
- 189 -

Bölüm 11

KONJENİTAL AKCİĞER ANOMALİLERİ

Ulaş KUMBASAR1

Tablo 1. Konjenital Akciğer Anomalileri
Trakeal Anomaliler Pulmoner Arter Anomalileri
   Trakea agenezisi ve atrezisi    Pulmoner arter agenezisi
   Konjenital Trakeal Stenoz    Supravalvüler PA Stenozu
Bronş Anomalileri    Pulmoner Arter Sling Anomalisi
   Trakeal Bronş ve Divertikül    Hemitrunkus Arteriozus
   Bronşiyal Atrezi    İzole Pulmoner Arter Anevrizması
   Trakeobronkomegali Pulmoner Ven Anomalileri
   Bronkoözofageal Fistül    PAPVD-TAPVD
   Bronkobiliyer Fistül    Scimitar Sendromu 
   Bronkopulmoner Foregut Malformasyonları    Pulmoner AV Malformasyonlar
   Pulmoner Sekestrasyonlar    Pulmoner Varisler
   Bronkojenik Kistler Pulmoner Lenfatik Anomaliler
Akciğer Anomalileri    Lenfanjiyomalar
   Pulmoner agenezi, aplazi ve hipoplazi    Lenfanjiektazi
   Konjenital Lobar Amfizem    Lenfanjiyomatozis
   KKAM    Lenfatik displazi sendromu

Solunum sistemini ilgilendiren çok çeşitli konjenital anomali vardır. Bu ano-
malilerin bir kısmı hiçbir klinik semptom vermezken, ciddi anomaliler doğum 
sonrasında dispne ve siyanozla karşımıza çıkabilirler. Tanımlanan ilk konjenital ak-
ciğer anomalisi 1639’da Fontanus tarafından saptanan akciğer kistiydi. Bu konudaki 
uygulanan ilk cerrahi tedavi ise Reinhoff’un 1933 yılında 3 yaşında bir çocuğa yaptı-
ğı akciğer kist eksizyonudur. Gebelik süresi boyunca fetal akciğer çeşitli morfolojik 
değişikliklere uğrar. Gebeliğin 3. haftasında forgut endodermin, splanknik mesoder-
me doğru prolabe olması ile solunum sistemi gelişmeye başlar. Solunum mukozas 
endodermden gelişirken, vasküler yapılar düz kaslar, kıkırdak doku ve diğer bağ 
dokusu elemanları mezodermden gelişir. (Potter & Loosli, 1951; Yetim et al., 2011). 
Konjenital akciğer anomalileri kabaca 4 grup altında toplanabilir (Tablo 1).
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varis genellikle regresyona uğrar. Hemoptizi ve hemotoraks gibi komplikasyon-
lar geliştiğinde rezeksiyon uyglanmalıdır (Berecova et al., 2012; Hipona & Jams-
hidi, 1967). 

PULMONER LENFATIK ANOMALILER
Lenfatik anomaliler dört ana başlıkta toplanabilir: Lenfanjiyomalar, lenfanji-

ektazi, lenfanjiyomatozis ve lenfatik displazi sendromu. Lenfanjiyoma lenfatik 
dokunun lokalize proliferasyonunu, lenfanjiektazi dilate lenfatiklerin varlığını, 
lenfanjiyomatozis ise multiple lenfanjiyomaların varlığını tanımlar. Lenfatik 
displazi sendromu ise primer lenfödem sendromu, konjenital şilotoraks ve sarı 
tırnak sendromundan oluşur (Bobbio et al., 2019; Faul et al., 2000; Hilliard, Mc-
Kendry, & Phillips, 1990). Torasik lenfanjiyomalar toraks duvarında veya medi-
astende ortaya çıkarak intratorasik uzanım gösterebilirler. BT’de genellikle iyi 
sınırlı, multiloküle ve heterojen dansitede kitleler olarak görülürler. Yavaş bü-
yümelerine rağmen zaman içerisinde çevre yapılara bası yaparak semptomlara 
yol açabilirler (Takahashi & Al-Janabi, 2010). Cerrahi eksizyon hem tanısal hem 
teropötiktir. 

Pulmoner lenfanjiektazi primer veya sekonder olabilir. Primer form akciğer 
içerisindeki lenfatik kanalların dilatasyonuna bağlı ortaya çıkar. Sıklıkla yenido-
ğan döneminde görülür ve genellikle mortal seyirlidir. Sekonder form ise hemen 
her yaşta görülebilir ve altta yatan pumoner venöz obstrüksiyona bağlı ortaya çı-
kar (Hilliard et al., 1990; Murthy et al., 2016). Pulmoner lenfanjiektazili hastala-
rın yaklaşık yarısında altta yatan konjenital kalp hastalığı vardır. Venöz obstrüksi-
yona bağlı lenfatik obstrüksiyon gelişir ve şilotoraks ortaya çıkar. Kesin tanı için 
histolojik inceleme gereklidir. Tedavi genellikle destekleyici tedavi şeklindedir. 
Primer pulmoner lenfanjiektazi tedavisinde kortikosteroidler, izole lezyonlarda 
cerrahi, okreotide, antiplasmin tedavi, fibrin yapıştırıcılar veya otolog kan ile 
plörodez, tedavisi uygulanabilir. Persistan PH gelişen vakalarda yüksek frekanslı 
osilasyon ventilasyonu ya da EKMO gerekli olabilir. Ancak hastalık genellikle 
ilerleyici karakterdedir ve sıklıkla fatal seyreder (Hwang, Kim, Hwang, Kim, & 
Kim, 2014).
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