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ÖZ

Amaç: Bu çalışmada prenatal dönemde konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve 
bronkopulmoner sekestrasyon tanısı alan olguların klinik özelliklerinin, prognozu etkileyen 
faktörlerin ve perinatal sonuçlarının değerlendirilmesi amaçlandı. 
Yöntem: Ocak 2013-Aralık 2016 tarihleri arasında hastanemiz perinatoloji ünitesinde kon-
jenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve bronkopulmoner sekestrasyon tanısı alan 59 
olgunun kayıtları incelendi. Torakal kitlenin özellikleri ve doğal seyri ile olguların yönetimle-
ri ve perinatal sonuçları incelendi. 
Bulgular: Otuz yedi olgu (%71.2) konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve 15 olgu 
(%28.8) bronkopulmoner sekestrasyon tanısı aldı. Olguların %17.3’de eşlik eden yapısal 
anomali saptanırken, eşlik eden yapısal anomalisi olan olguların 4’ünde (%7.7) kromozom 
anomalisi mevcuttu. Olguların %75’inde canlı doğum gerçekleşti. Yenidoğan döneminde 23 
olguda (%59) bronkopulmoner malformasyon varlığı radyolojik olarak gösterildi ve bu olgu-
ların 18’i (%78.3) yaşamın ilk bir yılında opere edildi.
Sonuç: Eşlik eden anomali ve hidrops yokluğunda fetal bronkopulmoner malformasyon 
olgularının prenatal dönemde oldukça iyi seyrettiği ve özellikle spontan regresyon izlenen 
olguların postnatal dönemde operasyon gereksinimi olmadan sorunsuz yaşamlarını sürdür-
düklerini saptadık. Fetal bronkopulmoner malformasyonlar ve diğer torakal anomalilerin 
prenatal tanı sıklığının artırılabilmesi amacıyla temel fetal anatomik tarama sırasında 
toraks transvers kesitlerden görüntülenmeli ve klinik şüphe varlığında çoklu sonografik 
planlar kullanılarak ayırıcı tanı yapılmalıdır.

Anahtar kelimeler: fetal bronkopulmoner malformasyonlar, konjenital pulmoner hava yolu 
malformasyonu, bronkopulmoner sekestrasyon, fetal torakal ekojenik lezyon

ABSTRACT

Objective: To evaluate the clinical features, prognostic factors and perinatal outcomes of 
fetuses with the diagnosis of congenital pulmonary airway malformation and bronchopul-
monary sequestration. 
Method: The medical records of 59 fetuses with the diagnosis of congenital pulmonary 
airway malformation and bronchopulmonary sequestration were retrospectively analyzed. 
The characteristics and natural history of the thoracic mass, and the perinatal outcomes of 
cases were evaluated. 
Results: While 37 cases (71.2%) were diagnosed as congenital pulmonary airway malfor-
mation, 15 cases (28.8%) were diagnosed as bronchopulmonary sequestration. Associated 
structural anomalies were detected in 17.3 percent of cases and chromosomal anomalies 
were present in 7.7 percent of cases with associated anomalies. Live birth occured in 75 
percent of cases. The presence of bronchopulmonary malformation was shown in 59 per-
cent of cases in postnatal period, and 78.3 percent of these cases were operated in the first 
year of life. 
Conclusion: We observed that fetuses with the diagnosis of bronchopulmonary malforma-
tion had a good prognosis in the absence of associated anomaly and fetal hydrops. It is also 
observed that the cases with spontaneous regression of the thoracic mass did not need an 
operation. Thoracic transverse sections should be evaluated during basic fetal anatomic 
screening in order to increase the frequency of prenatal diagnosis of fetal thoracic anoma-
lies.

Keywords: fetal bronchopulmonary malformations, congenital pulmonary airway malfor-
mation, bronchopulmonary sequestration, echogenic fetal lung lesions
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GİRİŞ

Prenatal sonografide hiperekojenik pulmoner lez-
yonlar olarak görüntülenen konjenital pulmoner 
hava yolu malformasyonu (eski adı ile konjenital kis-
tik adenomatoid malformasyon) ve pulmoner sekest-
rasyon (PS) fetal bronkopulmoner malformasyonların 
yaklaşık % 85’ini oluştururlar (1,2). Prenatal ultrasonog-
rafi deneyiminin artması ve ultrasonografi teknoloji-
sindeki gelişmeler ile konjenital pulmoner kitlelerin 
prenatal tanı sıklığı son yıllarda artış göstermektedir.

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu, ter-
minal respiratuvar bronşiollerin anormal proliferas-
yonu ve buna bağlı olarak normal alveol yapısının 
gelişememesi ile karakterize vasküler desteğini pul-
moner vasküler yataktan alan lezyonlardır. Pulmoner 
sekestrasyon ise sistemik dolaşımdan vasküler des-
tek alan, trakeobronşial sistem ile ilişkisiz, fonksiyone 
olmayan pulmoner doku lezyonudur (3-6). Prenatal 
dönemde tanımlanan bazı pulmoner kitlelerde kon-
jenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve pul-
moner sekestrasyonun her ikisine ait klinik ve patolo-
lojik özelliklerin gözlenmesi bu iki patolojinin benzer 
embriyolojik temele sahip olduğunu düşündürmek-
tedir (7). 

Bu çalışmada hastanemiz perinatoloji ünitesinde 
prenatal dönemde konjenital pulmoner hava yolu 
malformasyonu ve pulmoner sekestrasyon tanısı 
alan olguların kayıtları incelenerek bu olguların klinik 
özelliklerinin, prognozu etkileyen faktörlerin ve peri-
natal sonuçlarının değerlendirilmesi amaçlandı. 

GeReç ve YÖnTeM 

Ocak 2013-Aralık 2016 tarihleri arasında hastanemiz 
perinatoloji ünitesinde konjenital pulmoner hava 
yolu malformasyonu ve bronkopulmoner sekestras-
yon tanısı alan 59 olgunun kayıtları incelendi. 
Takiplere devam etmeyen ve perinatal sonuçlarına 
ulaşılamayan 7 olgu dışlandıktan sonra toplam 52 
olgu çalışmaya dahil edildi. Çalışmaya yerel etik 
kuruldan onay alınmıştır. 

Fetal ultrasonografik incelemelerin tümü maternal-
fetal tıp uzmanları tarafından Voluson 730 ve Voluson 
E6 (GE Medical Systems, Milwaukee, WI, USA) ultra-
sonografi cihazları ile gerçekleştirildi. Sonografik 
inceleme sırasında torakal kitlenin yerleşimi, boyut-
ları, besleyici arter varlığı, mediastinal kayma, poli-

hidroamniyos ve hidrops varlığı raporlandı. Konjenital 
pulmoner hava yolu malformasyonu 5 mm’den büyük 
bir veya daha fazla kist varlığında makrokistik tip 
olarak adlandırılırken, homojen biçimde hiperekojen 
görüntülenen belirgin kist yapısı içermeyen lezyonlar 
mikrokistik/solid tip olarak adlandırıldı (8). Tüm fetus-
lara eşlik eden yapısal anomali varlığının araştırılması 
amacıyla detaylı anatomik değerlendirme yapıldı. 
Tanı sonrası aile maternal-fetal tıp uzmanı, çocuk 
cerrahisi uzmanı ve tıbbi genetik uzmanı tarafından 
bilgilendirildi. Hastanemiz kayıtlarından olguların 
doğum haftaları, doğum kiloları, 1. ve 5. dk. APGAR 
skorları, cinsiyetleri ve yenidoğan döneminde yapılan 
görüntüleme tetkiklerinin sonuçlarına ulaşıldı. 

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS paket programı 
versiyon 24 (Statistical Package for the Social 
Sciences, Chicago, IL, ABD) kullanıldı. Tanımlayıcı 
istatistikler ortalama±standart sapma, medyan 
(minimum-maksimum) ve sayı (yüzde) olarak verildi. 

BULGULAR 

Çalışmaya dahil edilen 52 olgunun ortalama mater-
nal yaşı 29.2 ve tanıdaki ortalama gebelik haftası 
24.3 idi. Otuz yedi olgu (% 71.2) konjenital pulmoner 
hava yolu malformasyonu ve 15 olgu (% 28.8) bron-
kopulmoner sekestrasyon tanısı aldı. Olguların % 
57.7’sinde lezyon sol hemitoraksta, % 42.3’de sağ 
hemitoraksta yerleşmişti. Konjenital pulmoner hava 
yolu malformasyonu olgularının % 56.8’i mikrokistik/
solid, % 43.2’si makrokistik görünümdeydi. Çalışmaya 
dahil edilen 52 olgunun 9’unda (% 17.3) eşlik eden 
yapısal anomali saptandı. Eşlik eden yapısal anomali-
si olan olguların 4’ünde (%7.7) kromozom anomalisi 
saptandı. Olguların 11’inde (%21.2) fetal hidrops 
mevcuttu. Kromozom anomalisi saptanan 4 olgu ve 
hidropsu olan 7 olgu olmak üzere toplam 11 olguda 
(%21.2) gebeliğin terminasyonu gerçekleştirildi. Fetal 
hidrops saptanan 2 olguda (% 3.8) intrauterin dönem-
de fetal kayıp izlendi. Olguların demografik ve klinik 
özellikleri Tablo 1’de gösterilmiştir.

Toplam 52 olgunun 39’unda (% 75) canlı doğum ger-
çekleşti. Canlı doğan olguların ortalama doğum haf-
tası 38.2 hafta, ortalama doğum kilosu 3118 gr, 1. ve 
5. dk. APGAR medyan değerleri sırasıyla 7 ve 9 idi. Üç 
olguda (% 7.7) yenidoğan döneminde kayıp izlendi 
(Tablo 2). Bu olguların ikisinde eşlik eden yapısal 
anomali ve birinde fetal hidrops mevcuttu. Yenidoğan 
döneminde 23 olguda (%59) bronkopulmoner mal-
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formasyon varlığı radyolojik olarak gösterildi ve bu 
olguların 18’i (% 78.3) yaşamın ilk bir yılında opere 
edildi. Opere olan olguların tamamında patolojik 
olarak bronkopulmoner malformasyon varlığı doğru-
landı. Görüntüleme tetkiklerinde bronkopulmoner 
malformasyon saptanmayan 16 olgunun (% 41) cer-
rahi gereksinimi olmadı. 

TARTıŞmA

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve 
pulmoner sekestrasyon prenatal dönemde en sık 
saptanan hiperekojenik pulmoner kitlelerdir (9). 
Prenatal dönemde bronkopulmoner malformasyon 
tanısı alan olguların klinik özelliklerini ve prognozları-
nı incelendiğimiz bu çalışmada ek anomali ve hidrops 
yokluğunda olguların prenatal prognozlarının olduk-
ça iyi seyrettiğini ve özellikle takiplerde spontan reg-
resyon izlenen olguların postnatal dönemde operas-
yon gereksinimi olmadan yaşamlarını sorunsuz sür-
dürdüklerini saptadık. 

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu pre-
natal sonografide solid veya kistik ekojenik kitle ola-
rak görüntülenir. Bu kitlenin arteriyel desteğinin sis-
temik dolaşımdan kaynaklanmadığının gösterilmesi 
ile tanı desteklenir (10). Pulmoner sekestrasyon tanısı 

Tablo 1. Olguların demografik ve klinik özellikleri.

Maternal yaş (yıl)
Gravida 
Parite
Yaşayan 
Tanı anındaki gebelik haftası (hafta)
Eşlik eden yapısal anomali varlığı
Kromozom anomalisi varlığı
Fetal hidrops varlığı
Gebelik terminasyonu
İntrauterin fetal kayıp
Canlı doğum

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu 
(n=37)

29.2±5.3
2 (1-8)
1 (0-5)
1 (0-5)

24.1±3.1
8 (% 21.6)
3 (% 8.1)
10 (% 27)

11 (% 29.7)
1 (% 2.7)

25 (% 67.6)

Pulmoner sekestrasyon
(n=15)

29.2±4.6
2 (1-5)
1 (0-3)
1 (0-3)

24.8±2.5
1 (% 6.7)
1 (% 6.7)
1(% 6.7)

0
1 (% 6.7)

14 (% 93.3)

Veriler ortalama±SD, medyan (min-max) veya sayı (yüzde) olarak verilmiştir.

Tablo 2. Canlı doğan olguların özellikleri.

Doğum haftası (hafta)
Doğum kilosu (gram)
APGAR 1. Dakika
APGAR 5. Dakika
Cinsiyet (erkek)
Yenidoğan döneminde ölüm

Veriler ortalama ± SD, medyan (min-max) veya sayı (yüzde) olarak 
verilmiştir.

38.2±1.7
3118±586

7 (4-9)
9 (6-10)

23 (% 59)
3 (% 7.7)

fetal toraksta solid, ekojenik kitle ve kitleye ait siste-
mik dolaşım kaynaklı besleyici arterin görülmesi ile 
koyulur (11). Besleyici arterin görüntülenemediği 
durumlarda mikrokistik/solid konjenital pulmoner 
hava yolu malformasyonu ile pulmoner sekestrasyo-
nun prenatal dönemde benzer ultrasonografik görü-
nüme sahip olması ayırıcı tanıda zorluk yaratmakta-
dır (12). Ayrıca prenatal dönemde ultrasonografi aracı-
lığı ile tanımlanan pulmoner kitlelerin bir bölümünde 
postnatal rezeksiyon sonrası konjenital pulmoner 
hava yolu malformasyonu ve sekestrasyona ait pato-
lojik özellikler birlikte bulunabilir (8). Bu nedenle özel-
likle lezyon tipinin prognoz üzerine olan etkisinin 
kısıtlı olması nedeni ile prenatal dönemde bu iki lez-
yonun ayırıcı tanısından daha önemlisi eşlik eden 
yapısal anomali ve hidrops varlığının araştırılmasıdır. 

Büyük torasik kitleler mediastinal kaymaya yol aça-
rak sistemik venler ve kalp üzerine olan bası etkisi ile 
fetal hidropsa yol açabilir (13). Güncel literatürde 
bronkopulmoner malformasyonların prognozunun 
lezyonun tipinden çok lezyonun boyutu ve büyüme 
paterni ile ilgili olduğu belirtilmekte (6), fetal ve neo-
natal kayıplar fetal hidrops, pulmoner hipoplazi, 
prematürite ve eşlik eden anomalilerin varlığına bağ-
lanmaktadır (2,8,9).

Çalışmamızda fetal hidrops saptanan 11 olgunun 
7’sinde aile istemi ile gebelik terminasyonu uygula-
nırken fetal hidropsu olan 2 olguda ise intrauterin 
dönemde fetal kayıp gerçekleşti. Hidropik fetusların 
yalnızca 2 tanesi canlı doğdu ve bu olgulardan 22. 
gebelik haftasında tanı alan ve tanı anında hidropsu 
olan ilk olgu erken yenidoğan döneminde pulmoner 
hipoplazi nedeni ile kaybedildi. Tanı anında hidropsu 
olmayan ancak 31. gebelik haftasında hidrops geliştiği 
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gözlenen ve intrauterin fetal tedavi seçeneğini kabul 
etmeyen ikinci olgu ise postnatal cerrahi girişim ve 
96 günlük yoğun bakım süreci sonrasında aralıklı 
oksijen desteği ile taburcu edildi. Yenidoğan dönemi 
sonrası yaşamın görüldüğü bu tek olguda plevral 
efüzyon ve hidropsun gebeliğin geç döneminde geliş-
mesi nedeni ile ağır pulmoner hipoplaziye neden 
olmadığı düşünülmüş, plevral efüzyon ve fetal hid-
ropsun geliştiği gebelik haftasının da prognoz üzerin-
de etkili olabileceği sonucuna varılmıştır. 

Çalışmamızda perinatal prognozu etkileyen faktörleri 
incelediğimizde perinatal mortalitenin yalnızca eşlik 
eden yapısal anomalisi ve fetal hidropsu olan olgular-
da gerçekleştiği; polihidroamnios ve/veya mediasti-
nal kayma varlığının eşlik eden yapısal anomali ve 
fetal hidrops yokluğunda perinatal prognozu olum-
suz yönde etkilemediği saptandı. Güncel literatür ve 
çalışmamızın sonuçları ışığında fetal bronkopulmo-
ner malformasyon tanılı olgularda eşlik eden ağır 
yapısal anomali, kromozom anomalisi ve ağır fetal 
hidrops yokluğunda tek başına kitlenin boyutlarına, 
mediastinal kayma ve polihidroamnios varlığına göre 
gebeliğin terminasyonu kararı verilmemesi gerektiği 
ve bunun yerine olguların seri sonografik takibe alın-
ması gerektiği sonucuna varılmaktadır.

Diyafram hernisi, bronkojenik ve enterik kistler, 
mediastinal kistik teratom, konjenital lobar amfizem 
ve bronşial atrezi konjenital pulmoner hava yolu mal-
formasyonu ve pulmoner sekestrasyon ayırıcı tanı-
sında akılda tutulması gereken diğer torakal anoma-
lilerdir (6,14,15). Ayırıcı tanının doğru yapılması bu klinik 
durumların prognozlarının birbirinden farklı olması 
nedeni ile önemlidir. 

Antenatal dönemde kendiliğinden gerileyen konjeni-
tal pulmoner hava yolu malformasyonu olgularının 
% 60 kadarında postnatal dönemde görüntüleme 
yöntemleri ile lezyonun tespit edilemediği bildiril-
miştir (9,16-18). Benzer şekilde çalışmamızda canlı doğan 
olguların % 41’de postnatal dönemde görüntüleme 
yöntemleri ile lezyon tespit edilemediği ve bu olgu-
larda operasyon gereksinimi olmadığı gözlenmiştir. 
Aksine postnatal dönemde görüntüleme yöntemleri 
ile lezyonun tespit edildiği olguların % 78.3’ü opere 
olmuştur. Bu bulgular bronkopulmoner lezyonların 
kendiliğinden gerileyebildiği hipotezini desteklemek-
tedir ancak literatürde bu duruma karşıt bir görüş 
olarak prenatal veya postnatal takiplerde lezyonun 
görüntülenemediği olguların aslında bronkopulmo-

ner malformasyon olguları olmadığı, bu durumun 
bronşiyal ağacın geçici tıkanıklığından kaynaklanıyor 
olabileceği ileri sürülmektedir (9). 

Çalışmamızda literatür ile uyumlu olarak fetal ekoje-
nik kitle izlenen olguların büyük kısmını konjenital 
pulmoner hava yolu malformasyonu olgularının oluş-
turduğu, torakal kitlenin sıklıkla sol akciğerde yerle-
şik olduğu ve daha sık erkek fetuslarda saptandığı 
gözlendi (19,20). Kromozom anomalisi yalnızca eşlik 
eden yapısal anomalisi olan olgularda saptanırken, 
izole bronkopulmoner malformasyon olgularında 
kromozom anomalisi saptanmadı. Bu nedenle olgu-
lar eşlik eden yapısal anomali varlığı açısından değer-
lendirilmeli ve ek anomali varlığında karyotip analizi 
seçeneği sunulmalıdır. 

Çalışmanın retrospektif dizaynı, termine edilen ve 
intrauterin dönemde kaybedilen olguların tanısının 
otopsi ile doğrulanamayışı çalışmamızın önemli kısıt-
lılıklarıdır. 

Sonuç olarak fetal bronkopulmoner malformasyon-
lar ve diğer torakal anomalilerin prenatal tanı sıklı-
ğının artırılabilmesi amacıyla toraksın transvers 
kesitlerden görüntülenmesi temel fetal anatomik 
tarama programlarında yer almalı ve klinik şüphe 
varlığında çoklu sonografik planlar kullanılarak ayı-
rıcı tanı yapılmalıdır. Bu fetusların yönetiminde 
öncelikle lezyonun boyutları, yerleşim yeri, eşlik 
eden yapısal anomali ve hidrops varlığı belirlenme-
lidir. Ek anomali ve fetal hidrops yokluğunda olgular 
kitlede büyüme, efüzyon ve hidrops gelişimi açısın-
dan seri sonografik takibe alınmalıdır. Fetal hidrops 
varlığında aile intrauterin fetal tedavi seçenekleri 
hakkında bilgilendirilmeli, fetal tedaviyi kabul etme-
yen olgulara gebeliğin terminasyonu seçeneği ile 
ilgili bilgi verilmelidir. Fetal hidrops varlığında anne 
ayna sendromu bulguları açısından değerlendiril-
melidir. Olguların doğumları gerekli müdahale ve 
bakımın yapılabileceği tersiyer merkezlerde plan-
lanmalı ve intrauterin dönemde regresyon görülen 
lezyonlar dahi postnatal dönemde radyolojik olarak 
değerlendirilmelidir. 
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