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Down Sendromunun Seyrek Bir Bulgusu Kistik Akciger
Hastaligi: Olgu Sunumu

Cystic Lung Disease in a 16 Month Old Girl: A Rare Finding of Down Syndrome
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OZET

Down sendromlu olgularda kistik akciger hastaliginin gercek prevalansi bilinenden daha fazladir. Down sendromlu
olgularda akciger kistlerinin tanimlanmasi gtictiir, bu nedenle bildirilmis olgu sayisi azdir. Bu makalede kistik akci-
ger hastaligi olan 16 aylik Down sendromlu olgu sunulmaktadir. Olguda akciger enfeksiyonu semptomlari olmama-
sina ragmen akciger radyografisinde gorilen iki tarafli infiltrasyonlar icin ¢ekilen gégus tomografisinde akcigerde
kistler saptandi. Down sendromlu olgularda subplevral kistlerinin varligi az bilinen bir konu olmasi nedeniyle, bu
iliskiye dikkat cekmek istedik. (Gazi Med J 2011; 22: 56-8)
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ABSTRACT

The true prevalence of the lung cysts in Down syndrome patients is greater than has been estimated. These cysts were
not easily defined and rarely reported in Down syndrome. In this article we presented a 16-month old girl with Down
syndrome who had cystic lung disease. The cystic lung disease in our patient was diagnosed by CT imaging of the
chest for the evaluation of bilateral infiltrations in her plain radiograph, although she had no symptoms of lung infec-
tion. Since the association of Down syndrome with subpleural lung cysts was not a well known subject, we aimed to
call attention to the incidence of cystic lung disease in Down syndrome. (Gazi Med J 2011; 22: 56-8)
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GiRIS

Down sendromu (DS) ¢ok sayida organ sistem ano-
malileri iceren, en sik kromozom bozuklugudur, diinya
genelinde bildirilmis insidansi 700-800 canli dogumda
birdir (1). Down sendromlu bitiin olgularda mental ve
motor retardasyon bulunurken, olgularin yaridan fazla-
sinda (%56.5) dogumsal kalp hastaliklari mevcuttur (2-4).
En sik gorilen dogumsal kalp hastaliklari atriyoventri-
kiler septal defekt ve ventrikiiler septal defektlerdir (si-
rastyla %45 ve %35); daha az siklikta izole sekundum tip

atriyal septal defekt (%8), izole persistan patent duktus
arteriyozus (%7), Fallot tetralojisi (%4) gorlur (2, 4). Kis-
tik akciger hastaligi Down sendromlu olgularda oldukca
seyrek tanimlanmig bir anomalidir. Akciger kistleriilk defa
Joshi ve ark. (5) tarafindan Down sendromlu 2 olgunun
otopsi ¢alismasinda tanimlanmistir. Subplevral akciger
kistlerinin asemptomatik olmasi, direk grafilerde tespit
edilememesi nedeniyle, olgularin pek cogu gézden kagi-
rilmaktadir. Bu makalede Down sendromlu olgularda ko-
lay tanimlamadid icin az rapor edilmis olan akcigerinde
subplevral kistleri olan 16 aylik olgu tanimlanmustir.
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OLGU romlu 89 olgunun yapilan otopsilerinde 18 olguda, baska deyisle

Antenatal dénemde 21. kromozomun ekstra kopyasinin saptan-
masiyla Down sendromu tanisi alan onalti aylik kiz olgu, postnatal
5. ayda olasi kardiyak anomalilerin tespiti icin klinigimize basvurdu.
Down sendromlu olgularin ekokardiyografiyle degerlendirilmeleri
standart bir yaklasimdir. Olgunun ekokardiyografik incelemesinde
atriyoventrikiler septal defekt ve atrioventrikiller valf yetmezligi
saptandi. Cekilen direk grafide akciger parenkiminde iki tarafli yay-
gin infiltratif gériiniim saptanmasi dikkat ¢ekiciydi. Olgunun akciger
enfeksiyonuna ait ates, 6ksurik, halsizlik gibi semptomlari bulunma-
maktaydi. Fizik muayenede genel durumu iyi, viicut sicakligi 36.5°C,
nabiz 88/dk, solunum sayisi 25/dk, boy 75 cm (25-50 p), viicut agirhg
9.9 kg (25 p) idi. Akciger oskiiltasyonu olagan, kalpte apekste siddeti
daha fazla olan diyastolik Gifirim mevcuttu. Tam kan sayiminda yasa
uygun degerler bulunurken, eritrosit sedimentasyon hizi ve C-reaktif
protein dlzeyleri normaldi. Antenatal dénemde 21. kromozomda
trizomi saptanmasi, postnatal karyotip analiziyle teyit edilerek Down
sendromu tanisi kesinlestirildi. Olgunun 38. gestasyonel haftada nor-
mal spontan vajinal yolla 2.800 gram dogdugu, yenidogan dénemi-
nin sorunsuz gectigi 6grenildi. Olguya dordiinci ayda rutin kontroli
sirasinda bakilan tiroid fonksiyon testlerinin primer hipotiroidiyle
uyumlu olmasi tizerine tiroid hormonu replasmani baslanmis oldugu
ogrenildi. Olgunun akciger hastaligina ait bulgulari olmamasina rag-
men direk grafisinde yaygin infiltrasyonlarinin gérilmesi nedeniyle
kontrast madde verilerek gogus tomografisi ¢ekildi. Tomografik ince-
lemede her iki akciger alanlarinda subplevral yerlesimli kiigtk kistik
genislemeler oldugu gozlendi (Sekil 1).

TARTISMA

Down sendromuyla kistik akciger hastaliginin iliskisi ilk kez 1986
yilinda atriyoventrikiiler kanal defekti nedeniyle opere edildikten
sonra postoperatif komplikasyon gelismesi sonucu eksitus olan iki
stt cocugunun yapilan otopsilerinde kesfedilmistir (5). Bizim olgu-
muza benzer sekilde, bu olgularin her iki akcigerinde ¢ok sayida
subplevral yerlesimli kiiciik kistik yapilar gozlenmistir. Down send-

Sekil 1. G6gus tomografisinde akciger penceresinde st loblarda go-
rulen, periferik yerlesimli yaygin subplevral kistler (a, b, c), alt loblarda
daha az sayida lateral yerlesimli kistler (d, siyah oklar), ayni zamanda
oblik fisstirler boyunca gorilen subplevral kistler (c ve d, beyaz oklar)

%20 oraninda ¢ok sayida kigiik subplevral kistlerin bulunmasi, kistik
akciger hastaliginin gergek insidansinin bilinenin ¢ok tzerinde ol-
dugunun en iyi kanitidir (6). Subplevral kistler saptanan 18 olgunun
17'sinde Down sendromuyla iliskili dogumsal kalp hastaliklarinin bu-
lundugu gorilmustir. Down sendromlu olgularin otopsi serisinde
kistik akciger hastaliginin dogumsal kalp hastaligi olan olgularda ol-
mayanlara gore oldukca yiiksek oranda (sirasiyla %20'ye karsin %4.3)
bulunmasi anlamlidir. Bizim olgumuzda da Down sendromuyla ilis-
kili dogumsal kalp anomalileri bulunmaktadir. Yukarida bahsedilen
otopsi calismasinda Down sendromu bulunmayan 8.000 olgunun
otopsisinde yalnizca 2 olguda subplevral kistler saptanmis, 8.000 ol-
gudan 61'inde dogumsal kalp anomalileri varken, bunlarin higbirin-
de akciger kistlerinin varligi gosterilememistir (6). Bu bulgular bize,
Down sendromlu olgularda kistik akciger hastaligi gorilme sikliginin
dogumsal kalp hastaligi bulunmasiyla artis gosterse de, kalp anoma-
lilerinin varligindan ziyade dogrudan Down sendromuyla iliskili ol-
dugunu dusindurdu.

Subplevral kistler, akcigerlerin plevral yizlerinde yer alan ¢ok
sayida alveollerin kuglk kistik genislemeleriyle karakterize olan bir
durumdur (7). Kistlerin etiyolojisi tam olarak anlasilamamis, ancak
akciger hipoplazisiyle baglantili olduklan farkedilmistir. Subplevral
kistlerin Down sendromu oldugu bilinen fetuslarda ve 6li doganlar-
da g6zlenmemesi, bunlarin postnatal donemde gelistiklerini goster-
mektedir. Kistlerin yerlesiminin en son gelisen alveollerin bulundugu
bélgelerle paralellik gostermesi, postnatal donemde periferik kiiglik
hava yollarinin olusumundaki azalmadan kaynaklanabileceklerini
distndurmdastur (8, 9).

Subplevral kistlerin 1-2 ayliktan kiglik olgularda bulunmazken,
ilerleyen yaslarda Down sendromlu ¢ocuklarda sik goriilen bir bul-
gu oldugu ileri strtlmustdr (8, 9). Down sendromunda alveollerin
sayica az oldugu, alveollerin boyutlar genislese de alveolar yiizeyin
daraldid, elastik fibrillerin de azaldigi bilinmektedir (9). Alveollerin
sayica azalmasi ve alveolar bosluklarin anormal bag dokusu nede-
niyle distansiyonu kistik akciger hastaliginin olusumunda suglanan
faktorlerdir (8, 9).

Bu makalede herhangi bir semptom olmaksizin rutin inceleme-
ler sirasinda akcigerlerinde subplevral kistler saptanan Down send-
romlu 16 aylik kiz olgu sunularak, cogunlukla gézden kagirilan kistik
akciger hastaligina dikkat ¢ekilmistir. Olgunun direk grafisinde infilt-
rasyonlar gortilmese ileri tetkik edilmesine ihtiya¢ duyulmayacak ve
subplevral kistik genislemeler tespit edilemeyecekti. Her ne kadar
subplevral kistler sessiz, semptomsuz seyretseler de ilerleyen yas-
larda pulmoner hipertansiyona yol actiklari bildirilmistir (7, 10). Bu
kistler saptanirsa, olgularin yakin takibi ve eslik eden kardiyak ano-
maliler icin eger yapilabiliyorsa planlanan tedavi girisimlerinin gecik-
tirilmeden uygulanmasi 6nerilmistir (7, 10). Down sendromlu olgu-
larda ciddi kalp hastaliklarina ait semptomlar olmasa da pulmoner
vaskuler rezistansin artigsina egilim bulundugu unutulmamalidir (6).
Down sendromunda dogumsal kalp anomalilerine kiyasla, solunum
sistemine ait anomalilerin ve 6zellikle de kistik akciger hastaliginin
seyrek olarak tanimladigi gorilmektedir (8).

SONUC

Down sendromlu olgularda akciger kistlerinin gercek prevalan-
si bildirilenlerin ¢ok tzerindedir. Bu makalenin sunumunun, Down
sendromunda seyrek bir radyolojik bulgu olan subplevral akciger
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kistlerinin 16 aylik kiz olguda ileri incelemeler sirasinda kontrasth
cekilen gogls tomografisiyle farkedilmis olmasi agisindan faydali
olacagi dustunllmustir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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