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CASE REPORT

Konjenital Lober Amfizem

Congenital Lobar Emphysema

Pinar Mutlu, Merve llcin Guven

Ozet

Abstract

Bir ya da birden fazla akciger lobunun disandan bir
basi olmadan hiperinflasyonu konjenital lober amfi-
zem olarak tanimlanir. 20.000 ila 30.000 dogumda
bir izlenen c¢ok nadir bir durumdur. Olgula-
rnn %50'sinde etyoloji bilinmemektedir. Etyolojide
suclanan diger nedenler, bronsiyal anormallikler ya
da alveolar defekilerdir. Yetersiz kikirdak desteginin
sonucunda bronsial kollapsin oldugu yéninde teori-
ler de vardir. Siklikla sol Ust lob, ardindan orta ve sag
Ust loblar etkilenir, alt loblar ise nadiren etkilenir.
Olgularin %901 bebeklik déneminde agir solunumsal
semptomlarla tani alir. Bu olgu sunumunda, erigkin
yasta tani konan konjenital lober amfizem olgusun-
dan bahsedilecektir.

Anahtar Sézcikler: Konjenital, amfizem, hiperinflas-
yon.

Congenital lobar emphysema is defined by
hyperinflation of 1 or more lung lobes in the absence
of extrinsic bronchial obstruction. It is a very rare
condition with an incidence of 1 in 20,000 to
30,000 births. The etiology is unknown in 50% of
cases. Other factors suspected in the etiology are
bronchial abnormalities or alveolar defects. Some
theories also include bronchial collapse as a result of
insufficient cartilage support. The left upper lobe is
frequently affected, followed by the middle and right
upper lobes, while the lower lobes are rarely affected.
Some 90% of cases are diagnosed in infancy with
severe respiratory symptoms. In this report, a case of
congenital lobar emphysema diagnosed in adulthood
is described.
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Konjenital lober amfizem (KLA) , genellikle erken
cocukluk déneminde tani alan bir hastaliktir. KLA,
akcigerde bir lobun, bir ya da birden fazla loba ait
fazla lob bronsunun

segmentin  veya birden

intraluminer  obstriksiyon ile ileri derecede
hiperinflasyona ugramasi sonucu, cevre akciger
yapmasi ile

Akcigerde

goruldiugu yerler sirasiyla: sol Ust lob, orta lob, sag

dokusuna ve mediastene basi

karakterize olan anomalidir  (1).

Ust ve alt loblar seklindedir (2,3). Hastahgin

olusumu ile ilgili cesitli  mekanizmalar  &ne

sOrGlmUstor.  Bunlar; alveol  hasart  olusturan

enfeksiyon, mukus tikaci olusumu sonrasi lob
bronsunun obstrikte olmasi, kikirdak eksikligi,

bronkomalazi ve polialveolar lobdur (2,4).

Taniya gétiren semptomlarin baglicalarn, nefes
hisilt,

beslenme gi¢ligidir (4). Bu semptomlar olgularin

darligi, interkostal cekilmeler, siyanoz,
%30’unda dogumdan hemen sonra digerlerinde
cocukluk déneminde gorilir. Olgularin ¢ok az bir
kismi ise hig semptom gérilmeden erigkin yasta

tesadifen tani alabilir.

Biz de bu makalede, ¢ok nadir saptanmasindan

dolayi, erken cocukluk dénemi semptomlari

olmayan ve eriskin yasta tani alan bir olguyu
sunmak istedik.
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Yirmi yasinda erkek, son bir aydir devam eden nefes dar-
ligi ve oksurik sikayetiyle poliklinigimize basvurdu. Oz-
gecmisinde solunumsal semptom veya bir akciger hasta-
ligi mevcut degildi. Soy gecmisinde dzellik yoktu. Sigara
hig kullanmamugti.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi ve vital bulgulan
normaldi. Oda havasinda pulse oksimetre ile lcilen
satirasyonu %98’di. Akciger oskiltasyonunda sag Ust
zonda solunum sesleri nispeten azalmigti. Diger sistemle-
rin muayenesi de normaldi.

Hastanin laboratuvarinda, hemograminda ve biyokimya-
sinda patolojik bir degere rastlanmadi. Solunum fonksi-
yon testinde, FVC'si beklenenin %85'i, FEV1’ i beklene-
nin %97'si ve FEV1/FVC’ si %81'di. Reversibilitesi negatif-
ti.

Postero-anterior akciger grafisinde sag akcigerde hava-
lanma arhigi, sag tarafta kot araliklarinda genisleme,
saydamlikta artis izlendi (Sekil 1). Kontrastsiz toraks to-
mografisinde, sag akciger Ust lobda konjenital lober am-
fizem saptand (Sekil 2 ve 3).

Olgunun yakinmalar ihmli oldugu igin semptomlarina

yonelik tedavi baslandi.

[\
Sekil 1: Postero- anterior akciger grafisi.

TARTISMA

KLA 20.000 ila 30.000 dogumda bir izlenen cok nadir
bir durumdur (1). KLA, pulmoner lobun overinflasyonu ile
karakterize akcigerlerin gelisiminin nadir kistik malfor-
masyonlarindan biridir (5,6). Sol Ust lob (%43) ve sag
orta lob (%32) en sik etkilenen loblardir. Bunlar sag st
lob (%20) ve bilateral etkilenim (%20) izler (7). Bizim

olgumuzda da sag akciger Ust lob etkilenmisti.
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Sekil 2: Toraks tomografisi.

Sekil 3: Toraks tomografisi.

Erkek cocuklarindaki gérilme insidansi kiz cocuklarindan
U¢ kat fazladir (8). KLA'nin etyolojisinde displastik bronsial
kartilaj, brons icindeki mukéz plaklar, polialveolar lob
formasyonu, bronsa basan aberan venler ve &zellikle
sitomegaloviris gibi enfeksiyonlardan sonra olusan brong
dizensizlikleri oldugu dusinilse de, halen olgula-
rn %50'sinde etyoloji bilinmemektedir (2,10). KLA %14
oraninda kardiyovaskiler anormalliklerle beraber bulu-
nabilir. Beraber gérindigi diger anormallikler; renal
agenezi, renal kist, pektus ekscavatum ve diyafragma
hernisi sayilabilir (11). Bizim olgumuzda bu konjenital
anomalilerin hicbiri yoktu.

Myers ve ark. (12), KLA'yi Gg klinik tipe ayirmistir. Birinci
tipte semptomlar bebeklik déneminde basglar. KLA tip
2'de semptomlar adélesanda baslar ve tip 3 de ise has-
tada semptom olmaz. Olgularin %901 tip 1’e girer ve
erken bebeklik déneminde semptomlar ortaya ¢ikmakta-
dir. Fakat tip 2 ve 3‘e cok nadir rastlanmaktadir. Ozellik-
le tip 3, bizim olgumuzda da oldugu gibi tesadifen tan
alir.

Cogu zaman direkt akciger grafisi tanida yardime olsa
da kesin tani da toraks tomografisi kullaniimaktadir. Direk
grafide ve tomografide hiperlisens alanlarin izlenmesi,
komsu lobun kollaps olmasi, mediastenin orta hattan yer
degistirmesi ve bunlara ek olarak tomografide amfizama-

tdz lobdaki venlerin incelmesinin gérilmesi tani koydurur
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(13). Bizim olgumuzda da taniyi toraks tomografisiyle
koyduk. Radyoniklid ventilasyon-perfizyon sintigrafileri
azalmig ventilasyon ve etkilenen lobda perfizyon yoklu-
gunu gosterirken (14-17), bronkoskopi ile de hava yo-
lundaki dinamik degisiklikleri gésterip, hava yolunda
obstriksiyona yol acabilecek yabanci cisim ve distan
basiyi belirleyebiliriz (18). Fakat bizim olgumuz bu ileri
tetkikleri kabul etmedigi igin yapamadik.

Ayincr tanida, pnématosel, pnémotoraks, karsi akcigerde
hipoplazi, diyafragma hemisi, konjenital adenomatoid
malformasyon, yabanci cisim aspirasyonuna bagli obst-
riktif amfizem, mukus tikaglar, endobronsiyal kitleler ve
postinfeksiydz lobar amfizem yer almaktadir (19,20).

Agir solunumsal semptomlari olan infantlarda, morbidite-
yi ve mortaliteyi énlemek amaciyla dnerilen tedavi lobek-
tomidir. Fakat bazi yazarlar minimal semptomu olan veya
semptomu olmayan hastalarda konservatif tedavi uygula-
nabilecegini &nermislerdir (21). Biz de olgumuzda agir
solunumsal semptomlar olmadig icin cerrahi bir yaklagim
distnmedik.

Sonuc olarak; KLA nadir bir anomalidir fakat erigkin yasa
kadar semptomsuz gelmesi ve tesadifen saptanmasi gok
daha nadir bir durumdur.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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