sag pul-
moner agenezi diger konjenital anomalilerle, cogunlukla da kardiyak anomaliler ile
birlikte gorullr ve prognozu daha kotudur (62).

Pulmoner agenezili cocuklar, erken dénemde bulgu verebildikleri gibi daha
sonraki yillarda da tani alabilirler. Radyolojik olarak, agenezili tarafta tam opasifi-
kasyon ve mediastinal yapilarda kayma izlenir (Sekil 8). Ayirici tanida, total akciger
atelektazisi, bir akcigerin total sekestrasyonu, 6zefageal brons dusinulir. Kesin tani
ve ayiricl tani igin, kontrash BT, MRG, bronkoskopi, bronkografi ve anjiyografi gibi
non-invazif ve invazif yontemler kullaniimaktadir (63).

Hastaliga ait spesifik bir tedavi yoktur. Tekrar eden enfeksiyonlarin kontrol altina
alinmasi, bazi olgularda bronkodilatator tedavi gibi semptomatik tedavi yeterli iken,
mediastinal yapilarda kayma gozlenen ve saglam akcigerin hiperinflasyonu nede-
niyle trakeada king gorilen olgularda, aortopeksi, diyafragma translokasyonu gibi
operasyonlar uygulanabilir. Ancak bu yontemlerin komplikasyon orani fazladir (64).

Sekil 8: Sag pulmoner agenezi.
(Ref: Case courtesy of Dr
Brendon Friesen, Radio-
paedia.org, rID: 29886).
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Pulmoner aplazide ise, etkilenen tarafta brons agaci rudimenter olup, kér bir pos
seklinde sonlanir. Vaskuler yapilar ve parankimal doku hi¢ gelismemistir. Kér posta
biriken sekresyon tekrarlayan enfeksiyonlara neden oldugundan, enfekte brons gu-
dugunin rezeksiyonu gerekir.

Pulmoner Hipoplazi

Dis gorinUs olarak akciger normal gézikmekle birlikte, akciger boyutunda, hava
yolu, damar ve alveol boyut ve sayisinda bir azalma vardir. Patolojik olarak radial
alveolar sayi ve oranti ile akcigerin tim vicut agirlhigina orani distktr (65). Pulmoner
hipoplazi cogu zaman diger konjenital anomalilerle birlikte gorulebilir. En sik goru-
leni, konjenital diafragma hernisidir. Hernie olan abdominal organlarin olusturdugu
basi nedeniyle akciger yeterince gelisemez. Pulmoner hipoplazili infantlarda, persis-
tan fetal sirkiilasyon nedeniyle pulmoner vaskdiler rezistans yiksektir. Bu olgularda
pulmoner vaskuler rezistansi dustrmek icin, yiksek frekansli ventilasyon, oksijen ve
vazodilatatorler kullaniimaktadir. Ancak bazi olgularda infantin respiratuvar distresi,
bu tedavilere cevap vermez. Bu durumda ECMO uygulanmak zorunda kalinabilir (65).

Konjenital Lober Amfizem

Konjenital lober amfizem (KLA), akcigerde bir lobun, bir ya da birden fazla loba ait
segmentin veya birden fazla lob bronsunun, intraluminer obstriksiyon ile ileri dere-
cede hiperinflasyona ugramasi sonucu, kalan akcigerde kompresyon ve mediastenin
karsi tarafa kaymasi ile karakterize olan akciger gelisim anomalisidir (Sekil 9a). in-
fantil lober amfizem olarak da adlandirimaktadir. Son yillarda doku destriiksiyonu
olmamasi nedeni ile konjenital blylk hiperlisent lob teriminin daha dogru oldugu

S

MR A

Sekil 9: (a) Sol Ust lob konjenital lober amfizem direk grafi gérintusu. (b. c) Sol Ust lo-
bun hiperinflasyona ugramasi sonucu mediyastenin karsi tarafa kaymasi. (Ref:
Case courtesy of Dr Fakhry Mahmoud Ebouda, Radiopaedia.org, rID: 60210).
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kabul edilmektedir (66). ik kez Nelson tarafindan 1932'de tanimlanmis ve 1954
yilinda Gross ve Lewis tarafindan ilk kez basarili olarak tedavi edilmistir. Hastaligin
insidansi 20.000-30.000 dogumda birdir ve erkeklerde (¢ kat daha fazla gorulir.
Olgularin %50’sinde etyolojik neden bilinmemekle birlikte, etyolojide displatik brons
kikirdaklarinin valf etkisi yaparak havayi hapsetmesi, brons ici yapiskan mukus veya
artmis mukus yapimi, valviler anomaliler nedeni ile damarlarin bronsa basisi gibi
sebepler ortaya atilmistir. KLA en ¢ok sol akciger Ust lobda (%43), bunu takiben sag
akciger orta lobda (%32) ve sag Ust lobda (%21) izlemektedir Olgularin %15’inde
patent duktus arteriozus, ventrikiler septal defekt ve fallot tetralojisi gibi konjenital
kalp hastaliklari da eslik edebilir (67). Hastaligin en sik bulgusu, dogumdan hemen
sonra baslayan ilerleyici solunum sikintisidir. infantlarda; dispne, tasipne, siyanoz,
solunum isinde artma, gogus retraksiyonu, hirilti ve tekrarlayan akciger enfeksiyon-
lari saptanmaktadir. Olgularin biytk ¢cogunlugunda semptomlar dogumu takiben
baslarken, nadiren cocukluk ve eriskin yasta ortaya cikar (68).

KLA tanisiicin akciger grafisi yardimci olsa da, kesin tani BT ile, etkilenmis lobda
hiperlisen alanlarin izlenmesi, komsu lobda atelektazi, mediastenin orta hattan yer
degistirmesi bunlara ek olarak tomografide amfizemat6z lobdaki venlerin incelme-
sinin goralmesi ile konulmaktadir (Sekil 9b, ¢). KLA'da tutulmus olan lob, daha az
ventile olmakta ve refleks olarak ta daha az perflize olmaktadir bu nedenle, perfiiz-
yon sintigrafisi ile etkilenen lobun perflizyonunun azaldigi gosterilebilir. Bronkos-
kopi, hastalarda hava yolu obstriksiyonunun olasi nedenlerini ortaya koymak icin
yapilir. Ayirici tanida radyolojik olarak benzer bulgular gésteren akciger hipoplazisi,
diyafragma hernisi, konjenital kistik adenoid malformasyon, yabanci cisim aspiras-
yonuna bagh obstriktif amfizem, mukus tikaglari, endobronsiyal kitleler ve postin-
feksiyoz lober amfizem distndlmelidir (69).

Hafif semptomu olan veya asemptomatik olgularda konservatif tedavi uygula-
nirken, 6zellikle yeni dogan déneminde solunum sikintisi bulunan, semptomatik
kotulesmesi olan ve kronik ve/veya tekrarlayan enfeksiyonu olanlarda lobektomi
onerilmektedir (70).

Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon (KKAM)

Hamartamatoz veya displastik akciger dokusunun, immatdr brons agacindan anor-
mal dal-lanmasiyla, terminal respiratuar yapilarin anormal gelismesi sonucu, birbiriy-
le iliskili degisik boyuttaki kistlerle karakterize ender gérilen konjenital bir pulmoner
anomalidir. insidansi 10.000-30.000 dogumda birdir ve en sik erkek bebekleri etki-
ler, herhangi bir lobda yer kaplayabilir. Tek lobun tutulma riski %95 iken, bilateral
olarak gorilme sikhigr %2'dir. Tim konjenital akciger malformasyonlarinin %25'ini
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olusturur (71). Bu kistik genislemeler trakeabronsiyal agacla iliskisiz olup, kanlanma-
sini bUytk cogunlukla bronsiyal dolasimdan, nadiren de sistemik dolasimdan saglar.

ik defa Chin ve Tang tarafindan 1949'da diger akciger kistik lezyonlarindan ayri
olarak tariflenmistir (72). Stocker ve arkadaslari tarafindan 1977 ve 79 yillarinda
klinik ve patolojik goriinimlerine gore g tipe ayrilmistir. Stocker 2002 yilinda bu
siniflamaya iki subtip daha ilave etmistir (73). Bu yeni siniflamaya gore:

Tip 0: Kistler akcigerin bitln loblarini tutar. Yasam ile bagdasmaz.

Tip I: Kist capi 2 cm ve daha buytk olup yasam beklentisi en iyi olan gruptur. Kist
tek ama multilokdledir. Kistler arasinda normal alveoller bulunur. Kist duvarlar misin
salgilayan siliyer kolumnar ve yalanci cok katli epitel ile doselidir ve arada kikirdak
plaklar icerebilir. Olgularin %60-70"ini olustururlar. En sik goralen tiptir. Klinik, kistin
buyuklugine bagh olarak degisir. Kiclk kistler insidental olarak, dogumdan aylar
veya yillar sonra saptanirken, buytk kistler ise prenatal US ile tani alabilir ve akcigere
basi, mediasteni karsi tarafa itmesi ve diafragmada diizlesmeye yol agmasi nedeniyle
solunum sikintisina sebep olabilir. Malignite gelisme potansiyeli riski az da olsa vardir.

Tip II: Caplari 0.5-2 cm arasinda olan bir veya birden fazla kistlerin oldugu ikinci
siklikta rastlanan tiptir. Olgularin %15-20"sini olusturur. Yasam beklentileri %40
civarindadir. Kist duvari siliyali kolumnar veya kuboidal epitelyum ile déselidir. Ge-
nellikle kiictik oldugundan komsu akcigere kitle etkisi yoktur. Vakalarin %60'inda
basta renal agenezi veya disgenezi, kardiyak anomaliler ve intestinal atrezi olmak
Gzere ek anomaliler gordlir. Dogumdan kisa bir stre sonra tani alabilir. Malignite
gelisimi icin risk tasimaz.

Tip 111: Kist capi 0.5 cm’den azdir ve genellikle solid lezyonlar halindedir. Genellikle
cok buyuktdr, batin bir lob veya birkac lobu tutabilir. En agir formu olusturur.
Yasam beklentisi %50 civarindadir. Bronsiyol benzeri yapilar ve alveolar duktuslar
icerir. Prenatal US’daki hiperekoik gériinttst nedeniyle mikrokistik olarak adlandiri-
lir. Olgularin %10-15’inde gorulur. Etkilenen bebeklerde, intrauterin veya dogum-
da 6lim goéraldugu gibi, yenidogan déneminde ciddi solunum sikintisina yol acar.
Malignite riski tasimaz.

Tip IV: Kistler blyuk, periferik yerlesimli ve ince cidarlidir. Gértlme sikliklari %10'dan
daha azdir. Genellikle asemptomatiktirler. Ama sponton pnémotoraks veya enfek-
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siyon ile, dogumda veya cocukluk déneminde ortaya cikabilir Malignite ile iliskilidir,
ozellikle pléropulmoner blastom ile birliktedir.

KKAM tanisi, prenatal dénemde 12-14. haftada fetal US ile konabilir. En sik
prenatal tani alan pulmoner malformasyon KKAM'dir. Postnatal dénemde, tanida
BT yardimcidir. Tip | ve Tip ll'de sinirlari belirli, dizensiz sekilli ici hava dolu multiple
kistik alanlar goraltr (Sekil 10a-c). Tip Il genellikle biyik, kati, homojen bir kitle
olarak gorultr. Genellikle kitle etkisi nedeniyle, lezyonun bulundugu taraf akciger
hipoplazisi ile mediastinal yapilarda karsi tarafa kayma izlenir. Tip IV dogumda veya
cocukluk doneminde pnémotoraks, enfeksiyon ile ya da rastlantisal olarak saptanir
(74).

Tedavi hastalarin klinigine gére degisir. Semptomatik olgularda cerrahi tedavi,
genellikle lobektomi uygulanir. Wedge rezeksiyon, lezyonun sinirlari net olarak ayirt
edilemedigi icin 6nerilmez. Ciddi semptomatik olgularda cerrahi rezeksiyon hem
respiratuar distresi ortadan kaldirmak, hem de geri kalan akciger dokusunun hipop-
lazik kalmasi engellenmek icin hemen yapilir. Daha az semptomlu olgulara ise yakin
gdzlem ve cerrahi rezeksiyonun, 6 ay hatta bazen 12 aylik olana dek beklenmesi
onerilmektedir. Buyuk cocuklarda rezeksiyon, genellikle tekrarlayan enfeksiyonu én-
lemek ve malignite ile ilgili endiseleri gidermek icin yapilir (75).

Pulmoner Sekestrasyon

Trakeobronsial sistem ile iliskisi olmayan, herhangi bir fonksiyon gostermeyen, ar-
teriyel kaynagini torakal aorta veya abdominal aortadan cikan ve diafragmayi gece-
rek sekestre dokuya ulasan sistemik arter(ler) ile saglayan embriyonik, radyolojik ve
histopatolojik olarak kistik akciger dokusudur. Patogenezinde degisik teoriler ortaya
atilmistir. Ozellikle intralober sekestrasyon icin, dnceden gecirilmis sik enfeksiyonla-

a

Sekil 10:  (a-c) Sag alt lobda genis multilokule kistik lezyonlar, konjenital kistik adenoma-
toid malformasyona ait aksiyal, koronal, sagittal kesitler. (Ref: Case courtesy of
A.Prof Frank Gaillard, Radiopaedia.org, riD: 8277).
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ra sekonder olarak gelistigi bildirilmis ise de, sekestrasyonlar icin yaygin kabul géren
hipotezlerden biri, intrauterin gelisim safhasinda ayri bir akciger tomurcugu olustu-
gu ve bu tomurcugun sistemik dolasimdan dal aldigi yonindedir (76).

Sekestrasyon terimi tipta ilk olarak 1946 yilinda Prycee tarafindan kullaniimistir
Akcigerin konjenital malformasyonlarinin %0.15-6.4'nG olusturur ve en sik ikinci
konjenital akciger anomalisidir (77). ki alt gruba ayrilir:

intra Lober Sekestrasyon (iLS)

Sekestrasyonlarin %75-86'sini olusturur. Normal akciger parankimi icinde, cogun-
lukla da sol alt lob posterobazal segmentte yerlesim gosterir (Sekil 11a). Arteryal

Sekil 11:  (a) Sol alt lob posterobazal segmentte yerlesim gésteren intra lober sekestras-
yon. (Ref: Case courtesy of Dr Yi-Jin Kuok, Radiopaedia.org, rID: 17345). (c-d)
intra lober sekestrasyon, koronal kesit, vaskiiler yapilar icin renklendirilmis gé-
rintd. (Ref: Case courtesy of Dr Hani Salam, Radiopaedia.org, rID: 10576).
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beslenmesinin %75'ini inen torasik aortadan almaktadir fakat sol koroner arterin
sirkumfleks dali gibi farkl odaklardan beslendigi de gésterilmistir (78). Ven6z donus
ise %95 pulmoner venleredir. Her iki cinste de gorulir. Genellikle adélesan ¢agina
kadar semptom vermezler. Kohn kanallari nedeniyle kronik enfeksiyon gelisebilir.
Enfeksiyon gelismesi halinde 6kstrtk, ates, purdlan balgam cikarma gibi semptom-
lar ortaya ¢ikar. Kronik enfeksiyon gelismis hastalarda, sekestre segment tipik olarak
kistik yapida ici pUy ile dolu lezyonlar halinde goriintl verir. Bazen eriskinlerde,
sekestre dokuyu besleyen arter(ler)de anevrizmatik dilatasyon, yalanci anevrizma
gelismesi durumunda hemoptizi gelisebilir. Vendz drenaj pulmoner vene oldugu
icin sol-sag sant gelisebilir ve bu durum yenidoganda konjestif kalp yetmezligine
yol acabilir.

Extra Lober Sekestrasyon (ELS)

Sekestrasyonlarin %14-25'ini olusturur. Normal akcigerden ayri olarak kendi vis-
seral plevrasina sahip olup %901 sol hemitoraksta lGcgen sekilli lezyonlar halinde
yer alirlar. Genellikle posterior kostofrenik acida yerlesirlerse de mediastende, hat-
ta %15 kadarinin diyafragma icinde veya diafragma altinda periadrenal yerlesim
gosterdikleri belirtilmistir. Arteriyel dolasim sistemik arterler tarafindan saglanir ve
vendz donus genellikle sistemik (azygos, hemiazygos, vena kava) venedir.

Erkeklerde Uc¢-dort kat fazla gorulir. Hastalarin cogu cocukluk déneminde
asemptomatiktir ve tesadifen saptanir. Vakalarin %50’sinden fazlasinda konjeni-
tal diafragma hernisi, pulmoner hipoplazi, konjenital kistik adenoid malformasyon,
konjenital lober amfizem, bronkojenik kist ve konjenital kardiak malformasyonlar
gibi anomalilerden biri eslik eder

Tani, prenatal dénemde, gebeligin 16-24. haftasinda fetal US ve MRG ile; arte-
riyel kan destegini aortadan alan, ekodens torasik kitle gérinimi, mediastinal kay-
ma, polihidramnios ve hidropik degisikliklerin gérilmesi ile saglanir (79). Postnatal
dénemde ise, akciger grafisi ve doppler ultrasonografi ile daha buyik cocuklarda,
kontrasth BT bulgulari ve MR anjiyografi ile sistemik beslenmenin gosterilmesi ile
konabilir. Radyolojik olarak, iyi sinirl homojen dansite, soliter akciger nodull, pné-
monik infiltrasyon, sekestre bolgede kistik degisiklikler, bronsa acilim varsa hava-sivi
seviyeli kistler veya abse formasyonu izlenebilir (80). Ayrica cok kesitli BT teknolojisi
sayesinde, saniyeler icerisinde intraven®z kontrast madde enjeksiyonu sonrasi alinan
arteryel ve venodz faz gorintiler ile anormal parankimal lezyon yaninda, besleyici
arter ve ven drenajinin gériintiilenmesi saglanabilmektedir (81) (Sekil 11b-d).

Pulmoner sekestrasyonun tedavisi cerrahidir. ELS dokusu plevra ile tamamen sa-
nl oldugundan segmental rezeksiyon, ILS icin ise, enfeksiyona bagl degisiklikler
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nedeni ile rezeksiyon sikintili olabilecegi icin lobektomi uygulanir. Cerrahi islem es-
nasinda sekestre dokudaki arteriyel yapinin mutlaka kontrol edilmesi gerekmektedir
(82). Aksi halde, fatal hemoraji gelisebilir. Tedavi edilmemis olgularda ise, kompli-
kasyon olarak fungal enfeksiyon, tiberkiloz, fatal hemoptizi, hemotoraks, benign
ve malign timorler gelisebilir.

Hipogenetik Akciger Sendromu (Scimitar Sendromu)

Scimitar sendromu; nadir gértlen tam veya parsiyel pulmoner venéz dénis ano-
malisi olup, sag taraf pulmoner venlerin, vena kava inferiora (VKI) veya sag atriu-
ma agllmasi ile karakterizedir. Genellikle sag akciger alt lob pulmoner venlerinin bir
kismi veya tamami, bazen de ek olarak orta lob venleri VKi a acilir. Ancak tiim sag
akcigerin ve seyrek olarak sol pulmoner venlerin de anormal olarak acildigi olgular
bildirilmistir (83). ilk defa 1836 yilinda Cooper ve arkadaslari tarafindan tanimlan-
mis ve 1960 yilinda Neill ve arkadaslari tarafindan sendrom olarak yayimlanmistir
(84). Akciger grafisinde, anormal venin kalbin sagindan diyaframa dogru olusturdu-
gu vaskuler golgelenmenin ‘Turk palasina’ benzemesinden dolayi, Scimitar belirtisi
(Turkish Swords) olarak isimlendirilir (Sekil 12a). Sendromun diger 6nemli bilesenleri,
sag akciger hipoplazisi, kalbin dekstropozisyonu, sag pulmoner arter hipoplazisi,
pulmoner sekestrasyon ve sag akciger alt lobunun, infradiyafragmatik aorttan anor-
mal arteryel beslenmesidir (85). Sendromun insidansi 1-3/100.000 dogum olup,
asemptomatik vakalarin olmasi nedeniyle gercek sikliginin daha fazla oldugu dusu-
ntlmektedir. Kizlarda erkeklerin iki kati siklikta gordldr.

E 3 o i

Sekil 122 (a) Anormal venin kalbin sagindan diyaframa dogru olusturdugu vaskdler
golgelenmenin ‘Turk palasina’ benzemesinden dolayi Scimitar belirtisi (Tur-
kish Swords). (Ref: Case courtesy of Dr Vincent Tatco, Radiopaedia.org, rID:
43057). (b) Scimitar sendromu. Anormal pulmoner venin, vena cava inferiora
drene oldugu goézleniyor. (Ref: Case courtesy of Dr Elias Bajotto Adaime, Radi-
opaedia.org, rID: 56935).
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Klinik gériiniim ve saptanma yasina gore, bebeklik ve cocukluk/eriskin tipi olmak
Gzere iki formu vardir. Bebeklik doneminde klinik tablo daha ciddi olup, solunum-
sal, kardiyak yetmezlik bulgulari vardir ve siklikla pulmoner hipertansiyon goralir.
Cocukluk/eriskin tipinde ise, klinik gériinim asemptomatik veya hafif semptomatik
olabilir. Klinik seyri belirleyen baslica faktorler, akciger enfeksiyonlarinin ciddiyeti,
pulmoner hipertansiyonun siddeti ve sag kalp yetersizligidir (86).

Scimitar sendromunda tani, siklikla cocukluk caginda tekrarlayan akciger enfek-
siyonlari icin cekilen akciger grafisinde, anormal vaskuler yaplyr temsil eden kalin
lineer opasiteyi gormek ile mimkuin iken, kontrasth BT inceleme vaskuler, paranki-
mal, mediastinal yapilari daha ayrintili gostermektedir (Sekil 12b). Son yillarda BT'de,
3 boyutlu rekonstriksiyon yontemi ile, anomali gosteren pulmoner vendz yapilar
ve bunlarin drene olduklari venler gértinttilenebilmektedir. Ancak vaskuler yapilarin
ayrintili degerlendirilmesi, basing farkliliklarinin saptanmasi ve tedavi planina karar
verilmesinde, anjiyografik degerlendirmeler altin standart olarak kabul edilmektedir
(87,88).

Scimitar sendromu tanisi konan hastalarda, énemli oranda sol-sag sant yoksa,
pulmoner arter basinci normalse ve eslik eden kardiyak veya solunumsal patoloji
yoksa, genellikle tedaviye gerek yoktur ve klinik izlem yeterlidir. Kalp yetersizligi olan
ve pulmoner hipertansiyonu olan secilmis olgularda cerrahi tedavi yapilabilir. Cer-
rahi tedavi etkin ve glvenilir bir yontemdir. Cerrahi secenekler, anormal pulmoner
venin sol atriyuma dontstnin saglanmasi, sekestre akciger lobunun arteryel bes-
lenmesinin kesilmesi, lobektomi ve/veya pnémonektomiyi icermektedir (89).

Pulmoner Vaskiler Anomaliler
Pulmoner Arterin Proksimalden Kesintiye Ugramasi (Proksimal
Interruption of the PA)

Tek tarafli pulmoner arter agenezisi, sag veya sol pulmoner arterlerin proksimal
kisimlarinin yoklugu olup, ilk defa 1868 yilinda Fraentzel tarafindan tarif edilmistir
(90). Bu durum “pulmoner arterin proksimal kesintisi’ olarak da adlandirilir. Cinku
bazi olgulardaki cerrahi diseksiyonlarda, hilusta tam olarak gelismis bir pulmoner
arterin varligr gosterilmistir. Pulmoner arterler, normal embriyolojik gelisimin 16.
haftasinda altincl aortik arktan gelisir. Sol pulmoner arterin proksimal kismi, sol
altinci primitif arktan ve distal kismi, duktus arteriosustan gelisir. Sag pulmoner ar-
terin proksimali, sag altinci primitif arktan olusur ve distal kismi involusyona ugrar.
Primitif arkin rotasyon ve migrasyon bozuklugu sonucu gelisen bu anomali oldukca
nadir gorilmektedir. Gordlme sikhigi 1/200.000 olarak bildirilmistir (91).
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Pulmoner arter agenezi, izole olarak gorulebilecegi gibi, diger kardiyak malfor-
masyonlara ve anormal akciger gelisimine eslik edebilmektedir. Sag pulmoner arter
agenezisi, sola oranla daha siktir ve genel olarak tek basina gordlir. Sol pulmoner
arter agenezilerinde, beraberinde 6zellikle Fallot tetrolojisi, trunkus arteriosus, sep-
tal defektler, patent duktus arteriozus gibi konjenital kardiyovaskiler anomaliler
bulunabilir ve erken semptom vermesi nedeni ile tani, daha erken yaslarda konabi-
lir. Eriskin yasta tani konulan olgularin asemptomatik olmasinin en énemli nedeni,
cok iyi bir bronsiyal kollateral dolasim gelismis olmasi ve kardiyak anomalilerin eslik
etmemesidir (92).

Pulmoner arter agenezili olgularinin yaklasik %30 kadari yasam boyu asempto-
matik olabilecegi gibi, semptomatik olan olgularda tekrarlayan akciger enfeksiyon-
lari, azalmis egzersiz intoleransi ve hafif dispne gorilebilir. Bunun nedeni de, etkile-
nen akcigerde azalmis olan kan akimi, inflamasyon bélgesinde uygun inflamatuvar
hicrelerin salinmasini engeller ve siliyer fonksiyon kaybina neden olur. Ayni zaman-
da azalmis kan akimi, alveoler hipokapni ve bronkospazma yol acarak, egzersiz to-
leransinda azalma ve dispne gelisimine neden olur. Nadiren hemoptizi olgulara eslik
edebilmektedir. Etkilenen tarafta, pulmoner arterler hilusta kor olarak sonlanir ve
akcigere kan destegi, basta ana bronsiyal arterler olmak Gzere interkostal, subklavi-
an ve subdiyafragmatik arterlerin transplevral dallarindan gelir. Hemoptizi, hipertro-
fiye ugramis ektazik kollateral dolasimin, bronslarin submukozasina kanamasindan
dolayi gelisir ve bazen de cok ciddi boyutlara ulasabilir (93).

Pulmoner arter agenezili olgularin yaklasik %40 kadarinda ciddi pulmoner hi-
pertansiyon ve kalp yetmezligi ortaya cikabilmektedir. Vendz kanin tima, pulmoner
arteri olan akcigere gider. Fetal pulmoner yapinin kalici olmasi, asiri kan volimu ve
pulmoner arterlerde giderek gelisen obliteratif intimal degisiklikler sonucu pulmo-
ner hipertansiyon gelisir.

Tani, klinik ve radyografik bulgulara gére konulmaktadir. Etkilenen tarafta vo-
lim kaybu, hiler belirsizlik, diyafragma yikselmesi, mediastinal yapilarda kayma ve
karsi taraf akciger voliminin kompansatris olarak artmasi karakteristik radyolojik
bulgulardir (Sekil 13a, b). Kesin tani arteriografi ile konulurken, glinimuzde pulmo-
ner arterlere yonelik BT anjiografi ile kolayca tani alabilmektedir.

Asemptomatik olgularda tedaviye gerek yoktur ancak bu olgularin pulmoner hi-
pertansiyon gelisimi acisindan, aralikli olarak ekokardiyografi ile takip edilmesi éne-
rilmektedir. Semptomatik olgularda ise, hemoptizi sik gozleniyor veya hipoplazik
akciger dokusunda kistik bronsektazik degisiklikler varsa, selektif embolizasyon veya
pnémonektomi ve eslik eden kardiyak anomalilere yonelikte cerrahi tedaviler gere-
kebilir. Pulmoner hipertansiyon gelismis ise, hastaligin prognozu iyi degildir. Hilusta
anastomoz yapmaya elverisli pulmoner arter gidugu varsa, ana pulmoner arter ile
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Sekil 13:  (a, b) Tek tarafli pulmoner arter agenezisi. (Ref: Case courtesy of Dr Ahmed
Abdrabou, Radiopaedia.org, rID: 42859).

bu kisim arasinda yapilacak bir sistemik-pulmoner sant veya ana pulmoner arter ile
distal pulmoner yatagin devamliliginin saglanmasi, secilmis olgularda uygulanan bir
tedavi secenegidir (94).

Pulmoner Arter Sling

Pulmoner arter sling, sol pulmoner arterin sag pulmoner arter arka kismindan koken
alarak, sag ana brons Uzerinde seyrettikten sonra, trakea veya karinanin arkasin-
da ve 6zofagusun onunde ilerleyip, sol akciger hilusunda sonlandigi vaskiler ring
anomalilerinin en nadir formudur. Sag ana brons ve 6zofagus, énden basiya ug-
rar. Ligamentum arteriyozum ve duktus arteriyozus, ana pulmoner arterden orijin
almakta olup, sol ana bronkusu gecip inen aortaya katilarak ringi tamamlar (95).

Olgularinin yarisindan ¢ogunda, trakeomalazi, trakeal stenoz ve komplet tra-
keal ring gibi trakeobronsiyal anomaliler; diger yarisinda ise siklikla atriyal septal
defekt, patent duktus arteriyozus, ventrikiler septal defekt, sol stperior vena kava
ve fallot tetrolojisi olmak tzere, konjenital kardiyovaskuler anomaliler bulunur (67).
Semptomlarin baslangig yasi ve agirligi, trakea ve 6zefagus diizeyinde olusan vas-
kuler basinin derecesine baglidir. Trakeal basi nedeni ile 6ksurik, tasipne, stridor ve
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari olgularin blyik bir cogunlugunda gorultrken,
yaklasik olarak dértte birinde disfaji bu bulgulara eslik eder (96).

Tani amaciyla akciger grafisi, baryumlu 6zofagus grafisi, BT, MRG, anjiografi,
bronkoskopi ve EKO tetkikleri kullanilabilir. Akciger grafilerinde, trakeada sola devias-
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yon, sol akciger hilusunun normale gére daha asagida yerlesmesi ve sag ana bronsa
basi sonucu, sag akcigerde havalanma artisi ve cok agir basinin oldugu olgularda,
tek bir lob veya bir akcigerde atelektazi gorulebilir. Baryumlu 6zofagografi lateral go-
rintulemesinde, karinanin hemen Uzerinde izlenen anterior 6zofagus basisi oldukca
tipiktir. EKO'da eslik eden kardiyak patolojiler ve sol pulmoner arterin ana pulmoner
arterden ayrilmadigi gorulebilir. Bronkoskopinin tanisal degeri dustk olup, bazi olgu-
larda trakeaya pulsatil kompresyon saptanabilir. Ozellikle BT ve MRG ile olgularin he-
men hemen hepsine tani konulmaktadir. Ayrica eslik eden hava yolu anomalilerinin
belirlenmesinde ve tedavi planlanmasinda oldukga énemli tani yontemleridir (97).

Medikal veya cerrahi tedavi karari, semptomlarin siddetine gére belirlenir. Olgu-
lar klinik olarak takip edilebilecedi gibi, gortintileme yéntemleri ile ciddi hava yolu
darligi gosterilen semptomatik olgular cerrahiyle dizeltilmelidir. Cerrahi olarak, sol
pulmoner arter divize edilerek, trakea 6niinde ana pulmoner artere reanastomoz
yapiimaktadir. Bu yontem ilk kez 1954 yilinda Potts tarafindan rapor edilmistir. Er-
ken tani ve cerrahi tedavi ile duzeltilebilir bir anomali olmasina ragmen, cerrahi
uygulanan cocuklarin ¢cok az bir kisminda rezidUel trakeal basi veya trakeomalazi
nedeni ile havayolu obstriksiyonu ve solunum sikintisi, operasyondan sonra aylarca
devam edebilmektedir (98).

Pulmoner Ven Stenozu

Pulmoner ven stenozu bir veya birka¢ pulmoner venin, sol atriyuma acildigi yerde
morfolojik veya fonksiyonel daralmasi olup, nadir gérilen bir patolojidir. Konjenital
ya da sonradan kazanilmis olabilir. Sol atriyum ile baglantisi normal olan pulmoner
venlerde konjenital stenoza oldukca seyrek rastlanir. Olgularin cogu erken infantil
dénemden beri semptomatiktir. Eslik eden dispne, tasipne, santral siyanoz ve akci-
ger filminde pulmoner vendz konjesyon bulgulari nedeni ile akciger enfeksiyonlari,
bronkopulmoner displazi gibi durumlarla karistirilarak tani konulmasi gecikebilir.
Sonradan kazanilmis pulmoner ven stenozu ise, total ve parsiyel pulmoner venoz
doénus anomalili olgularda primer veya postoperatif olarak sik rastlanir (99). Klinik
ve radyolojik bulgular esliginde, EKO'da pulmoner venlerde akim velositesinin 1.6
m/saniye’nin Uzerinde gdsterilmesi ile pulmoner vendz obstriksiyon tanisi konabilir.

Histolojik olarak, cogu olguda fibréz intimal kalinlasma ve medial hipertrofi sap-
tanirken; morfolojik olarak, veno-atrial bileskeden itibaren degisik uzunlukta ttbuler
hipoplazi, veno-atriyal bileskede kum saati benzeri konstriksiyon, multipl hipoplastik
pulmoner venler goralir (100). Siklikla izole olup, total anormal pulmoner venoz
doénls anomalisi, buyuk arterlerin transpozisyonu, ventrikiler septal defekt, persis-
tan sol stperiyor vena kava gibi anomalilerle birliktelik gosterebilir (1071).
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Olgularin prognozu, tutulan pulmoner ven sayisi ve tutulumun agirhigina bagl-
dir. Bir ya da iki vende obstriiksiyon varsa, semptomlar daha yavas gelisirken, tim
venlerde obstriksiyon mevcutsa prognoz ¢ok daha kotl seyreder ve pulmoner vas-
kler hastalik hizla gelisir. Tek tarafli pulmoner venlerde tutulumu olan infantlarin bir
kisminda, haftalar icerisinde darlik ilerleyerek iki tarafli hale gelebilir. Dispne, tasip-
ne ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlari en sik goriilen semptomlardir. Cerrahi veya
transkatater yontemler ile obstriksiyon gideriimez ise, pulmoner vaskiler hastalik
kacinilmazdir. Ancak bu yontemler, genellikle gecici bir iyilesmeye neden olur. Ctinkd
cerrahi onarim sonrasli, stenozun tekrarlama olasiliginin sik oldugu ve tim bu giri-
simlere ragmen yuksek riskli hastalarda mortalitenin degismedigi bildirilmistir (102).

Pulmoner Arterio-Ven6z Malformasyonlar

Pulmoner arteriyoven6z malformasyonlar (PAVM), pulmoner arter ile pulmoner
venler arasindaki anormal direkt baglantilar olup; sag-sol santa yol agcan, pulmoner
damar yataginin en sik rastlanan anomalisidir. Pulmoner arteriyoven®z fistul, pul-
moner arteriyovendz anevrizma, pulmoner anjiyom, arteriyovendz anjiyomatozis,
kaverndz hemanjiyom olarak ta adlandiriimakla birlikte, konjenital olmasi ve malign
potansiyel tasimamasi nedeniyle PAVM olarak adlandiriimasi daha uygun bulun-
mustur (103). PAVM ilk kez 1897 yilinda tanimlanmis olup, insidansi 2-3/100.000
ve kadinlarda erkeklerden iki kat daha sik gérilmektedir (104,105).

PAVM'un %80'inden fazlasi konjenitaldir ve herediter hemorajik telanjiektazi
(HHT) ile baglantisi bilinmektedir. PAVM olan hastalarin %80-90'inda altta yatan
bir HHT bulunmaktadir fakat HHT olgularinin ancak %30’unda PAVM saptanmak-
tadir (106). PAVM olgularinin cogunlugu konjenital olsa da, literattrde toraks trav-
masi, toraks cerrahisi, uzun stiren karaciger sirozu, metastatik kanserler, mitral ste-
noz, enfeksiyonlar (aktinomikoz, sistosomiyaz) ve sistemik amiloidozla iliskili PAVM
olgulari da bildirilmistir (107).

PAVM, basit ve kompleks olarak ta siniflandirilabilir. Basit olanlarda, tek besleyen
arter ve tek drenaj veni bulunurken, kompleks olanlarda iki ve ikiden fazla besleyen
arter ve drene eden ven vardir. Pulmoner arterden kaynaklanan bir afferent damar
PAVM'yi beslemektedir. Ancak PAVM bazen sistemik dolasimdan da beslenebilir.
Afferent damar, pulmoner venlere drene olur. Bazen bu damar da dogrudan sol
atriyuma veya vena cava inferiora drene olabilir (108).

Etyolojisi ve patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte, bazi genetik faktorlerin
hastaligin olusumunda roli oldugu, ¢zellikle de HHT'de gorilen genetik gecislerin
PAVM olusumunu etkiledigi kabul edilmektedir. Yine terminal arterlerde olusan bir
defekt ile ince duvarli kapiller keselerinin dilatasyonu ve fetal dénemde arteriyel ve
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venoz pleksuslari ayiran septalarin tam olusmamasi gibi bazi mekanizmalar da pa-
tagenezde 6ne strdlmustar (108,109).

PAVM asemptomatik seyredebilir. Semptomatik hastalarda ise en sik goérulen
semptom epistaksisdir. Spontan veya mindr travma sonrasi, mukozal telenjektaziler
nedeni ile olusabilir. Dispne ikinci siklikta gortlen semptomdur ve dispnenin siddeti,
hipokseminin derecesi ve santin blyuklugu ile iliskilidir. Sag-sol sant sistemik kardi-
yak output'un %20’sinden fazlaysa veya redikte hemoglobin 5 gr/L'den fazlaysa;
PAVM'nin triadi olarakta bilinen siyanoz, comak parmak ve polisitemi gorulebilir.
Bu hastalarda periferik oksijen satlrasyonu dustk olup, %100 oksijen verildiginde
dizelmemektedir (108,110). Hemoptizi Gclinct en sik gorilen semptomdur ve int-
rabronsiyal rptdr sonrasi olabilir (111). Hastalarin yarisinda migren, vertigo, parezi,
uyusma, senkop veya konflizyon seklinde nérolojik semptomlar gorilebilir, Epistak-
sis, melena ve norolojik semptom varligr HHT olasiligini akla getirmelidir (107,111).

Siyanoz, comak parmak ve pulmoner vaskuler Gfirim olgularin biytk ¢ogun-
lugunda saptanir. Ayrica alt loblardaki PAVM ‘ler de ortodeoksia ve platipne goz-
lenebilir (107,109). HHT'li olgularda ciltte kirmizi, papuler, 1-3 mm boyutlarinda
sinirlari diizglin ve keskin, Gzerine basinca rengi solan, siklikla yiz, dil, dudaklar ve
Ust ekstremitelerde rastlanan telanjiektaziler gorlir. En az g karakteristik telan-
jiektazi saptanmasi, HHT tanisi icin gereklidir (112).

PAVM radyolojik olarak, akciger periferinde yuvarlak veya Gzim seklinde siklikla
lobdle ama keskin sinirli, genellikle alt loblarda 1-5 cm arasinda degisen boyutta,
soliter veya multipl lezyon seklinde izlenir (Sekil 14a, b). Tek oldugunda yerlesim yeri
siklikla alt loblarda olup; en sik sol alt lob, daha sonra sag alt lob, sol Ust lob, sag
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Sekil 14:  (a, b) Pulmoner arteriyoventz malformasyon. (Ref: Case courtesy of A.Prof
Frank Gaillard, Radiopaedia.org, rID: 5621).
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orta lob ve en az sag Ust lob seklinde siralanir. Birden fazla oldugunda iki tarafli alt
loblarda gorulur (109). Direk grafilerdeki lezyonlar degerlendirmek ve bu lezyonlari
besleyen damarlari daha iyi ortaya cikarmak icin, BT cekilmesi dnerilmektedir. BT'de
Uc boyutlu gérinttleme yontemleri uygulanarak PAVM tanisinin kesinligi %95’lere
ulastirilabilir (Sekil 15a, b) (113).

PAVM tanisinda altin standart tani yéntemi, pulmoner anjiografidir. PAVM 'yi
besleyen arter ve venlerin yayginhigi, damarlar arasindaki direkt baglantilar gosterile-
bilir. Ancak bu yontemin invaziv olmasi ve belli oranda mortalite ve morbiditeye yol
acmasi nedeniyle tim tetkiklere ragmen tani konulamamis ise veya tedavide “coil”
embolizasyon denenecek ise tercih edilmelidir (114).

PAVM ’lerin zamanla boyutlar artar ve hemoptizi, hemotoraks, serebral apse,
felc gibi ciddi komplikasyonlar ortaya cikabilir. PAVM'ye bagli semptom veya komp-
likasyonlar gelistigi zaman, mutlaka tedavi edilmesi gerekmektedir. Mortalite orani
tedavi edilmeyenlerde %50 iken, tedavi edilenlerde %3'Un altina inmektedir. Tedavi
secenekleri olarak cerrahi ve transkateter coil embolizasyonu sayilabilir (115).

Embolizasyon az invaziv, kolay tekrarlanabilen, cerrahi girisimlere gére daha
avantajli bir yéntemdir. Embolizasyonun basari oraninin yiksek (%98) oldugu ve
isleme ait mortalite bildirilmemistir. Embolizasyon uygulandiktan hemen sonra,
oksijenizasyonda dizelme olur ve h