Konjenital bronsiyal atrezili bir olgu

Ebru $engiil PARLAK', Aysegiil KARALEZLIi', Miikremin ER', Selda KAYA',
izzet Selcuk PARLAKZ, Hatice Canan HASANOGLU'

! Ankara Ataturk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Gogus Hastaliklari Klinigi, Ankara
2 Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, 2. Radyoloji Klinigi, Ankara

OZET

Konjenital bronsiyal atrezi nadir gbérulen bir durumdur. Radyolojik olarak genellikle hiler kitle lezyonu ve periferal
akciger alaninda havalanma artisi seklinde gorulur. Nefes darligiyla basvuran 50 yasindaki erkek hastanin 6zge¢misinde
15 yildir astim hikayesi mevcuttu. Tohum temizleme isciligi yapiyordu. Fizik muayenesinde inspeksiyonda sag hemitoraksta
hacim kaybi mevcuttu, dinlemekle solunum sesleri sag hemitoraksta daha belirgin olmak Gzere bilateral azalmist,
ekspiryum uzun ve zorluydu. Hastanin cekilen akciger grafisinde sag alt zonda duiizensiz konturlu dansite artimi
mevcuttu. Toraks tomografisinde (BT) tipik olarak sag akciger alt lob anterior ve lateral bazal segmentlerde bull6z
olusumlar, sag alt lob medial ve posterior bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3 cm buyutunda solid kitle lezyonu
izlendi. Bronkoskopide sag akciger orta ve alt lobda anatomik yapiya uygun olmayan daralmis segment orifisleri
mevcuttu. Hastamiza mevcut bulgular i1siginda konjenital bronsiyal atrezi tanisi konuldu. Radyolojik olarak kitle ile
karsabilmesi nedeniyle bu olgu ilgili literattr taranarak sunuldu. Toraks BT incelemesinde kitle gérGnimunde olan
ancak beraberinde periferik akcigerde havalanma artisi ve bul gérunimu olan bronsiyal atreziye klinik, bronkoskopik

ve toraks tomografik bulgular ile tani konulabilir ve gereksiz invazif girisimlerden kacinilmis olur.
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SUMMARY
Congenital bronchial atresia: A case report

Congenital bronchial atresia is a rare disease. Hilar mass lesions and increased aeration are seen in peripheral lung segments
on chest x-ray. Fifty years old male patient was admitted to our clinic with dyspnea. He was a seed cleaning worker who
had an asthma history for 15 years. In physical examination there was volume loss in right hemithorax. The respiratory
sounds were diminished in both lung, but markedly in right. The expirium was prolonged and forcefull. In chest x-ray there
was irregular opacity in right lower zone. Thoracic computed tomography (CT) revealed bullous formations and a 4.5x3
cm sized solid mass in right lung’s lower lobe which is characteristic for bronchial atresia. In bronchoscopy we found
narrowed segmental orifice in right middle and lower lobe. The patient was diagnosed as congenital bronchial atresia.
As it can be radiologically confused with mass lesions, we present this case with the review of literature.Thoracic CT reveals
mass lesion accompanied by peripheral increase in aeration and bulla formation typically in bronchial atresia. So diagnosis

can be done by clinical, bronchoscopic and thoracic CT findings without invasive procedures.
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Elli yasinda erkek hasta, nefes darigi sikayeti
ile basvurdu. Hastamiz 15 yildir astim tanisi ile
cesitli merkezlerde tedavi almisti, tohum temizleme
isciligi yapiyordu. 20 yil 1 paket-gun sigara
kullanmus, 11 yildir icmiyordu. Fizik muayenesinde
inspeksiyonda sag hemitoraksta hacim kaybi
mevcuttu, dinlemekle solunum sesleri sag
hemitoraksta daha belirgin olmak Uzere bilateral
azalmisti, ekspiryum uzun ve zorluydu. Solunum
fonksiyon testlerinde FVC: %53, FEV1: %34,
FEV1/FVC: 48, PEF: %22, MEF25-75: %11°di.
Arteriyel kan gazi sonuglar ise pH:7.435, pCO2:46.4
mmHg, pO2:52.4 mmHg, Sa02:%87.6, HCO3:
31.4'di. Hastanin rutin kan tetkiklerinde patolojik
bulgu saptanmadi. PA akciger grafisinde sag alt
zonda parakardiyak alanda duzensiz konturlu
dansite artimi ve bilateral hiler bronkovaskuler
dallanma artisi mevcuttu (Resim 1). Toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT) sag akciger alt lob
anterior ve lateral bazal segmentlerde bull6z
olusumlar, sag akciger alt lob medial ve posterior
bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3 cm
boyutlarinda alt lob bronsunu cevreleyen, cevre
parankim ve plevraya uzanim gosteren solid kitle
lezyonu izlendi (Resim 2,3). Toraks manyetik
rezonans goruntulemede (MRG) tariflenen kitle
lezyonu T1 agirlikli sekanslarda izointens, T2
agirhkl sekanslarda hiperintens, intreveno6z
kontrast madde enjeksiyonu sonrasi kontrast
madde tutulumu goéstermeyen 4.5x3x6 cm
boyutlarinda brons trasesi ile uyumlu uzanim
gosteren alan olarak degerlendirildi. Bronkoskopide
sag akciger ust lob bronsu ve segment orifisleri
normaldi, orta ve alt lobda normal anatomik
yapiya uygun olmayan daralmis segment orifisleri
mevcuttu (Resim 4). Sol Ust lob ve lingula normaldi,
sol alt lob bazal segment orifisleri daralmisti ve
iki orifisliydi. Sag alt lobdan alinan bronsial lavaj
sitolojisinde malignite saptanmadi. Sanal
bronkoskopide sag akciger Ust ve orta lobunda
hafif derecede amfizemat6z degisiklikler, alt
lobunda ise bUyuk hava kistlerinin izlendigi belirgin
amfizematoz degisiklikler mevcuttu. Alt lob
posterobazal segmentinde ise hiler bélgeden
perifere dogru, segmental bronslan daraltan
peribronsiyal kalinlasmalar, brons periferinde cevre
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parankime ve plevra ytzeylerine spiktler uzanimian
bulunan, icerisinde punctat kalsifikas-yonlar iceren

solid kitle lezyonu izlendi (Resim 5, 6).
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Resim 1: Sag alt zonda parakardiyak alanda duzensiz konturlu

dansite artimi ve havalanma artisi izleniyor.
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Resim 2, 3: Toraks BT'de parankim ve mediasten pencesinde

sag alt lobda 4.5x3 cm boyutlarinda solid kitle lezyonu ve

cevresinde havalanma artisi izleniyor.



Resim 4: Bronkoskopide orta ve alt lobda normal anatomik

yaplya uygun olmayan daralmis segment orifisleri izleniyor.

Resim 5: Sanal bronkoskopide sag alt lob bronsunda devamiilik

yok, ancak sol alt lob bronsu acik ve devamlilik gosteriyor.

Resim 6: Sanal bronkoskopide birden fazla rudimenter

segment orifisi izleniyor.

Konjenital bronsiyal atrezili bir olgu

TARTISMA

Bronsiyal atrezi normal bronsiyal devamliigin
kesintiye ugramasi sonucu ortaya ciktigi dasunulen
nadir gorulen bir patolojidir. Genellikle st lob
bronsunda goérulur ve sikhkla sol Gst lob
apikoposterior segment etkilenir. Bronsun bir
parcasi buyUk proksimal hava yollarindan ayrilarak
zayif, kanalize olmayan, fibréz kalinti yollar ile
proksimal bronsa bagh kalir. Bu ayrilan bélum
bronsiyal sekresyonla dolar, genisler ve Kistik
yapilanma veya mukosel olusumu ile sonuglanir.
Bu da akciger grafisinde nodul veya kitle
gérinumune yol acar. Postnatal dénemde bu
bélgede alveoler gelisim, alveol sayisindaki
azalmaya ragmen devam eder. Daha sonra atrezi
nedeni ile akimin engellendigi alanda ortaya ¢ikan
kollateral ventilasyon; interalveoler Khon porlari
ve Lambert kanallari ile belirli derecede devam
eder ve hiperinflasyon alaninin cevresindeki dilate
bronslarda hava tuzagi géorinimu ortaya cikar.
CUNnky bu porlar ve kanallar inspirasyon sirasinda
ekspirasyona gére daha fazla hava gecisine izin
verir ve bu durum hava tuzaklanmasina neden
olur. Antenatal dénemde atrezik segmentin
distalindeki bronsiyal dallanma paterni normaldir.
Etkilenen akcigerde vaskuler beslenmede anomali
oldugu gdsterilmistir ve bu durum buyUk ihtimalle
bronsiyal atrezinin sebebidirl1.2.4.5),

Konjenital bronsiyal atrezi ilk olarak 1953
yilinda Ramsay ve Byron tarafindan tanimlanmistir
(6], Patogenez bronsiyal tomurcugun ucundaki
hicreler ve bronsiyal tomurcuk arasindaki iskemi,
skar olusumu ya da devamsizlik ile sonuclanan
bronsiyal arteriyel kan akimindaki intrauterin
kesintiyle iliskili olabilir(3).

Bronsiyal atrezi nadir géralen bir durumdur.
Sol Gst lobda %64, sol alt lobda %14 ve sag orta
ve alt lobda %8 oraninda izlenir!!.7.8]. Orta lob
ve alt loblar nadiren etkilenirler(3). Hastamizda
da nadir bir durum olan sag alt lobda bronsiyal
atrezi tespit ettik. Genellikle yeni dogan veya orta
yasli insanlarda saptanir(?). Olgularin yaklasik
%50'sinde rastlantisal olarak tespit edilirl7). Ancak
bazi hastalarda dispne, pnémoni ve bronsiyal
astim klinigi ile birlikte karsimiza cikabilir(3). Bizim
hastamizda da astim klinigi mevcuttu. Jederlinic
ve ark.’nin yaptigi 86 bronsial atreziden olusan
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review calismasindal10) vakalarin %21'i tekrar-
layan enfeksiyonlar, %712'si dispne ve %5'i dksurtk
Klinigi ile ortaya cikmus, kalan %58'inin asemptoma-
tik oldugu goérulmustar. Pectus ekskavatus ile
birliktelik olabilirl4). Birkac olguda spontan
pnémotoraks ile iliskisi tespit edilmistir. Konjenital
bronsiyal atrezi izole bir anomalidir. Diger
konjenital anomaliler ile birlikteligi nadirdir(8).
Solunum fonksiyon testleri (SFT) genellikle normal
olmasina ragmen obstruktif tipte solunum fonksi-
yon bozuklugu tanimlanmustir(2). Hastamizda da
SFT'de obstruktif tipte solunum fonksiyon bozuklugu
mevcuttur.

Tanidaki en énemli ve en duyarl gérinttleme
teknigi bilgisayarli tomografidir (BT)!1). Mukosel,
segmental hiperinflasyon ve hipovaskularite
bronsiyal atrezinin tipik 6zellikleridir ve toraks
BT'de bu bulgularin kombinasyonu diagnostiktir
(1.7.8], Radyografik bulgular kitle ve kollateral yol
ile iceri alinan hava hapsine bagl olarak gelisen
periferik akciger alanlarinda havalanma artisini
icerir3). Olgularin %90'Inda hiperlusensi, %8'inde
hiler kitle ve %70'inde ikisi birlikte goralar(8),
Buradaki kitle gérinimune mukosel neden olur.
Hastamizda da BT de tipik olarak sag alt lob medial
ve posterior bazal segment lokalizasyonunda 4.5x3
cm boyutlannda alt lob bronsunu cevreleyen, cevre
parankim ve plevraya uzanim gosteren solid kitle
lezyonu ve etrafinda bulléz olusumlar izlendi.

Konijenital bronsiyal atrezili hastalarda bronkos-
kopide ana bronslann acik oldugu ve intraluminal
tikayici bir lezyon olmadigi gérultrl!). Hastamizda
bronkoskopide endobronsiyal lezyon mevcut
degildi, sag akciger orta ve alt lobda normal
anatomik yapiya uygun olmayan kucuk segment
orifisleri mevcuttu.

Bronsiyal atrezide toraks manyetik rezonans
goéruntuleme (MRG)'nin mukoid tikacin incelen-
mesinde yararh oldugu bildirilmistirl’). MRG
anatomik yapilan sekillendirmek acisindan kullanigli
bir ydntemdir(3]. Ayrica bronkoselin vaskuler bir
lezyon olmadigini gosterir. Vaskuler malformas-
yonlarin distalinde hiperinflasyon gértlmez; ancak
bronsiyal atrezide goralar!?).. MRG efektif olarak
bronkoselin dallanan yapisini gosterir ve T1 ve
T2'deki sinyal karakteristikleri ile vasktler malfor-
masyonlardan bronkoseli ayririr(2). Matsushima
ve ark.!”) bronsial atrezili 8 hastayr MRG ile
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incelemis ve hastalarin 7'sinde T1 ve T2 agirlikli
sekanslarda hiperintesite saptarken bir hastada
T1'de dusuk sinyal T2'de hiperintensite saptamislar.
Bizim hastamizda da MRG'de tariflenen kitle
lezyonu T1 agirlikh sekanslarda izointens, T2agirlikli
sekanslarda hiperintens, intraven6z kontrast
madde enjeksiyonu sonrasi kontrast madde
tutulumu goéstermeyen 4.5x3x6 cm boyutlarinda
brons trasesi ile uyumlu uzanim goésteren alan
olarak degerlendirildi Ancak MRG'nin akciger
parankimini gorantdlemede sinirl bir yarar vardir.
CUnku bronsiyal atrezinin tanisinda kritik olan
bolgesel hiperinflasyonu belirleyemez(2-8). Toraks
MRG konjenital bronsiyal atrezi tanisinda énemli
bir metoddur; fakat tanisal gérinttlemede BT'den
sonra ikinci bir secenek olabilirl?).

Ayiricl tanilar arasinda maligniteler, benign
neoplaziler, allerjik bronkopulmoner aspergillozis,
arteriovendz malformasyonlar, anormal pulmoner
vendz dénus, intralobar pulmoner sekestrasyon,
bronkojenik kist ve yabanci cisim aspirasyonu
mevcutturl2). Maligniteler ve benign lezyonlarin
ayirici tanisi BT'de gérulen tipik ozellikler,
bronkoskopi ve MRG bulgulari ile yapilabilir. Allerjik
bronkopulmoner aspergillozis gecici opasitelere
neden olur ve siklikla multipl loblari etkiler ve
distal hiperinflasyon icermez. Vaskuler anomaliler
(arteriovendz malformasyonlar ve anormal
pulmoner vendz donus) BT'de kontrast tutarlar
ve bu grup hastaliklarda lezyon periferinde
havalanma artisi gériimez(2). Hiperinflasyon ile
birlikte olan lezyonlar intralober pulmoner
sekestrasyon ve intrapulmoner bronkojenik Kisttir.
Sekestre segmentler genellikle inferior ve
posteriorda lokalizedir ve genellikle enfekte
olmadikca perihiler pulmoner opasiteler izlenmez.
Aortrografi ile tani konulmakla birlikte MRG ile
sekestrasyon ve bronsiyal atrezi arasindaki ayirici
tani yapilabilir. Sekestrasyonda aortadan ayrilan
anormal arteryel yapi gosterilirl2-8). Bronkojenik
kist genellikle tektir ve hiperinflasyon distalde
degil kist icindedir(2).

Bronkoskopide izlenen rudimenter segment
orifisleri, toraks MRG ve toraks BT de izlenen tipik
radyolojik gérunumler ile hastamiza konjenital
bronsiyal atrezi tanisi konulmustur.

Asemptomatik bronsiyal atrezinin tedavisi
genellikle konservatiftir. Takipler rutin akciger



grafisi ile yapilir. Eger hasta siddetli enfeksiyon
olasiigini dastnduren tekrarlayan semptomlara
sahipse cerrahi tedavi endikasyonu ortaya
cikabilirl®).

Radyolojik kitle lezyonlarnin her zaman timaéral
oldugu dusunulmemelidir. Bu lezyonlar altta
yatabilecek baska bir patoloji acisindan da
degerlendirilmelidir. Radyolojik olarak kitle
goérunimunde olan, ancak beraberinde ve
periferinde havalanma artisi ve bal gérinimu olan
olgularda bronsiyal atrezinin akla gelmesi, hastaya
gereksiz invazif islemler yapilmasini dnleyecektir.
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