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OZET : Akcigere ait konjenital anomalilerin
bazilar: neonatal devrede klinisyenleri ilgilen-
dirdigi gibi gross anatomistleride ilgilendirmek-
tedir. Bu nedenle literatiir taranip, konuya ait
derleme sunulmustur.

Anahtar Kelimeler : Akcigerin Konjenital
Anomalileri

SUMMARY : Some congenital anomalies of
the lung are important in the neonatal period.
These are interesting for the clinicians and the
gross anotomists. Because of this reason the re-
latedliterature was reviewed.
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Akcigerlerin ¢ok sayida konjenital anomalisi
mevcut olup, bunlardan bazilar1 higbir klinik semp-
tom vermezken, digerleri, 6zellikle yenidogan ve
erken gocukluk ¢aglarinda tipik bulgulari, semp-
tomlan1 ve radyolojik goriiniimleri ile taninirlar.
Bazi konjenital akciger anomalileri de erken teghis
:dilip tedavi edilmedikleri takdirde bireyin
Sliimiine neden olabilecek kadar 6nemi haizdir-
ler.

Bu makalede oldukga degisik klinik varyasyon
gosteren akciger anomalilerinin bir simiflandirmasi
yapilip morfolojik ve klinik agidan gozden gegiril-
mesi amaglanmigtir,

Akcigerlerin konjenital anomalileri su sekilde
smiflandirlabilinir (Tablo 1).

LOBULASYON ANOMALILERI
1-Normalden az fissiir :

Bu anomaliler klinik agidan lobektomi sirasinda
¢ikardiklan giicliik nedeniyle epeyce 6nem tagirlar.
Akcigerin lobiilasyon anomalilerinden en sik
goriileni normalden az fissiir anomalileri olup,
fissiirler ya kismen gelismig yada hi¢ gelismemis
durumdadir. Fissiirlerin inkomplet olmasi
sanildigindan ¢ok daha fazla gériilmektedir.

Sag veya sol major fissiiriin inkomplet olusuna
Kerley'e (1962) gore % 50, Kent ve Blades (1942)'e
gore ise % 30 oraninda rastlanmaktadir. Felson'un
1000 vakalik bir ¢aligmasinda minér fissiir ancak
vakalarin % 56'sinda goriilebilmigtir. Ritter % 70 ,
Simon ise % 80'in iizerinde bir oran bildirmislerdir
(Fraser ve Pare, 1977). Kent'in 277 otopsiyi igeren
bir ¢alismasinda % 67 oraninda inkomplet minor
fissiir bulunmug vakalarin % 21'inde ise mindr

fissiiriin hig' gelismedigi gozlenmistir (Kent ve Bla-
des, 1942).

A) Lobiilasyon anomalileri

1- Normalden az fissiir

2- Normalden fazla fissiir

3- Yer degistirmis anatomik yapilara ait fisstirler
a- Azygos fissiirii

b- Subklavian fissiir \
B) Brons anomalileri

1- Aksesuar brong

2- Brongial kist

3- Konjenital kistik brongektazi

4- Konjenital lobar amfizem

5- Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
6- Konjenital bronsial atrezi

7- Konjenital trakeo-osefageal fistiil

8- Trakea agenezi

9- Konjenital trakeal stenoz

10- Trakeobronkomegali (Munier-Kuhn Snedromu)
11- Williams-Champbel Sendromu

C) Parankim anomalileri

1- Pulmoner agenezi

2- Pulmoner aplazi

3-  Pulmoner hipoplazi

4- Bronkopulmoner sekestrasyon

D) Pulmoner vaskiiler anomaliler

1- Hipogenetik akciger sendromu

2- Pulmoner vendz drenaj anomalileri

3- Hipoplastik akciger

4- Konjenital pulmoner arterio-vendz fistiil
5- Pulmoner venéz varikozite

6- Pulmoner arter koarktasyonu

7- Vaskiiler sling

E) Diger konjenital akciger anomalileri
1- Pulmoner lenfanjektazi

2- Kartagener Sendromu

Tablo 1 : Akcigerin Konjenital Anomalileri
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2- Normalden fazla fissiir :

Akcigerlerin olduca fazla goriilen ve en az kli-
nik 6nemi olan anomalileri anormal fissiirlerdir.
Cok nadiren semptom verirler. Bazen de anormal
fissiirde biriken az miktardaki sivi psodotiimér ola-
rak degerlendirilebilir. Bu nedenle ayirici tani agis-
indan bilinmesi gereklidir.

Sik goriilen normalden fazla fissiir anomalile-
rinden biri sol akcigerde, lingulanin iist lobun diger
segmentlerinden bir fissiir ile ayrilmast ile olugan
sol akcigerin trilobiilasyonudur. Boyden (1949) ta-
rafindan normal popiilasyonda % 8 oraninda
goriildiigii belirtilmektedir.

Inferior aksesuar fissiir sag alt lob medial bazal
segmentini alt lobun diger segmentlerinden ayiran
bir fissiir ile olugan aksesuar lob inferior lobu da de-
nilmektedir. Normal popiilasyonda % 30-45 orani-
nda bulundugu tesbit edilmigtir (Von Hayek, 1960;
Schaffner, 1950).

Diger bir aksesuar fissiir anomalisi ise alt lob
bazal segmentlerini siiperior segmentten ayiran
fissiir olup olugan ekstra lob dorsal lob olarak isim-
lendirilir, % 60 oraninda sag akcigerde, % 14 orani-
nda da bilateral olarak goriilebilir (Von Hayek,
1960; Wier, 1960).

3- Yer degistirmis anatomik yapilara bagh
fissiirler ¢

Aksesuar fissiirlerden en ¢ok taninani azygos
fissiiriidiir. Embriyogenez sirasinda sa§ akcigerin
posterior kardinal venin arkasina dogru gelismesi
sonucu olugur. Azygos veni posterior kardinal ven-
den geligir ve iist lobun bir kisminin bu venin
altinda - medialinde kalmas1 sonucu venin basist ile
ayr1 bir lob gibi goriinen bir aksesuar lob olusurki
buna da azygos lobu denir. Rutin incelemeler sirasi-
nda % 0.4-1 oraninda gorildigid bildirilmigtir
(Kent ve Blades, 1942; Wier, 1960; Felson, 1955).
Azygos lobunun brongial dagilimi orijin aldig1 seg-
ment brongu agisindan ¢esitlilik gosterir (Boyden,
1955). Cok nadir olguda aortanin sol tarafindan ge-
len bir bronkus ile havalanir (Wier, 1960).

Subklavian fissiir azygos fissiiriine gore ¢ok da-
ha nadiren goriilen ve torakotomi ya da otopsiler
sirasinda taninan bir anomalidir.

BRONS ANOMALILERI
1-Aksesuar Brons :

Akcigerler primitif bagirsak borusunun ventral
divertikiiliinden orijin alirlar. Bronglarin gelisme
ve ayrilma donemindeki herhangi bir anormalligin
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brong anomalilerine neden olabilecegi kabul edil-
mektedir.

Klinik agidan 6nemsiz ve genellikle asempto-
matik olan hastalar rutin incelemeler sirasinda
farkedilirler. Bronkoskopi veya bronkografiler es-
nasinda ortaya ¢ikarilan en yaygin brons anomalisi
sag iist lobun normalden fazla bronga sahip ol-
masidir. Gergek insidans bilinmemektedir. Lobek-
tomi esnasinda cerrahi yonden problem ¢ikabilir.
Bu patolojide aksesuar sag iist lob brongu trakeanin
herhangi bir seviyesinden ve lateral duvarindan
¢ikar (Mehta ve ark. 1983).

2- Brongial Kist

Bronkojenik kist olarak da adlandiriimaktadir.
Primitif foregut'in ventral divertikiiliiniin anormal
dallanmasi sonucu trakeobrongial agacin geligimi-
nin en etkin oldugu embriyonik hayatin 26 - 40. inc1
giinlerinde olusurlar (Fraser ve Pare, 1977; Maier,
1948). Nadir goriilen bir anomalidir. Morrison'a
gore cocuklarda goriilen mediastinal kitlelerin yak-
lagik % 10'u bronkojenik kistlerdir (Kirwan ve ark.
1973).

Genellikle intratorasik yerlegim gosterirler. Na-
dir olarak boyunda (Gessendorfer, 1973; Touloki-
an, 1979), suprasternal bolgede (Constant ve ark.
1973), ciltte (Fraga ve ark. 1971), perikardda (Dee-
nadayalu ve ark. 1974) diafragma i¢inde hatta diaf-
ragma altinda da (Buddington, 1957) goriilebilir.
Ektopik yerlegimli kistlerin varli1, embriyolojik
gelisim swrasinda ventral divertikiil dallanirken tra-
keobrongial sistemle olan orijinal baglantinin kay-
bolmasi ve anormal dallanan kismin migrate olarak
migrate oldugu yerde bronkojenik kist olugturmasi
yolu ile agiklanabilir (Gessendorfer, 1973; Rame-
nofsky ve ark. 1979; Constant ve ark. 1973; Fraga
ve ark. 1971).

Cogunlukla asemptomatiktirler. Enfekte olduk-
lar1 zaman ya da mediastinal olugumlara bas1 yap-
malar1 halinde klinik belirti verirler. Hemen her
yasta goriilebilirler. Nitekim literatiirde yeni-
dogandan baglayarak 48 yasina kadar goriilen ve to-
rakotomi yapilan vakalar bildirilmigtir (Bergstrom
ve ark. 1973; Rogers ve Osmer, 1964). Nedeni bi-
linmemekle birlikte erkeklerde ve Yahudi irkinda
daha fazla goriildiigiinden bahsedilmektedir (Ba-
um ve ark. 1966; Racz ve Baum, 1965).

Brongial kistler pulmoner kistler ve mediastinal
kistler olmak iizere iki grupta miitalaa edilirler.
Brongial kistlerin ¢cogu pulmoner parankim lokali-
zasyonludur. Genellikle soliter goriiliirse de mul-
tipl hatta bilateral olabilirler. Olgularin 2/3'linde alt



loblarda lokalizedirler (Mchta ve ark. 1983; Rame-
nofsky ve ark. 1979; Rogers ve Osmer, 1964;
Schmidt ve Drapanas, 1972). Enfcksiyon gelismesi
halinde oksiiriik, piiriilan balgam ¢ikarma, ates he-
moptizi gibi semptomlar gériilebilir. . Pulmoner
brongial kistlerin 2/3'ii agik oldugu kabul edilen bir
brongial igtirak nedeniyle enfekte olurlar ( Mehta ve
ark. 1983; Rogers ve Osmer, 1964). Radyolojik
olarak genellikle sivi dansiteli yuvarlak veya oval
diizgiin kenarli lezyonlar olarak gériilen kistler
i¢inde hava-sivi seviyesi goriilmesi kistin enfekte
oldufuna igaret eder. Bu olgularda akciger absesi,
perfore hidatik kist, kavitelesmis akciger kanseri
veya akcifer infarktiisi ile ayirica tam
yapilmalidir, Rutin akciger grafileri diginda bron-
kografi kistin lokalizasyonunun tayininde faydali
oldugu gibi birlikte goriilebilecek brongektazinin
teshisi acisindan 6nemli olabilir.

Mediastinal kistler genelllikle tek olarak
goriiliirler. Multipl kisti olan vakalar genellikle
unilateral lokalizasyon gésterirler (Spencer, 1968).
Vakalarin ¢ogu subkarinal yerlesimli olup, paratra-
keal, hiler, paraosefageal yerlesim gosterebilirler
(Maier, 1948). Infantlarda trakea veya komgu
brong basisi nedeniyle stridor, solunum giicliigii
geligebilir (Ramenofsky ve ark. 1979; Toulokian,
1979; Rogers ve Osmer, 1964). Nadiren enfckte
olurlar. Komgu brong ile igtirakleri pulmoner kist-
lerdeki kadar fazla degildir (Schmidt ve Drapanas,
1972). Bagta parsiyel perikard defekti olmak iizere
bronkopulmoner sekestrasyon, Williams-Champ-
bell Sendromu (Trakeomalazi-konjenital brongek-
tazi), dekstrokardi, anormal akciger lobulasyonu
sik rastlanan birlikte goriildiigii anomalilerdir(Ra-
menofsky ve ark. 1979; Kwak ve ark. 1971).
Ayirict tanist da dermoid kist, kist hidatik, kistik
higroma, intratorasik goitre, Catleman hastalig1,
norojenik tiimérler akla gelmelidir (Fraser ve Pare,
1977; Gessendorfer, 1973; Toulokian, 1979; Cons-
tant ve ark. 1973; Fraga ve ark. 1971; Rogers ve Os-
mer, 1964).

Kistin i¢i respiratuar epitel ile déseli olup be-
yazimst mukoid materyal ile doludur. Kistin enfek-
te olmast ya da kist i¢ine kanama olmasi halinde
kistik muhtevanin rengi degigebilir ve respiratuar
epitelsilier yapisimi kaybeder. Kist duvarinda
miikoz glandlar, kikirdak, elastik doku, diiz adele
lifi bulunabilir (Mehta ve ark. 1983; Fraser ve Pare,
1977; Rogers ve Osmer, 1964). Cok nadir de olsa
kist duvarindan kéken alan adenokarsinom ve yasst
hiicreli karsinom gelisen vakalar bildirilmistir
(Moersch ve Clagett, 1947; West ve Var Schoonho-
ven, 1957).

Tedavileri ancak cerrahi eksizyonlar: ile
miimkiindiir. Enfekte vakalarda preoperatif uygun
t1bbi tedavi yapilmalidir. Cerrahi tedavide kistin
tiimiiyle ¢ikarilmasi esastr. Cogu vakada Wedge
rezeksiyon veya segmentektomi yeterlidir. Ancak
kronik enfeksiyon geligen ve ileri derecede paran-
kim harabiyeti olan bazt vakalarda lobektomi gere-
kebilmektedir.

3-Konjenital kistik brongektazi

Konjenital bir geligim hatasi sonucu ortaya
¢ikan bir akciger anomalisidir, Akkiz forma oranla
¢ok nadir goriiliir. Cok yakin benzerlikleri nedeniy-
le ayirdedilebilmeleri olkuga zor olabilir. Patoloji
familial bir predispozisyon gosterir, siklikla ikiz-
lerde ve ayni loblarda gériiliir (Williams HO, Reilly
RV, 1959; Danielson GK, Hanson CW, Cooper EC,
1967). Hastalarin hikayelerinde gegirilmis pnémo-
ni dykiisiine rastlanmaz. Genellikle yarik damak,
kifoskolyoz, anormal pulmoner arter, Klippel Feil
Send, primer lefodem gibi konjenital malformas-
yonlarla birlikte goriiliir (Field CE, 1949). Hasta-
larda tiim bulgular konjenital orijinli bronsektazi
lehinedir. Immotil silia sendromlu brongektaziler
baz1 otdrlerce akkiz ve konjenital brongektazilerin
kombine bir formu olarak kabul edilmektedir.

Hastalik ilgili lob veya boblarin tom bronglarim
tutar ve genellikle bilateraldir. Mikroskobik olarak
brong duvarinda kistik dilatasyonlar olmasina
kargin enfeksiyon bulgusunun olmamast, miiskiile-
relastik ve kikirdak dokularinin intakt olmasi kon-
jenital bronsektazi igin tipiktir (Mehta ve ark.
1983).

Siiper enfeksiyon varsa gelisecek olan semp-
tomlar ve klinik bulgular akkiz formdakinin
aymdir. Tedavileri akkiz brongektazilerdeki gibi-
dir.

4- Konjenital lobar amfizem

Konjenital lobar amfizem bir lobun, segmentin
ya da birden fazla lobun ileri derecede hiperinflas-
yona ufrayarak normal akcigere ve mediastene
bast yapmast ile karakterize, genellikle respiratuar
distrese neden olan foregut anomalilerinden biri-
dir. Neonatal veya infantil lobar amfizem olarak da
adlandirilmaktadir. Ancak vakalarin 1/3'iiniin
dogumda, geri kalanlarin daha sonraki donemlerde
ortaya ¢ikmasi nedeniyle konjenital lobar amfizem
tabiri daha uygundur (Cremin BJ, Moscowitz H,
1971; Leape ve Longino, 1964; Reid ve ark.
1966).

Vakalarin gogu ilk alu ay iginde goriiliir. Hasta-
larin yaklagik % 40-50'sinde ek intrakardiak veya
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toraks duvarit anomalilerine rastlanir (Murray,
1967; Hendren ve Mc Kee, 1966). Erkeklerde kiz
¢ocuklarina oranla yaklagik ii¢ kat daha fazla
goriiliir (Hendren ve Mc Kee, 1966). En sik sol iist
lobda daha sonra sirasi ile sag orta lob, sag tist lob ve
alt loblarda goriiliir. Bilateral lobar amfizem sadece
3 vakada tesbit edilebilmigtir (May ve ark. 1964;
Floyd ve ark. 1963).

Stovin lobar amfizem etyolojisini vaskiiler, idi-
opatik ve brongial kikirdak patolojisi olmak iizere
{i¢ ana grupta toplamaktadir (Stovin , 1959). Bu teo-
rilere ragmen vakalarin % 50'sinde higbir sebep be-
lirlenememektedir. 1970 yilinda Hislop ve Reid
polialveoler lob teorisini ortaya atarak afetzede
loblarda alveol say1 ve ¢aplarindaki artigt pulmoner
asiniislerin giantizmi olarak agiklamaya
¢alismuglardir (Hislop ve Reid, 1970).

Konjenital lobar amfizemde semptomlar vaka-
larm % 30'iinda dogumu takiben, digerlerinde ise
daha sonraki ¢ocukluk dénemlerinde ortaya ¢ikar.
Bunlan takiben dispne; interkostal ve suprakla-
vikiiler ¢ekilmeler, ilerleyen siyanoz ile oskiiltas-
yonda solunum seslerinin azalmasi ve ekspirasyon-
da 1slik sesinin duyulmas:t 6nemli bulgularidir.
Acilen rezeksiyon yapilmaz ise mortalite % 50 gibi
bir seviyeye ulagmagtur.

Tamda en yararli laboratuvar tetkiki PA akciger
grafisidir. Akciger grafisinde amfizemli, gig bir lo-
bun mediastinal sift ve komsu loblara bas: yaparak
atelektaziye neden olmast tipiktir.

Lobektomi tercih edilmesi gereken tek tedavi
yoludur. Patolojik lobun ¢ikariimasi hastalarda tam
diizelme saglar. Erken bebeklik dénemlerinde cer-
rahi tedavi mortalitesi eslik eden konjenital anoma-
liler de varsa % 7-21'dir. Patolojinin ¢ok nadirde ol-
sa spontan olarak gerileyebildigi rapor edilmigtir
(Roghair, 1972).

5- Konjenital kistik adenomatoid malfor-
masyon

Bu anomali disorganize pulmoner doku ta-
rafindan bir lob iginde adeta kitle gibi goriilen ve
kikirdak dokusu igermeyen hamartomatdz bir
yapidir denebilir (Stocker ve ark. 1978). Genellikle
infantlarda ve bir lobda goriilen bir patoloji olup
goriilme siklif1 agisindan akciger ve loblar arasi-
nda bir fark yoktur (Neitzschman ve ark. 1972).
Lezyon infantlarda daha ziyade solid, ¢ocukluk
¢aginda ise kistik yap1 gosterir (Moncrieff ve ark.
- 1969).
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Terminal brongiollerdeki bariz proliferasyon
lezyona adenomatoid bir goriiniim verir. Gros ola-
rak biiyiik, lastik kivaminda, multipl kistik yapilar
iceren bir kitle seklinde tarif edilebilir. Histolojik
olarak terminal brongiollerde bariz proliferasyona
ek olarak, mukozada polipoid degisiklikler, respi-
ratuar epitel ile dogeli irregiiler bogluklar karakte-
ristiktir.

Konjenital lobar amfizem gibi infantlarda en
fazla goriilen respiratuar distres nedenlerinden biri-
dir. Klinik genellikle dogumu takibeden ilk giinler-
de belirginlesir. Radyolojik olarak intraparenkimal
multipl hava dolu kistik yapilar halinde olup bazen
afetzede lobun ileri derecede distandii olarak medi-
astinal sifte neden olmasi miimkiindiir.

Tadavisinde afetzede lobun rezeksiyonu tavsi-
ye edilmektedir.

6- Konjenital bronsial atrezi

Brons liimeninin lokalize obstiiksiyonu ile ka-
rakterize nadir bir patolojidir. Bugiine dek 50 ci-
varinda vaka bildirilmistir (Lacquet ve ark. 1971;
Tsuji ve ark. 1973). En sik sol iist lob apikoposteri-
or segment brongunda goriiliir. Bunu sirasiyla sag
iist lob, sag orta lob takip eder. Alt loblarda
goriilmesi nadirdir (Mehta ve ark. 1983; Tsuji ve
ark. 1973). Atrezik kisim lob, segment veya sub-
segment brongunun orijinine yakin bir kismudir.
Afetzede segment kollateral ventilasyon ile hava-
lanir. Amfizemat6 bir goriiniimdedir. Tikaniklik
distalindeki intrabrongial sekresyon giderek koyu
kivamli bir hal alir. Geligen mukoid tikag rontgende
oval veya yuvarlak kistik bir goriiniim arzeder
(Cuhher, 1964). Bronkoskopi, bronkografi ve to-
mografi tanida 6nemli rol oynar. Nadiren Semptom
veren patoloji rutin akciger grafilerinin incelenme-
si srasinda farkedilir.

7- Konjenital trakeo-osefageal fistiil (TEF)

En yaygin goriilen trakea anomalisidir. Bu ano-
mali akcifer tomurcugunun primitif foregut'tan fa-
renks seviyesinin altinda inkomple ayrilmasi sonu-
cu meydana gelir. Trakea ile osefagus arasindaki
fistiiliin ¢ap: oldukg¢a genis olup genellikle trakea
bifiirkasyonunun hemen iizerinde yer alir (Holder
ve ark. 1962; Randolph JG, 1983).

Yaklagik 3000 dogumda bir goriilen bu anoma-
linin (Sulamac ve Gripenberg, 1952) en sik goriilen
formu osefageal atrezili distal trakea osefageal
fistiillii vakalardir (Randolph, 1983) (% 86.5). Ose-
fagus atrezisi ya da striiktiirii olmayan TEF olduk¢a
nadirdir (Randolph, 1983) (tiim TEF'lii vakalarin
% 4.2'si).



Osefageal atrezisi ile birlikte olan vakalar
dogumdan hemen sonra aspirasyona bagli olarak
hayati tehlike altina girerler. Hemen teghis edilebi-
lirlerse cerrahi tedavi hayat kurtaricidir. H tipi
fistiilii olan vakalar ise stk pnémoni ataklari gegirir-
lerse de bazen erigkin yaga kadar tan1 konulamadan
gelebilirler (Battersby ve ark. 1971; Blackburn ve
Amoury, 1966; Bozer ve ark. 1985). Ancak hangi
tip olursa olsun tiim TEF'lii vakalarda tedavi komp-
likasyonlar geligmeden erken cerrahi tedavidir.

8- Trakea agenezi

Oldukga nadir goriilen bir anomalidir. 1979
yilina kadar 39 vaka yayinlanmigtir (Faro ve ark.
1979). Trakeanin larinks ile trakea bifiirkasyonu
arasinda kalan kismi yoktur. Distal trakeal sistem
osefagus ile iliskilidir (Faro ve ark. 1979; Fonkals-
rud ve ark. 1963).

9- Konjenital trakeal stenoz

Bir ¢ok tipi olan nadir goriilen bir anomalidir.
Baglica ii¢ tip mevcuttur (Cantrell ve Guild,
1964).

a) Genaralize hipoplazi (Tip I) : Krikoid
kikirdak ile bifiirkasyon arasindaki trakea boydan
boya hipoplaziktir.

b) Huni seklinde darlik (Tip II) : Trakeanin ¢api
baglangi¢ kisminda normaldir, ancak bir siire sonra
giderek artan bir darlik nedeniyle adeta huni seklini
alir. Bifiirkasyon hizasinda darlik en fazladir, Bir-
¢ok ek anomali ile birlikte goriiliir.

¢) Segmental stenoz (Tip I1I) : En fazla goriilen
tiptir. Dar olan segmentin yeri ve uzunlugu vakadan
vakaya degisiklik gésterir, Karinanin hemen iize-
rinde yer alan segmental stenozlar aberran sol pul-
moner arter, aksesuar sag iist lob brongu gibi ano-
malilerle birlikte goriilebilir (Ghest ve Anderson,
1977).

Teshis i¢in gegen siire bebegin respiratuar dist-
res iginde olup olmamasina gére degismektedir.
Devamli olmaktan ziyade paroksismal olan ve
Ozellikle beslenme sirasinda gériilen dispnenin
yansira stridor ve wheezing olabilir. Bebeklerin
¢oBu rekiirren ve tedaviye rezistan akciger enfeksi-
yonlari nedeniyle kaybedilirler. Vaskiiler ring ve
siling anomalilerinden mutlak surette ayirilmalari
gerekir.

10- Trakeobronkomegali (Munier Kuhn
Sendromu)

Trakea ve bronglarin progressif dilatasyonudur.
Nedeni bilinmemekle beraber ikizlerde daha sik

goriilmesi, klinik olarak Ehlers - Danlos Sendro-
muna benzemesi nedeniyle etyopatolojisinde kon-
nektif doku defektinin yattigi sdylenmektedir
(Ghest ve Anderson, 1977).

11- Williams-Champbel Sendromu

Konjenital brongektazi ve trakeomalazinin bir-
likte goriildigii cok nadir rastlanan bir anomalidir
(Mitchell ve Bury, 1975).

PULMONER PARENKIM ANO-
MALILERI

1-Pulmoner agenezi

Cok nadir goriilen bir anomalidir. 10000 ak-
ciger grafisinin ancak birinde rastlanabildigi rapor
edilmigtir (Hulsonff T, Kalvebge H, 1959). Sol ak-
cigerde % 70, sagda % 30 oraninda ve erkeklerde
iki kat daha fazla goriilmektedir (Lucas Ds, Dolter
CT, Steinberg I, 1953). Vakalarin % 60'inda ek ano-
maliler mevcuttur. Mortalitenin oldukga fazla ol-
duBu bu anomalide akcigere ait bronsial, vaskiiler
ve parenkimal doku yoktur. Ek anomaliler sa§ pul-
moner agenezi vakalarinda daha sik goriiliir. Sag
akciger agenezi olan vakalarm ¢ogu doguma taki-
ben ilk bir y1l iginde genellikle konjenital kalp has-
talig1 nedeniyle kaybedilirler. Sol pulmoner agene-
zi vakalarinda prognoz daha iyidir.

2 - Pulmoner aplazi

Afetzede tarafta brong agaci rudimanter olup
kor bir pos seklinde sonlanir. Vaskiiler yapi ve pa-
renkimal doku hi¢ gelismemistir.

3 - Pulmoner hipoplazi

Bu anomalide brong agac1 normalden kiigiik ol-
makla birlikte tamamiyle mevcuttur. Cogunlukla
akcigerin tiimii, yada bir lobu hipoplaziktir. Genel-
likle Bochdalek hernisi oligohidramnios, iskelet
anomalileri, Pulmoner ven6z doniig anomalileri ile
birlikte goriiliir.

4 - Pulmoner sekestrasyon

Akcierin tiim konjenital malformasyonlarmmn
% T'sinden daha azini olugturur. Normal brongial
sistemle bir baglantis1 olmayan, akciger parenki-
minden tam yada kismen ayrilmig sekestre bir do-
kudur. tiim akciger rezeksiyonlarinin % 1-2'sinde
rastlanir (Carter R, 1969). Embriyonik patogenezi
tartismali olup intralober ve ekstralober olmak iize-
re iki formu vardir (Pryce DM, 1946).

a) intralober pulmoner skestrasyon : Liternatii-
rde insidansi tam olarak belirtilmemekle birlikte
1964 yilina kadar 250 vaka yaymlanmigtir (Ranni-
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ger K, Valvassory GE, 1964). Ancak ekstralober
formdan birkag kez daha sik goriildiigi kesindir.
Goriilme siklig acisindan cinsler arasi bir fark yok-
tur. Sol akcigerde saga oranla iki kat fazla goriiliir
(Wier JA, 1960; Mchta AC, Ahmad M, Golish JA,
Buonocore E, 1983). Vakalarin 2/3'iinde sekestre
akciger sol alt lob posterobazal segmentinde yer-
legim gosterir. Bunu sol alt lob medial bazal seg-
ment takib eder. Ust loblarda goriilmesi ¢ok nadir
dir. Ust loblarda goriilen vakalarda intrakardiyak
anomalilere sik¢a rastlanir (Wier JA, 1960; Mark
SC, Wiener SN, Reydman M, 1972; Ferguson TB,
1983). Ancak tiim vakalar g6z6niine alinacak olur-
sa intralober pulmoner sekestrasyon soliter goériilen
bir patolojidir. Sekestre doku i¢inde yer aldig lo-
bun viseral plevrast ile kaplidir. Genellikle torasik
aorta, daha nadir olarak da abdominal aorta ve dal-
larindan ¢ikar arterlerle kanlanir. Siklikla tek ve
kalin, nadiren de 5-6 kiigiik arteri mevcuttur (Carter
R, 1969; Pryce DM, 1946). Venoz drenaji hemen
daima pulmoner venéz sisteme olur. Dolayisiyla
so-sol sant meydana gelir. Veniz drenajin inferior
vena kava ve azygos sistemine dokiildiigi bir kag
vaka yaymnlanmigtir (Turk L, Mewton III, Lind-
skog GE, 1961).

Adolesan ¢agina kadar semptom vermezler. Se-
kestre segment ile enfekte olana kadar normal
brongial istem arasinda ibir iligki yoktur. Enfeksi-
yon gelismesi halinde oksiiriik, ates, priilan balgam
¢ikarma seklindeki klasik klinik semptomlar
goriilebilir. Sekestre segment tipik olarak kistik
yapida olup mukus ile, enfeksiyon mevcudiyetinde
ise pily ile doludur. Kistlerin i¢i respiratuar epitel
ile dogelidir. Akciger grafisinde genellikle infiltra-
tif lezyonlar geklinde yada diafragmaya komsu yu-
varlak veya oval, sinirlar1 belirgin bir opasite gek-
linde goriiliirler. Infeksiyon gelisen vakalarda ak-
ciger absesinden aywrmak oldukga giictiir (Pryce
DM, 1946; Ferguson TB, 1983; Ranniger K, Val-
vassory GE, 1964; Mark SC, Wiener SN, Reydman
M, 1972). Kesin tan aortagrafi ile konulur. Tavsiye
edilen tedavi sekli ilgili lobun rezeksiyonduru.

b) Ekstalober pulmoner sekestrasyon : Intralober
formdan ¢ok daha nadir olan, erkeklerde kadinlara
oranla yaklagik 4 kat fazla goriilen bir anomalidir.
Vakalarin % 90'nina sol tarafta rastlanir (Wier JA,
1960). Diafragma alunda, iistiinde, hatta medias-
tende yer alan vakalar mevcuttur (Williams AO,
Enumabh FI, 1968). Vakalarin % 50'sinden fazlasi-
nda diafragma hernisi, diafragma paralizisi, akala-
zia, pektus ekskavatus, konjenital intrakardiyak
malformasyonlar gibi anomaliler den biri eglik
eder. Hastalarin % 30 kadarinda diafragma hernisi-
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ne rastlanir (Wier JA, 1960; Mchta AC, Ahmad M,
Golish JA, Buonocore E, 1983). Plevral kavite igin-
de kendi plevrasi ile gevrili, normal akciger doku-
suna stk1 benzerligi olan ekstra bir lob seklinde bu-
lunur. Normal brong agact ile irtibatt yoktur. Histo-
lojik olarak disorganize akciger dokusu elementle-
rinden meydana gelen sekestre lobun vendz drenaji
sistemik venlere olur (Sol-sag sant). Hastalarin %
15 kadar1 asempptomatik olup genellikle neonatal
donemde respiratuar distrese neden olduklar
gozlenmigtir, Lezyon rutin akciger grafilerinde tri-
angiiler solid kitle goriiniimiindedir. Kesin tan an-
gio ile konur. Bronkografi ile lezyonun goriiniir ha-
le gelmesi brosial istirak olmamast nedeniyle
miimkiin degildir. CAT ile sekestre lob ve anomalik
arteri gosterilebilir (Ferguson TB, 1983). Tedavile
ri sekestre lobun rezeksiyonu ile miimkiindiir.

PULMONER VASKULER ANOMALILER
1 - Hipogenetik akciger sendromu

Nadir goriilen bu konjenital anomali sag ak-
cigerin ve hemitoraksin parsiyel hipoplazisi, deks-
trokardi veya dekstroversiyon, sag brong agact ano-
malileri, sag akcigerin ventz drenajmin diafragma
seviyesinin iistiinde veya altinda inferior vena ka-
vaya agilmasi gibi patolojileri igerir.

Hipogenetik akciger kismen veya tamamen sis-
temik arterlerden beslenerck sol-sag santa neden
olur. Vakalarin bazilarinda sag parakardiyak
bolgede anormal pulmoner vene ait pala geklindeki
Ozel bir gdriiniim mevcut clup bu anomaliye bu ne-
denle "Scimitar Sendromu" da denilmekte, kalp
ameliyat1 ile anormal venéz doniigiin sol atriuma
olacak sekilde diizeltilmesi, varsa ek intrakardiyak

flerin id -
2 - Pulmoner vendz drenaj anomalileri

Iki biiyiik grupta miitalaa edilirler. Bunlar;

a) Parsiyel anormal pulmoner vendz drenaj ano-
malileri : Pulmoner venlerden bir veya birkaginin
anormal olarak sol atrium yerine sag atrium ve ona
acilan damarlara dokiildiigii patolojilerdir. Ailesel
bir predominans olduguna dair yayinlar varsa da et-
yopatogenezi tam olarak belirlenememigtir. Her iki
cinste esit olarak goriiliir. Anomali 2/3 oraninda sag
akciger pulmoner venlerinde, 1/3 oraninda da sol
pulmoner venlerde goriiliir. Vakalarin % 9'unda
ASD mevcuttur (Gotsman MS, Astley R, Pasons
GG, 1965; Kutsal A, Hatipoglu A, 1985).



Sag pulmoner venler ile sag kardinal sistemden
geligen venakava siiperiyor, venakava inferiyor ve
sag atrium; sol pulmoner venler ile sol kardinal sis-
temden geligen koroner siniis ve sol innominate ven
arasinda patolojik istirakler olusur. Ancak embri-
yonik hayatta splanknik pleksus orta hatta yer
aldia i¢in sol pulmoner venler ile sag kardinal sis-
tem, sag pulmoner venler ile sol kardinal sistem
arasinda da anormal venler geligebilir (Kutsal A,
Hatipoglu A, 1985; Kirklin JK, Pacifico AD, Kirk-
lin JW, 1983; Hammon JW, Bender HW, 1983). En
sik goriilen tipleri :

- Sag pulmoner venlerin sup. vena kavaya
dokiilmesi

- Sag pulmoner venlerin sag atriuma dékiilmesi

- Sag pulmoner venlerin vena kava inferiyor ka-
vaya dokiilmesi

- Sol pulmoner venlerin sol innominate vene
dokiilmesi olup daha nadir olarak,

- Sol pulmoner venlerin venakavasiiperiyore
dokiilmesi seklinde parsiyel anormal pulmoner
vendz doniis anomalilerine rastlamak da
miimkiindiir (Kutsal A, Hatipoglu A, 1985).

(Neill CA, Ferencz C, Sabiston DC, Sheldon H,
1960; Kiely B, Filler J, Stone S, Doyle BF, 1967)
Kiely ve ark. ( Kiely B, Filler J, Stone S, Doyle BF,
1967) gozden gegirdikleri 70 vakalik serilerinde,
bu sendromda; pulmoner vendz drenaj anomalileri,
bronkopulmoner segmentasyon anomalileri, diaf-
ragma anomalileri, ek konjenital kardiyak malfor-
masyonlar baghig1 altinda 5 gesit varyasyon olabile-
cegini belirtmiglerdir. Her nekadar vakalarin
¢ofunda saf akcigerin tiim vendz drenaji tek bir
pulmoner ven yoluyla inferior vena kava'ya
dokiiliirse de 8 vakadan sag iist lobun venoz dre-
najmnin normalden ince bir ven ile sol atriuma (Ki-
ely B, Filler J, Stone S, Doyle BF, 1967), bir vakada
sag akcigerin vendz drenajinin uzun ve tortuoz bir
ven ile hem inf. vena kava'ya hem de sol atriuma
dokiildiigi, vakada da sag akcigerin ven6z dre-
najiin inf. legen iki ayri pulmoner ven ile
saglandig tesbit edilmigtir (Osborn AG, Silverman
JF, 1974). Pulmoner arteriel dolagim pulmoner ar-
ter, brongial arterler, torasik aortadan ¢ikan anor-
mal arter dallari, diafragma vaya subdiafragmatik
arterler ile saglanabilir (Osborn AG, Silverman JF,
1974). Pulmoner vakalarin % 60'inda hipoplastik
olabilir (Mathey J, Galey JJ, Logeais Y, 1968). Sag
akciger vakalarin % 58 kadarinda hipoplastik olup
normalden az fissiir anomalisi siklikla eglik eden
bir anomalidir. Kiely vakalarm % 21'inde sag diaft-
magma elevasyonu, veya Bochdalek tipi diafragma
hernisi tesbit etmigtir (Kiely B, Filler J, Stone S,

Doyle BF, 1967). Atrial septal defekt (ASD), vent-
rikiiler septal defekt (VSD), Fallot tetralojisi
(TOF), patent duktus arteriosus (PDA), aorta ko-
arktasyonu, persisten sol venakava siiperiyor, pul
moner stenoz (PS) gibi ek anomalilere sik rast-
lanir.

Hastalarin yaridan fazlasinda, ileri dSnemlerde
sol-sag sanun neden oldugu pulmoner hipertansi-
yon (PH) nedeniyle kardiorespiratuar semptomlar
artaya ¢ikar. Hastalarin hekime recurrens akciger
enfeksiyonlari, hemoptizi gibi sikayetlerle bagvu-
rurlar. Kesin tan1 angio ile konur. Tamda iki boyut-
lu EKO ile digital substruction angio (DSA)'dan ya-
rarlanilabilir.

Hemodinamik degisiklikler ASD'ye benzer. He-
modinamik bulgular anormal venin sayisi,
dokiilme yeri, ASD'nin eglik edip, etmemesi ve
santn miktarma gore degisiklik gosterir Venoz
drenajin % 50'den fazlasi saj atriuma dokiilmedigi
siire kalp yetmezligi gelismez. Cocukluk ¢aglan-
nda efor dispnesi diginda fazla bulgu yoktur. Scimi-
tar send'lu hastalarin % 50'sinde higbir bulguya
rastlanmaz, diger yarisinda ise efor dispnesi mev-
cuttur. ASD varsa yorgunluk, efor dispnesi, kalp
yetmezligi belirgindir. Siyanoz genillikle 30-40
yaslarinda ortaya ¢ikar. Cogunlukla pulmoner
odakta sistolik, trikiispit odakta akima bagh olarak
diastolik iifiiriim duyulur.

Tamda EKG, EKO faydali bilgiler verir. Kesin
tani kalp kateterizasyonu ve angiokardiografi ile
konur. Tedavisi cerrahi olarak anormal vendz dre-
najin ve ek intra-kardiyak anomaillerin diizeltilme-
si ile saglanr.

b) Total anormal pulmoner venéz drenaj anoma-
lisi (TAPVD)

Tiim konjenital kardiyak anomalilerin % 1-
2.5'ini igerir. Darling ve ark. TAPVD'ni kardiyak
bir anomali ile birlikte olup olmamalarina gére iki
ana gruba ayrrmiglardir (Kutsal A, Hatipoglu A,
1985; Darling RC, Rothney WB, Craig JM, 1957).
Bu simiflandirmaya gore :

a) Kardiyak bir anomali ile birlikte olanlar

b) Kardiyak bir anomali ile birlikte olanlar

1. Subrakardiyak tip (Tip I) - % 45

2. Intrakardiyak tip (Tip I) - % 22.6

3. Intradiafragmati tip (Tip I) - % 21

4. Miks tip - % 10.5

Vakalarin hemen hepsinde patent foramen ovale
veya ASD seklinde interatrial bir kominikasyon
mevcuttur. Ayrica hastalarin % 30 kadarinda PS,
VSD, mitral stenoz, ¢ift ¢ikiml sag ventrikiil, tek
ventrikiil, biiyiikk damarlarin transpozisyonu, TOF,
aort stenozu, trunkus arteriosuz aspleni, polispleni

159



gibi et intra veya ekstrakardiyak anomaliler bulu-
nabilir (Kutsal A, Hatipoglu A, 1985; Hammon JW,
Bender HW, 1983).

Kilinik bulgular pulmoner vendz obstriiksiyo-
nun ve pulmoner hipertansiyonun bulunup bulun-
mamasina gore degisiklik gosterir. Radyolojik ola-
rak 8 yada kardan adam manzarasi tipiktir. EKG'de
sag aks deviasyonu, sag atrial dilatasyon, sag vent-
rikiil hipertrofisi goriilmesi dikkat ¢ekicidir. Hasta-
lardan 6zellikle hiperkinetik pulmoner hipertansi-
yonu olanlar ile ileri derecede pulmoner vendz obs-
troksiyonu olanlarin % 80'i bir yagindan 6nce kay-
bedilirler. Diger hastalarsa 20 yagina kadar yasaya-
bilirler ((Kutsal A, Hatipoglu A, 1985).

Kesin tani1 kalp katetirizasyonu, anjiokardiog-
rafi ile konur. Ameliyat tek tedavi yoludur. Kalp
yetmezligi olan hastalar acilen ameliyata alimmals,
pulmoner vendz obstroksiyon tesbit edilen hasta-
larda oyalanmadan ameliyata verilmelidir.

3-.Unilateral pulmoner arter yoklugu (Hi-
poplastik Akciger)

Oldukga nadir goriilen bir anomalidir. Insidans
% 0.6 olarak belirtilmistir (Kucera V, Fiser B, Tu-
ma S, Hucin B, 1982). Izole olarak bulunabilidigi
gibi PDA-VSD, TOF, saj arkus aorta, ¢ift gikirmli
sag ventrikiil, trunkus arteriosus, trikiispit atrezisi,
biiyiik damarlarm trankspozisyonu, TAPVD, aorti-
kopulmoner pencere gibi konjenital kardiyak mal-
formasyonlarla birlikte de goriilebilir. Sag pulmo-
ner arter yokluBu ile PDA, sol pulmoner arter yok-
lugu ile ise diger anomalilerin daha sik goriildigi
tesbit edilmigtir (Poll PE, Vigel JH, Blount G, 1962;
Shakibi JG, Rastan H, Nazarian 1, Paydar M, Ar-
yanpour ], Siassi B, 1978).

Anomalinin proksimal 6.ci aortik arkusun re-
zorbsiyonu ve trunkus arteriosusun defektif septas-
yonu sonucu olugtugu kabul edilmektedir (Kucera
V, Fiser B, Tuma S, Hucin B, 1982; Poll PE, Vigel
JH, Blount G, 1962). Genellikle aortik arkusun tersi
yoniindeki pulmoner arter yoklugu goriiliir.

Venoz kanm tiimii diger akcigere gider. Fetal
pulmoner yapinin kalic1 olmasi, pulmoner arterler-
de giderek gelisen obliteratif intimal degisiklikler
pulmoner hipertansiyon daha hizli geligir. {zole va-
kalarda % 19 oraninda, kombine formda ise % 88
oranmda pulmoner hipertansiyon geligir (Kucera
V, Fiser B, Tuma S, Hucin B, 1982; Poll PE, Vigel
JH, Blount G, 1962).

Genellikle aseptomatik olan hastalarin % 80 -
90'ninda sik tekrar eden akciger enfeksiyonu hika-
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yesi vardir. izole vakalar genellikle asemptomatik
olup pulmoner hipertansiyon geligen vakalarda
pulmoner hipertansiyona sekonder olarak efor
dispnesi, hemoptizi ortaya ¢ikabilir. AKciger grafi-
sinde afetzede tarafta vaskiileritede azalma kalp ve
mediastinumda ¢ekilme, interkostal mesafelerde
daralma, diafragma yiikselmesi, nadiren de o taraf-
ta toraksin hipoplazik oldugu goriilebilir. Selektif
pulmoner angio, akciger ferfiizyon sintigrafisi ile
kesin tan1 konur.

Angiografide hilusta anastomoz yapmaya elve-
rigli pulmoner arter giidiigii varsa ana pulmoner ar-
ter ile bu kisim arasinda yapilacak sant tek tedavi
sansidir, izole form hakkinda bir literatiir bilgisi ol-
mamakla beraber kombine formda cerrahi mortali-
te % 25 - 45 arasindadir (Kucera V, Fiser B, Tuma S,
Hucin B, 1982).

4 - Konjenital pulmoner arteriovenéz (A-V)
Fistiil

Genellikle Osler-Rendu-Weber hastalift ile
birlikte goriilen oldukga nadir, konjenital bir mal-
formasyondur. Vakalarin ok az1 idiopatiktir. Pato-
loji pulmoner arterial kanin kapiller yataga girme-
den pulmoner vendz sisteme gegisinden ibarettir.
Hastalarin % 60 kadarinda hastalifin otozomal do-
minant gegis gosterdigi izlenmigtir (Dines DE,
Arms R, Bernats PE, Gomes MR, 1974). Vakalarin
% 65'i kadin olup % 30 - 33'iinde lezyon multiplidir.
Hastalarin % 80'ninde lezyon soliter ve tek ta-
raflidir. % 70 oraninda alt loblarda lokalizedirler
(Dines DE, Arms R, Bernats PE, Gomes MR,
1974).

Fizyolojik olarak sag-sol sant nedeniyle oksijen
satiirasyonu diisiiktiir. $ant orant % 15'den az olan
hastalar asemptomatiktir. $ant oram % 25'den fazla
ise artan hipoksi nedeniyle kardiyak output artar
(Hodgson CH, Burchell HB, Good AC, Clagett OT,
1959). En énemli semptomlar hemoptizi, dispne ve
efor kapasitesinde azalma olup genellikle 3.cii de-
kadlarda goriilmeye baslar. Ancak yaymlanan has-
talarm % 50'si asemptomatiktir. Akciger grafisinde
soliter, diizgiin kenarly, periferik yerlesimli lezyon-
larin incelenmesiyle ieshis edilirter. Lezyonlu
bolgede dinleme buigusu olarak inspirasyon, ayaga
kalkma ve Miiller manevrast ile artan; valvula ma-
nevrast ile azalan devaml iifiiriim duyuiabilir. Ke-
sin tan1 angi, DSA, kontras EKO, CAT ile konabi-
lir, Lezyonlarmn % 50'si biiyiimeye meyilli olup has-
talarin % 10 kadarinda massif hemoptizi goriile
bilir. Tek, ufak ve semptomatik lezyoniarda cerrahi
tedavi endikasyonu yoktur. Ancak giderek
bilyityen, semptomatik ve komplikasyon geligen



vakalarda rezeksiyon prosediirleri veya pulmoner
arter embolizasyonu uygulanabilir (Dalton ML,
Goowin FC, Bronwell AW, Ruthedge R, 1967,
Taylor BG, Cockerill Em, Manfredi F, Klatte EC,
1978).

5 - Pulmoner venoz varikozite

Bu anomalipulmoner venlerin kalbe girmeden
hemen 6nce anormal dilatasyon ve tortuozite
gostermeleri ile karakterizedir. Hastalarin ¢ogu
asemptomatik olup semptomatik olanlarin biiyiik
kisminda massif hemoptizi hikayesi vardir (Poller
S, Wholey MH, 1966).

Lezyona genellikle sa§ akcigerde ve iist loblar-
da rastlanir. Gériilme sikligi yoniinden cinsler
arast, bir fark yoktur, Pulmoner venéz varikoziteler
ile birlikte PDA,, VSD, koarktasyon, diafragma
evantrasyonu gibi patolojiler goriilebilmektedir
(Papamichael E, Ikkos D, Alkalais K, Yannacopo-
ulos J, 1972; Rizk G, Malhem R, Dagher I, 1970).
Akciger grafisinde perihiler bolgede multipl,
kii¢iik, yuvarlak veya oval homojen kitleler halinde
goriiliirler. Pulmoner A-V fistiilden ayirabilmek ve
kesin tant koyabilmek igin pulmoner angio sartur.
Semptomatik ve biiyiiyen lezyonlarda konservatif
cerrahi rezeksiyon uygulanabilir.

6 - Pulmoner arter Koarktasyonu

Nadir bir anomali olup pulmoner arterlerde tck
veya multipl koarktasyonlarla (stenoz) karakterize-
dir. Koarktasyon diger adi ile stenoz kisa veya uzun
segmentler halinde, periferik veya santral, unilate-
ral veya bilateraldir. Santral tip pulmoner arter ste-
nozlari genillikle pulmoner vendz drenaj anomali-
leri, pulmoner arter anevrizmasi, hipogenetik ak-
ciger sendromu ve diger konjenital kardiak anoma-
lilerle birlikte goriiliir. Vakalarin 2/3'iinde stenoz
ana pulmoner arter ve her iki dalini tutar (Dagsali S,
1985).

Hemodinamik degigiklikler pulmoner valviiler
veya infindibiiler stenozdaki gibidir. Hafif veya or-
ta derecede bilateral pulmoner stenozu ya da unila-
teral stenozu olan vakalar asemptomatiktir. Efor
dispnesi, gabuk yorulma ya da kalp yatmezligi bul-
gular1 ancak ileri derecedeki stenozlarda goriiliir.

EKG bulgular: hafif stenézlarda normal iken
agur stenozlarda degisik derecelerde sag ventrikiil
hipertrofisi gosterir. Radyoloji goriiniim darligin
derecesi ve yerine gore farklilik gosterir (Hoeffel
JC, Henry M, Jimenez J, Pernot C, 1974). Stenozun
oldugu bolgede sistolik iifiiriim duyulabilir. Kesin
tani angio ve kateter ¢aligmasi ile konur,

Hafif ve orta derecedcki izole tek tarafli veya bi-
lateral stenozlarda tedavi gerekmez. Lokalize, ileri
derecedeki santral stenozlar cerrahi tedavi gerekti-
rir. ;

7 - Vaskiiler Sling

Pulmoner arterlerin birgok anormal orijini ola-
bilir. Tip 2 ve Tip 3 trunkus arteriosusta oldugu gibi
asendar aortadan, subklavian arterden, innominate
arterden orjin alabilirler. Ancak vaskiiler sling bu
anomaliler i¢inde 6zel bir yere sahiptir.

Bu anomalide sol pulmoner arter sag pulmoner
arterin ayirim yerinden gikar, sag ana bronkusun
oniinden trakeanin arkasindan, osefagusun
6niinden seyreder. Vakalarin % 54'iinde trakea ve
brons sistemine ait anomalilere, % 50'sinde de kar-
diak anomalilere rastlanir (Pass HI, Sade RM,
1983; Sade RM, Rosenthal A, Fellows K, Castena-
daR, 1975). Anormal seyirli sol pulmoner arter va-
kalarin yaklagik % 50'sinde dogumda, 2/3'iinde ise
ilk bir ay iginde stridor, dispne, intermitan siyanoz,
apneik speller gibi semptomlara neden olur. Lite-
ratiirde bildirilen vakalarin % 85'i semptomatiktir.
Cerrahi tedavi uygulanmayan bebeklerin maalesef
¢ogu ilk 6 ay iginde kaybedilir (Pass HI, Sade RM,
1983).

Sag akcigerde daha sik goriilmekle birlikte ba-
zen her iki akcigerde ball-valve obstriiksiyon sonu-
cu amfizematd degisiklikler ve trakeada sola devi-
asyon tesbit edilebilir. Oscfagus grafisinde 6nde
anormal bir ¢entiklenme vardir. Ancak bu gentik
vaskiiler ring anomalilerine gore daha alt seviyede-
dir. Tedavisi cerrahidir. sol torakotomi yapilarak
sol pulmoner arter discke edilir, orijin aldig1 yerden
kesilip ayirildiktan sonra sol ana bronsun 6niinden
pulmoner arter bifiirkasyonuna reanastomoz
yapilir,

DIGER KONJENITAL AKCIGER ANO-
MALILERI
1 - Pulmoner lenfanjektazi

Pulmoner lenfatiklerin dilatasyonu ile karakte-
rize, ¢ok nadir goriilen, genellikle dogumda belir-
gin hale gelmig fatal bir patolojidir. 1972 yilina ka-
dar 61 vaka belidirilmistir (Felman AH, Rhatigan
RM, Puerson KK, 1972). Vakalarin 1/3'linde pul-
moner vendz obstriiksiyona neden olan ek konjeni-
tal kardiak malformasyonlar mevcuttur. Hastalirin
akciger grafilerinde intersitisyel 6dem, atelektatik
veya pnémonik alanlarin yani ssira bazende tama
men normal goriiniime rastlanabilir. Etyopatoge-
nezinde pulmoner venoz obstriiksiyonun rol oy-
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nadig1 sanilmaktadir. izole pulmoner lenfanjekta-
zilerde gebeligin 14-20. haftalarinda lenfatiklerin
en genig ¢apli oldugu donemdeki anormal ge-
lisimin bdyle bir patolojiye neden oldugu farzedil-
mektedir. Laurence ise (Laurence KM, 1972) kon-
jenital lenfanjektaziyi akcigerler gelismelerine de-
am ederken lenfatik kanallarin kaybolmasi teorisi
ile agiklar. Baltaxe ve ark. (Baltaxe eHA, Lee JG,
Ehlers KH, Engle MA. 1975). Noonan Sendromu
ile birlikte goriilen iki pulmoner lenfanjektazi va-
kas1 bildirmiglerdir.
2 - Kartagener Sendromu

Ilk kez 1904 yilinda Siewert tarafindan tanimla-
nan; situs inversus, paranasal siniizitis ve brongek-
tazi gibi patolojileri igerin bir sendromdur (Gor-
ham GW, Mersel is JG Jr, 1959; Logan WDIJr, Ab-
bott OA, Halcher CRIr, 1965). Beyaz irkta 1/40000
oraninda goriildiigii soylenmektedir (Holmes LB,
Blennerhassett JB, Austen KF, 1968). Japon
wrkinda daha fazla goriildiigii rapor edilmig, bu du-
rumda Japon irkinda akraba evliliklerinin fazlaligt
ile aciklanmaya ¢aligilmigtir (Katsuhar K, Kawa-
motos S, Wakabayashi T, Belsky JL, 1972). Send-
rom oldukga yiiksek bir familial insidans goster-
mektedir. Kartagener sendromu olan bir hastanin
aile bireylerinde frontal siniis agenezisi, paranazal
siniis hipoplatazi goriildiigii yayinlanmigtir (Over-
holt EL, Bauman DF, 1958).

En ¢ok tartigilan konulardan biri brongektzinin
konjenital mi yoksa akkiz mi oldugudur. Yapilan
arastirmalarda normal populasyonda % 0.2-0.5
oraninda goriilen brongektazinin situs inversuslu
kigilerde % 12 ile % 25 arasinda goriilmesi dikkat
cekicidir (Logan WDJr, Abbott OA, Halcher CRIJr,
1965; Katsuhar K, Kawamotos S, Wakabayashi T,
Belsky JL, 1972). Afzelius Kartagener sendromu-
nun genetik bir hastalik oldugunu ve tiim silier
hiicrelerde immotil silia varliginin boyle bir poto-
lojiye yol agtifint belirtmigtir (Afzelius BA, 1976).
Rossman hastalarin ancak % 60'inda immotil silia

. geri kalaninda anormal silier hareket bulunduguna
dikkat ¢ekerek khastalifin diskinetil silia sendro-
mu olarak adlandirllmasinin dogru olacagin sa-
vunmugtur (Rossman CM, Forrest JB, Lee RMK,
Newhouse MT, 1980). Biiyiik damarlarn tranpo-
zisyonu, pilor stenozu, hipospadias, postkrikoid
web gibi anomalilerle birlikte de goriilmiigtiir (Hol-
mes LB, Blennerhassett JB, Austen KF, 1968; So-
lomon MH, Winn KJ, White BD, Bulkey BH, Kelly
DT, Gott VL, Hutchings, GM, 1976; Todd NWlr,
Yodaiken RE, 1975).
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Brongektazi ve siniizitis yoniinden cerrahi teda-
vi gerekebilen anomalide uygun bir medikal tedavi
ile hastalar yagam siiresi yoniinden herhangi bir
kisitlama olmadan yagarlaf’
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