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KONJENITAL AKCiGER ANOMALILERI

Ulas KUMBASAR!

Tablo 1. Konjenital Akciger Anomalileri

Trakeal Anomaliler
Trakea agenezisi ve atrezisi
Konjenital Trakeal Stenoz

Brons Anomalileri
Trakeal Brons ve Divertikiil
Bronsiyal Atrezi
Trakeobronkomegali
Bronkoozofageal Fistiil
Bronkobiliyer Fistiil
Bronkopulmoner Foregut Malformasyonlari
Pulmoner Sekestrasyonlar
Bronkojenik Kistler

Akciger Anomalileri
Pulmoner agenezi, aplazi ve hipoplazi
Konjenital Lobar Amfizem
KKAM

Pulmoner Arter Anomalileri
Pulmoner arter agenezisi
Supravalviiler PA Stenozu
Pulmoner Arter Sling Anomalisi
Hemitrunkus Arteriozus
Izole Pulmoner Arter Anevrizmast

Pulmoner Ven Anomalileri
PAPVD-TAPVD
Scimitar Sendromu
Pulmoner AV Malformasyonlar
Pulmoner Varisler

Pulmoner Lenfatik Anomaliler
Lenfanjiyomalar
Lenfanjiektazi
Lenfanjiyomatozis

Lenfatik displazi sendromu

Solunum sistemini ilgilendiren ¢ok c¢esitli konjenital anomali vardir. Bu ano-
malilerin bir kismi hi¢bir klinik semptom vermezken, ciddi anomaliler dogum
sonrasinda dispne ve siyanozla karsimiza ¢ikabilirler. Tanimlanan ilk konjenital ak-
ciger anomalisi 1639’da Fontanus tarafindan saptanan akciger kistiydi. Bu konudaki
uygulanan ilk cerrahi tedavi ise Reinhoff’un 1933 yilinda 3 yasinda bir cocuga yapti-
&1 akciger kist eksizyonudur. Gebelik stiresi boyunca fetal akciger ¢esitli morfolojik
degisikliklere ugrar. Gebeligin 3. haftasinda forgut endodermin, splanknik mesoder-
me dogru prolabe olmasi ile solunum sistemi gelismeye baglar. Solunum mukozas
endodermden gelisirken, vaskiiler yapilar diiz kaslar, kikirdak doku ve diger bag
dokusu elemanlart mezodermden gelisir. (Potter & Loosli, 1951; Yetim et al., 2011).
Konjenital akciger anomalileri kabaca 4 grup altinda toplanabilir (Tablo 1).
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varis genellikle regresyona ugrar. Hemoptizi ve hemotoraks gibi komplikasyon-
lar gelistiginde rezeksiyon uyglanmalidir (Berecova et al., 2012; Hipona & Jams-
hidi, 1967).

PULMONER LENFATIiK ANOMALILER

Lenfatik anomaliler dort ana baglikta toplanabilir: Lenfanjiyomalar, lenfanji-
ektazi, lenfanjiyomatozis ve lenfatik displazi sendromu. Lenfanjiyoma lenfatik
dokunun lokalize proliferasyonunu, lenfanjiektazi dilate lenfatiklerin varligini,
lenfanjiyomatozis ise multiple lenfanjiyomalarin varligmi tanimlar. Lenfatik
displazi sendromu ise primer lenfédem sendromu, konjenital silotoraks ve sari
tirnak sendromundan olusur (Bobbio et al., 2019; Faul et al., 2000; Hilliard, Mc-
Kendry, & Phillips, 1990). Torasik lenfanjiyomalar toraks duvarinda veya medi-
astende ortaya cikarak intratorasik uzanim gosterebilirler. BT de genellikle iyi
sinirli, multilokiile ve heterojen dansitede kitleler olarak gortliirler. Yavas bii-
ylimelerine ragmen zaman igerisinde ¢evre yapilara basi yaparak semptomlara
yol agabilirler (Takahashi & Al-Janabi, 2010). Cerrahi eksizyon hem tanisal hem
teropotiktir.

Pulmoner lenfanjiektazi primer veya sekonder olabilir. Primer form akciger
igerisindeki lenfatik kanallarin dilatasyonuna bagl ortaya ¢ikar. Siklikla yenido-
gan doneminde goriiliir ve genellikle mortal seyirlidir. Sekonder form ise hemen
her yasta gortilebilir ve altta yatan pumoner vendz obstriiksiyona bagli ortaya ¢1-
kar (Hilliard et al., 1990; Murthy et al., 2016). Pulmoner lenfanjiektazili hastala-
rin yaklasik yarisinda altta yatan konjenital kalp hastalig1 vardir. Ven6z obstriiksi-
yona bagl lenfatik obstriiksiyon gelisir ve silotoraks ortaya ¢ikar. Kesin tani igin
histolojik inceleme gereklidir. Tedavi genellikle destekleyici tedavi seklindedir.
Primer pulmoner lenfanjiektazi tedavisinde kortikosteroidler, izole lezyonlarda
cerrahi, okreotide, antiplasmin tedavi, fibrin yapistiricilar veya otolog kan ile
plorodez, tedavisi uygulanabilir. Persistan PH gelisen vakalarda yiiksek frekansl
osilasyon ventilasyonu ya da EKMO gerekli olabilir. Ancak hastalik genellikle
ilerleyici karakterdedir ve siklikla fatal seyreder (Hwang, Kim, Hwang, Kim, &
Kim, 2014).
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