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Amag: Bu ¢alismada prenatal dénemde konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve
bronkopulmoner sekestrasyon tanisi alan olgularin klinik ézelliklerinin, prognozu etkileyen
faktorlerin ve perinatal sonuglarinin degerlendirilmesi amaglandi.

Yontem: Ocak 2013-Aralik 2016 tarihleri arasinda hastanemiz perinatoloji initesinde kon-
jenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve bronkopulmoner sekestrasyon tanisi alan 59
olgunun kayitlari incelendi. Torakal kitlenin 6zellikleri ve dogal seyri ile olgularin y6netimle-
ri ve perinatal sonuglari incelendi.

Bulgular: Otuz yedi olgu (%71.2) konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve 15 olgu
(%28.8) bronkopulmoner sekestrasyon tanisi aldi. Olgularin %17.3’de eslik eden yapisal
anomali saptanirken, eslik eden yapisal anomalisi olan olgularin 4’linde (%7.7) kromozom
anomalisi mevcuttu. Olgularin %75’inde canli dogum gergeklesti. Yenidogan déneminde 23
olguda (%59) bronkopulmoner malformasyon varligi radyolojik olarak gésterildi ve bu olgu-
larin 18’i (%78.3) yasamin ilk bir yilinda opere edildi.

Sonug: Eslik eden anomali ve hidrops yoklugunda fetal bronkopulmoner malformasyon
olgularinin prenatal dénemde oldukga iyi seyrettigi ve ézellikle spontan regresyon izlenen
olgularin postnatal dénemde operasyon gereksinimi olmadan sorunsuz yasamlarini siirdiir-
diiklerini saptadik. Fetal bronkopulmoner malformasyonlar ve diger torakal anomalilerin
prenatal tani sikliginin artirilabilmesi amaciyla temel fetal anatomik tarama sirasinda
toraks transvers kesitlerden gériintiilenmeli ve klinik siiphe varliginda ¢coklu sonografik
planlar kullanilarak ayirici tani yapiimalidir.

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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GiRiS

Prenatal sonografide hiperekojenik pulmoner lez-
yonlar olarak gorintilenen konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu (eski adi ile konjenital kis-
tik adenomatoid malformasyon) ve pulmoner sekest-
rasyon (PS) fetal bronkopulmoner malformasyonlarin
yaklasik % 85’ini olustururlar 2. Prenatal ultrasonog-
rafi deneyiminin artmasi ve ultrasonografi teknoloji-
sindeki gelismeler ile konjenital pulmoner kitlelerin
prenatal tani sikligi son yillarda artis gostermektedir.

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu, ter-
minal respiratuvar bronsiollerin anormal proliferas-
yonu ve buna bagh olarak normal alveol yapisinin
gelisememesi ile karakterize vaskiler destegini pul-
moner vaskiler yataktan alan lezyonlardir. Pulmoner
sekestrasyon ise sistemik dolasimdan vaskdler des-
tek alan, trakeobronsial sistem ile iliskisiz, fonksiyone
olmayan pulmoner doku lezyonudur ©®. Prenatal
doénemde tanimlanan bazi pulmoner kitlelerde kon-
jenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve pul-
moner sekestrasyonun her ikisine ait klinik ve patolo-
lojik 6zelliklerin gézlenmesi bu iki patolojinin benzer
embriyolojik temele sahip oldugunu disliindirmek-
tedir ),

Bu calismada hastanemiz perinatoloji lnitesinde
prenatal donemde konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu ve pulmoner sekestrasyon tanisi
alan olgularin kayitlari incelenerek bu olgularin klinik
ozelliklerinin, prognozu etkileyen faktorlerin ve peri-
natal sonuglarinin degerlendirilmesi amaglandi.

GEREG ve YONTEM

Ocak 2013-Aralk 2016 tarihleri arasinda hastanemiz
perinatoloji linitesinde konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu ve bronkopulmoner sekestras-
yon tanisi alan 59 olgunun kayitlari incelendi.
Takiplere devam etmeyen ve perinatal sonuglarina
ulasilamayan 7 olgu dislandiktan sonra toplam 52
olgu calismaya dahil edildi. Calismaya yerel etik
kuruldan onay alinmistir.

Fetal ultrasonografik incelemelerin tim{ maternal-
fetal tip uzmanlari tarafindan Voluson 730 ve Voluson
E6 (GE Medical Systems, Milwaukee, WI, USA) ultra-
sonografi cihazlari ile gergeklestirildi. Sonografik
inceleme sirasinda torakal kitlenin yerlesimi, boyut-
lari, besleyici arter varligi, mediastinal kayma, poli-

hidroamniyos ve hidrops varligi raporlandi. Konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonu 5 mm’den biiytk
bir veya daha fazla kist varhiginda makrokistik tip
olarak adlandirilirken, homojen bicimde hiperekojen
gorlntlilenen belirgin kist yapisi icermeyen lezyonlar
mikrokistik/solid tip olarak adlandirildi ®. Tim fetus-
lara eslik eden yapisal anomali varliginin arastirilmasi
amaciyla detayli anatomik degerlendirme yapildi.
Tani sonrasi aile maternal-fetal tip uzmani, gocuk
cerrahisi uzmani ve tibbi genetik uzmani tarafindan
bilgilendirildi. Hastanemiz kayitlarindan olgularin
dogum haftalari, dogum kilolari, 1. ve 5. dk. APGAR
skorlari, cinsiyetleri ve yenidogan déneminde yapilan
gorintileme tetkiklerinin sonuglarina ulasildi.

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS paket programi
versiyon 24 (Statistical Package for the Social
Sciences, Chicago, IL, ABD) kullanildi. Tanimlayici
istatistikler ortalamatstandart sapma, medyan
(minimum-maksimum) ve sayi (ytzde) olarak verildi.

BULGULAR

Calismaya dahil edilen 52 olgunun ortalama mater-
nal yasi 29.2 ve tanidaki ortalama gebelik haftasi
24.3 idi. Otuz yedi olgu (% 71.2) konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu ve 15 olgu (% 28.8) bron-
kopulmoner sekestrasyon tanisi aldi. Olgularin %
57.7’sinde lezyon sol hemitoraksta, % 42.3'de sag
hemitoraksta yerlesmisti. Konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu olgularinin % 56.8’i mikrokistik/
solid, % 43.2’si makrokistik gériinimdeydi. Calismaya
dahil edilen 52 olgunun 9’unda (% 17.3) eslik eden
yapisal anomali saptandi. Eslik eden yapisal anomali-
si olan olgularin 4’Unde (%7.7) kromozom anomalisi
saptandi. Olgularin 11’inde (%21.2) fetal hidrops
mevcuttu. Kromozom anomalisi saptanan 4 olgu ve
hidropsu olan 7 olgu olmak Gzere toplam 11 olguda
(%21.2) gebeligin terminasyonu gergeklestirildi. Fetal
hidrops saptanan 2 olguda (% 3.8) intrauterin dénem-
de fetal kayip izlendi. Olgularin demografik ve klinik
ozellikleri Tablo 1’de gosterilmistir.

Toplam 52 olgunun 39’unda (% 75) canli dogum ger-
¢eklesti. Canli dogan olgularin ortalama dogum haf-
tasl 38.2 hafta, ortalama dogum kilosu 3118 gr, 1. ve
5. dk. APGAR medyan degerleri sirasiyla 7 ve 9 idi. Ug
olguda (% 7.7) yenidogan doneminde kayip izlendi
(Tablo 2). Bu olgularin ikisinde eslik eden yapisal
anomali ve birinde fetal hidrops mevcuttu. Yenidogan
doéneminde 23 olguda (%59) bronkopulmoner mal-
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Tablo 1. Olgularin demografik ve klinik 6zellikleri.
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Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu

Pulmoner sekestrasyon

(n=37) (n=15)
Maternal yas (yil) 29.2+5.3 29.2+4.6
Gravida 2 (1-8) 2 (1-5)
Parite 1(0-5) 1(0-3)
Yasayan 1(0-5) 1(0-3)
Tani anindaki gebelik haftasi (hafta) 24.143.1 24.842.5
Eslik eden yapisal anomali varligi 8 (% 21.6) 1(%6.7)
Kromozom anomalisi varligi 3(%8.1) 1(%6.7)
Fetal hidrops varligi 10 (% 27) 1(% 6.7)
Gebelik terminasyonu 11 (% 29.7) 0
intrauterin fetal kayip 1(%2.7) 1(%6.7)
Canli dogum 25 (% 67.6) 14 (% 93.3)

Veriler ortalama#SD, medyan (min-max) veya sayi (yiizde) olarak verilmistir.

Tablo 2. Canli dogan olgularin 6zellikleri.

Dogum haftasi (hafta) 38.2+1.7
Dogum kilosu (gram) 31184586
APGAR 1. Dakika 7 (4-9)
APGAR 5. Dakika 9 (6-10)
Cinsiyet (erkek) 23 (% 59)
Yenidogan doneminde 6lim 3(%7.7)

Veriler ortalama + SD, medyan (min-max) veya sayi (yiizde) olarak
verilmistir.

formasyon varligi radyolojik olarak gosterildi ve bu
olgularin 18’i (% 78.3) yasamin ilk bir yilinda opere
edildi. Opere olan olgularin tamaminda patolojik
olarak bronkopulmoner malformasyon varligi dogru-
landi. Gorintileme tetkiklerinde bronkopulmoner
malformasyon saptanmayan 16 olgunun (% 41) cer-
rahi gereksinimi olmadi.

TARTISMA

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve
pulmoner sekestrasyon prenatal donemde en sik
saptanan hiperekojenik pulmoner kitlelerdir ©,
Prenatal donemde bronkopulmoner malformasyon
tanisi alan olgularin klinik 6zelliklerini ve prognozlari-
ni incelendigimiz bu calismada ek anomali ve hidrops
yoklugunda olgularin prenatal prognozlarinin olduk-
ca iyi seyrettigini ve ozellikle takiplerde spontan reg-
resyon izlenen olgularin postnatal dénemde operas-
yon gereksinimi olmadan yasamlarini sorunsuz sur-
durduklerini saptadik.

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu pre-
natal sonografide solid veya kistik ekojenik kitle ola-
rak gorlntulenir. Bu kitlenin arteriyel desteginin sis-
temik dolagimdan kaynaklanmadiginin gosterilmesi
ile tani desteklenir *9, Pulmoner sekestrasyon tanisi
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fetal toraksta solid, ekojenik kitle ve kitleye ait siste-
mik dolasim kaynakli besleyici arterin gortlmesi ile
koyulur Y, Besleyici arterin goriintilenemedigi
durumlarda mikrokistik/solid konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu ile pulmoner sekestrasyo-
nun prenatal donemde benzer ultrasonografik gori-
nime sahip olmasi ayirici tanida zorluk yaratmakta-
dir 2, Ayrica prenatal dénemde ultrasonografi araci-
lig1 ile tanimlanan pulmoner kitlelerin bir boliminde
postnatal rezeksiyon sonrasi konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu ve sekestrasyona ait pato-
lojik dzellikler birlikte bulunabilir ®. Bu nedenle 6zel-
likle lezyon tipinin prognoz Uzerine olan etkisinin
kisith olmasi nedeni ile prenatal donemde bu iki lez-
yonun ayirici tanisindan daha 6nemlisi eslik eden
yapisal anomali ve hidrops varliginin arastirilmasidir.

Blyuk torasik kitleler mediastinal kaymaya yol aca-
rak sistemik venler ve kalp Uzerine olan basi etkisi ile
fetal hidropsa yol acabilir 3, Gincel literatirde
bronkopulmoner malformasyonlarin prognozunun
lezyonun tipinden ¢ok lezyonun boyutu ve biyime
paterni ile ilgili oldugu belirtilmekte ©, fetal ve neo-
natal kayiplar fetal hidrops, pulmoner hipoplazi,
prematdrite ve eslik eden anomalilerin varligina bag-
lanmaktadir 9,

Calismamizda fetal hidrops saptanan 11 olgunun
7’sinde aile istemi ile gebelik terminasyonu uygula-
nirken fetal hidropsu olan 2 olguda ise intrauterin
donemde fetal kayip gerceklesti. Hidropik fetuslarin
yalnizca 2 tanesi canli dogdu ve bu olgulardan 22.
gebelik haftasinda tani alan ve tani aninda hidropsu
olan ilk olgu erken yenidogan déneminde pulmoner
hipoplazi nedeni ile kaybedildi. Tani aninda hidropsu
olmayan ancak 31. gebelik haftasinda hidrops gelistigi
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gbzlenen ve intrauterin fetal tedavi secenegini kabul
etmeyen ikinci olgu ise postnatal cerrahi girisim ve
96 glnlik yogun bakim siireci sonrasinda aralikh
oksijen destegi ile taburcu edildi. Yenidogan dénemi
sonrasl yasamin gorildigu bu tek olguda plevral
eflizyon ve hidropsun gebeligin gec doneminde gelis-
mesi nedeni ile agir pulmoner hipoplaziye neden
olmadigl distintlmus, plevral eflizyon ve fetal hid-
ropsun gelistigi gebelik haftasinin da prognoz tzerin-
de etkili olabilecegi sonucuna varilmistir.

Calismamizda perinatal prognozu etkileyen faktorleri
inceledigimizde perinatal mortalitenin yalnizca eslik
eden yapisal anomalisi ve fetal hidropsu olan olgular-
da gerceklestigi; polihidroamnios ve/veya mediasti-
nal kayma varliginin eslik eden yapisal anomali ve
fetal hidrops yoklugunda perinatal prognozu olum-
suz yonde etkilemedigi saptandi. Glincel literatiir ve
¢alismamizin sonuglari 1siginda fetal bronkopulmo-
ner malformasyon tanili olgularda eslik eden agir
yapisal anomali, kromozom anomalisi ve agir fetal
hidrops yoklugunda tek basina kitlenin boyutlarina,
mediastinal kayma ve polihidroamnios varligina gére
gebeligin terminasyonu karari verilmemesi gerektigi
ve bunun yerine olgularin seri sonografik takibe alin-
masi gerektigi sonucuna varilmaktadir.

Diyafram hernisi, bronkojenik ve enterik kistler,
mediastinal kistik teratom, konjenital lobar amfizem
ve bronsial atrezi konjenital pulmoner hava yolu mal-
formasyonu ve pulmoner sekestrasyon ayirici tani-
sinda akilda tutulmasi gereken diger torakal anoma-
lilerdir 61415, Ayirici taninin dogru yapilmasi bu klinik
durumlarin prognozlarinin birbirinden farkh olmasi
nedeni ile 6nemlidir.

Antenatal donemde kendiliginden gerileyen konjeni-
tal pulmoner hava yolu malformasyonu olgularinin
% 60 kadarinda postnatal donemde goriintiileme
yontemleri ile lezyonun tespit edilemedigi bildiril-
mistir ©1618) Benzer sekilde ¢calismamizda canli dogan
olgularin % 41’de postnatal donemde goriintiileme
yontemleri ile lezyon tespit edilemedigi ve bu olgu-
larda operasyon gereksinimi olmadigl gbzlenmistir.
Aksine postnatal donemde goriintiileme yontemleri
ile lezyonun tespit edildigi olgularin % 78.3’li opere
olmustur. Bu bulgular bronkopulmoner lezyonlarin
kendiliginden gerileyebildigi hipotezini desteklemek-
tedir ancak literatirde bu duruma karsit bir goris
olarak prenatal veya postnatal takiplerde lezyonun
gorintilenemedigi olgularin aslinda bronkopulmo-

ner malformasyon olgulari olmadigi, bu durumun
bronsiyal agacin gegcici tikanikligindan kaynaklaniyor
olabilecegi ileri surilmektedir ©.

Calismamizda literatir ile uyumlu olarak fetal ekoje-
nik kitle izlenen olgularin blyik kismini konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonu olgularinin olus-
turdugu, torakal kitlenin siklikla sol akcigerde yerle-
sik oldugu ve daha sik erkek fetuslarda saptandigi
gozlendi 29, Kromozom anomalisi yalnizca eslik
eden yapisal anomalisi olan olgularda saptanirken,
izole bronkopulmoner malformasyon olgularinda
kromozom anomalisi saptanmadi. Bu nedenle olgu-
lar eslik eden yapisal anomali varhgi agisindan deger-
lendirilmeli ve ek anomali varliginda karyotip analizi
secenegi sunulmahdir.

Calismanin retrospektif dizayni, termine edilen ve
intrauterin dénemde kaybedilen olgularin tanisinin
otopsi ile dogrulanamayigi calismamizin 6nemli kisit-
liliklaridir.

Sonug olarak fetal bronkopulmoner malformasyon-
lar ve diger torakal anomalilerin prenatal tani sikli-
ginin artirilabilmesi amaciyla toraksin transvers
kesitlerden gorintilenmesi temel fetal anatomik
tarama programlarinda yer almal ve klinik siphe
varliginda ¢oklu sonografik planlar kullanilarak ayi-
rici tani yapilmahdir. Bu fetuslarin yénetiminde
oncelikle lezyonun boyutlari, yerlesim yeri, eslik
eden yapisal anomali ve hidrops varligi belirlenme-
lidir. Ek anomali ve fetal hidrops yoklugunda olgular
kitlede blyime, eflizyon ve hidrops gelisimi agisin-
dan seri sonografik takibe alinmalidir. Fetal hidrops
varliginda aile intrauterin fetal tedavi secenekleri
hakkinda bilgilendirilmeli, fetal tedaviyi kabul etme-
yen olgulara gebeligin terminasyonu secenegi ile
ilgili bilgi verilmelidir. Fetal hidrops varliginda anne
ayna sendromu bulgulari agisindan degerlendiril-
melidir. Olgularin dogumlari gerekli midahale ve
bakimin yapilabilecegi tersiyer merkezlerde plan-
lanmali ve intrauterin dénemde regresyon goriilen
lezyonlar dahi postnatal donemde radyolojik olarak
degerlendirilmelidir.
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