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 Konjenital Lober Amfizem 
 
Congenital Lobar Emphysema 
 

Pınar Mutlu, Merve Ilcın Guven 

Özet  

Bir ya da birden fazla akciğer lobunun dışarıdan bir 

bası olmadan hiperinflasyonu konjenital lober amfi-

zem olarak tanımlanır. 20.000 ila 30.000 doğumda 

bir izlenen çok nadir bir durumdur. Olgula-

rın %50’sinde etyoloji bilinmemektedir. Etyolojide 

suçlanan diğer nedenler, bronşiyal anormallikler ya 

da alveolar defektlerdir. Yetersiz kıkırdak desteğinin 

sonucunda bronşial kollapsın olduğu yönünde teori-

ler de vardır. Sıklıkla sol üst lob, ardından orta ve sağ 

üst loblar etkilenir, alt loblar ise nadiren etkilenir. 

Olguların %90’ı bebeklik döneminde ağır solunumsal 

semptomlarla tanı alır. Bu olgu sunumunda, erişkin 

yaşta tanı konan konjenital lober amfizem olgusun-

dan bahsedilecektir. 

Anahtar Sözcükler: Konjenital, amfizem, hiperinflas-

yon. 

  

 

 

Abstract 

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 

çocukluk döneminde tanı alan bir hastalıktır. KLA, 

akciğerde bir lobun, bir ya da birden fazla loba ait 

segmentin veya birden fazla lob bronşunun 

intraluminer obstrüksiyon ile ileri derecede 

hiperinflasyona uğraması sonucu, çevre akciğer 

dokusuna ve mediastene bası yapması ile 

karakterize olan anomalidir (1). Akciğerde 

görüldüğü yerler sırasıyla: sol üst lob, orta lob, sağ 

üst ve alt loblar şeklindedir (2,3). Hastalığın 

oluşumu ile ilgili çeşitli mekanizmalar öne 

sürülmüştür. Bunlar; alveol hasarı oluşturan 

enfeksiyon, mukus tıkacı oluşumu sonrası lob 

bronşunun obstrükte olması, kıkırdak eksikliği,     

   

bronkomalazi ve polialveolar lobdur (2,4). 

Tanıya götüren semptomların başlıcaları, nefes 

darlığı, interkostal çekilmeler, hışıltı, siyanoz, 

beslenme güçlüğüdür (4). Bu semptomlar olguların 

%30’unda doğumdan hemen sonra diğerlerinde 

çocukluk döneminde görülür. Olguların çok az bir 

kısmı ise hiç semptom görülmeden erişkin yaşta 

tesadüfen tanı alabilir. 

Biz de bu makalede, çok nadir saptanmasından 

dolayı, erken çocukluk dönemi semptomları 

olmayan ve erişkin yaşta tanı alan bir olguyu 

sunmak istedik. 
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Yirmi yaşında erkek, son bir aydır devam eden nefes dar-

lığı ve öksürük şikayetiyle polikliniğimize başvurdu. Öz-

geçmişinde solunumsal semptom veya bir akciğer hasta-

lığı mevcut değildi. Soy geçmişinde özellik yoktu. Sigara 

hiç kullanmamıştı. 

Fizik muayenesinde genel durumu iyi ve vital bulguları 

normaldi. Oda havasında pulse oksimetre ile ölçülen 

satürasyonu %98’di. Akciğer oskültasyonunda sağ üst 

zonda solunum sesleri nispeten azalmıştı. Diğer sistemle-

rin muayenesi de normaldi.  

Hastanın laboratuvarında, hemogramında ve biyokimya-

sında patolojik bir değere rastlanmadı. 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 akciğer grafisinde sağ akciğerde hava-

lanma artışı, sağ tarafta kot aralıklarında genişleme, 

saydamlıkta artış izlendi (Şekil 1). Kontrastsız toraks to-

mografisinde, sağ akciğer üst lobda konjenital lober am-

fizem saptandı (Şekil 2 ve 3). 

Olgunun yakınmaları ılımlı olduğu için semptomlarına 

yönelik tedavi başlandı. 

 

 

Şekil 1: Postero- anterior akciğer grafisi. 

 

TARTIŞMA 

KLA 20.000 ila 30.000 doğumda bir izlenen çok nadir 

bir durumdur (1). KLA, pulmoner lobun overinflasyonu ile 

karakterize akciğerlerin gelişiminin nadir kistik malfor-

masyonlarından biridir (5,6). Sol üst lob (%43) ve sağ 

orta lob (%32) en sık etkilenen loblardır. Bunları sağ üst 

lob (%20) ve bilateral etkilenim (%20) izler (7). Bizim 

olgumuzda da sağ akciğer üst lob etkilenmişti. 

 

 
Şekil 2: Toraks tomografisi. 

 

 

Şekil 3: Toraks tomografisi. 

 

Erkek çocuklarındaki görülme insidansı kız çocuklarından 

üç kat fazladır (8). KLA’nın etyolojisinde displastik bronşial 

kartilaj, bronş içindeki muköz plaklar, polialveolar lob 

formasyonu, bronşa basan aberan venler ve özellikle 

sitomegalovirüs gibi enfeksiyonlardan sonra oluşan bronş 

düzensizlikleri olduğu düşünülse de, halen olgula-

rın %50’sinde etyoloji bilinmemektedir (9,10). KLA %14 

oranında kardiyovasküler anormalliklerle beraber bulu-

nabilir. Beraber göründüğü diğer anormallikler; renal 

agenezi, renal kist, pektus ekscavatum ve diyafragma 

hernisi sayılabilir (11). Bizim olgumuzda bu konjenital 

anomalilerin hiçbiri yoktu. 

Myers ve ark. (12), KLA’yı üç klinik tipe ayırmıştır. Birinci 

tipte semptomlar bebeklik döneminde başlar. KLA tip 

2’de semptomlar adölesanda başlar ve tip 3 de ise has-

tada semptom olmaz. Olguların %90’ı tip 1’e girer ve 

erken bebeklik döneminde semptomları ortaya çıkmakta-

dır. Fakat tip 2 ve 3‘e çok nadir rastlanmaktadır. Özellik-

le tip 3, bizim olgumuzda da olduğu gibi tesadüfen tanı 

alır. 

Çoğu zaman direkt akciğer grafisi tanıda yardımcı olsa 

da kesin tanı da toraks tomografisi kullanılmaktadır. Direk 

grafide ve tomografide hiperlüsens alanların izlenmesi, 

komşu lobun kollaps olması, mediastenin orta hattan yer 

değiştirmesi ve bunlara ek olarak tomografide amfizama-

töz lobdaki venlerin incelmesinin görülmesi tanı koydurur 
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(13). Bizim olgumuzda da tanıyı toraks tomografisiyle 

koyduk. Radyonüklid ventilasyon-perfüzyon sintigrafileri 

azalmış ventilasyon ve etkilenen lobda perfüzyon yoklu-

ğunu gösterirken (14-17), bronkoskopi ile de hava yo-

lundaki dinamik değişiklikleri gösterip, hava yolunda 

obstrüksiyona yol açabilecek yabancı cisim ve dıştan 

basıyı belirleyebiliriz (18). Fakat bizim olgumuz bu ileri 

tetkikleri kabul etmediği için yapamadık. 

Ayırıcı tanıda, pnömatosel, pnömotoraks, karşı akciğerde 

hipoplazi, diyafragma hernisi, konjenital adenomatoid 

malformasyon, yabancı cisim aspirasyonuna bağlı obst-

rüktif amfizem, mukus tıkaçları, endobronşiyal kitleler ve 

postinfeksiyöz lobar amfizem yer almaktadır (19,20). 

Ağır solunumsal semptomları olan infantlarda, morbidite-

yi ve mortaliteyi önlemek amacıyla önerilen tedavi lobek-

tomidir. Fakat bazı yazarlar minimal semptomu olan veya 

semptomu olmayan hastalarda konservatif tedavi uygula-

nabileceğini önermişlerdir (21). Biz de olgumuzda ağır 

solunumsal semptomlar olmadığı için cerrahi bir yaklaşım 

düşünmedik. 

Sonuç olarak; KLA nadir bir anomalidir fakat erişkin yaşa 

kadar semptomsuz gelmesi ve tesadüfen saptanması çok 

daha nadir bir durumdur.         
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