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GİRİŞ

Konjenital akciğer lezyonları, değişik 
yaşlarda farklı klinik ve radyolojik bulgularla 
ortaya çıkan bir hastalık grubudur. Konjenital 
pulmoner hava yolu malformasyonları 
(KPHM), bronkopulmoner sekestrasyonlar 
(BPS), konjenital lober aşırı havalanma (CLO) 
ve bronkojenik kistler bu başlık altında ince-
lenir. Tahmini görülme sıklığının 1/20 000-
1/35 000’den 1/2500’e kadar çıktığını gösteren 
çalışmalar mevcuttur [1]. Bu insidans artışı, 
radyolojik görüntülemelerdeki gelişmelerle 
birlikte antenatal ve postnatal tanı koyulma 
sıklığının artmasına bağlanmıştır. Erken tanı ile 
doğum sırasında ve sonrasında yaşanabilecek 
sorunların yönetimi kolaylaşmaktadır. 

Bronkopulmoner malformasyonların pato-
genezi henüz tam olarak anlaşılamamış olsa 
da elimizdeki verilere göre, bu lezyonların 
çoğu, kusurlu ön bağırsak tomurcuklanması ve 
farklılaşmasından kaynaklanmaktadır. İkinci 
bir teori, bu lezyonların sekonder pulmoner 

displastik değişikliklerle birlikte hava yolu 
obstrüksiyonu ile ilişkili olduğudur.

İnsan akciğerinin normal intrauterin gelişimi 
beş aşamaya ayrılmıştır: embriyonik, psödo-
glandüler, kanaliküler, sakküler ve alveolar 
faz. Embriyonik faz, gebeliğin 4. haftasında 
ilkel ön bağırsağın, ventral duvarından respi-
ratuar divertikülün oluşumu ile başlar. Akciğer 
tomurcuğu uzadıkça mezodermin lateral inva-
jinasyonu özofagus ve trakeayı ayıran trake-
oözofageal septumu oluşturur. 5 ile 7. hafta 
arasında, laringotrakeal tomurcuğun distal 
ucu, sağ ve sol ana bronşları oluşturmak üzere 
büyüyen iki akciğer tomurcuğuna ayrılır ve 
bunlar da embriyonik fazın sonunu işaret eden 
lober bronşlara dallanır. Psödoglandüler faz, 
yaklaşık 7 ile 16. haftalar arasındadır. Bu süre 
zarfında segmental ve subsegmental bronşlar 
oluşur. Tüm bronşlar oluşmasının ardından 
kanaliküler faz başlar. Bu aşama yaklaşık 16 ile 
24. haftalar arasındadır. Bu süre zarfında dis-
tal asiner ünite gelişir. Sakküler fazda (24-36. 
haftalar) alveoller ve terminal keseler gelişmeye 
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devam eder. Alveolar fazda (36 haftadan sonra), 
tamamen olgun alveollerin görünümü başlar ve 
alveollerin çoğunluğu yaşamın ilk 2 yılında 
oluşumunu tamamlar. Bu aşamalardan birinde 
anormallik olduğunda konjenital akciğer 
lezyonları ortaya çıkar. Konjenital akciğer 
lezyonları anormal parankim-normal vasküler 
gelişim ile normal parankim-anormal vasküler 
gelişim arasındaki spektrumda dağılmaktadır.

1- Pulmoner Gelişim Anomalileri

Pulmoner gelişim anomalileri üç grupta 
sınıflandırılmıştır. Grup 1’de bronşlar ve 
akciğer dokusu yoktur (agenezi); Grup 2’de 
ilkel bir bronş mevcuttur ve akciğer dokusu 
olmayan kör uçlu bir kese ile sınırlıdır (aplazi); 
ve Grup 3’te akciğer dokusunda değişken 
azalma ile birlikte bronşiyal hipoplazi vardır 
(hipoplazi) [2].

Gebeliğin 4. haftasında (ilkel akciğerin 
oluştuğu embriyojenik dönemde) dorsal aortik 
arktaki anormal kan akımının pulmoner agene-
ziye neden olduğu varsayılmıştır. Etiyoloji 
net olmamakla birlikte genetik, teratojenik ve 
mekanik faktörler olası nedenler olarak öne 
sürülmüştür [3].

Tek taraflı pulmoner ageneziyi prenatal US 
ile teşhis etmek zordur; ancak mediastinal 
şift varlığında şüphelenilebilir [4]. Etkilenen 
fetüslerin %50'den fazlasında kardiyovasküler 
(patent duktus arteriozus, patent foramen 
ovale), gastrointestinal (trakeoözofageal fistül, 

imperfore anüs), genitoüriner veya iskelet (eks-
tremite anomalileri, vertebral segmentasyon 
anomalileri) sistemiyle ilgili başka anormal-
likler vardır. Ekstremite ve spinal anomalile-
rin çoğu pulmoner agenezi ile aynı taraftadır. 
Kontralateral akciğer yapı olarak normaldir 
ancak kompansatuar hipertrofiye sahiptir [2].

Pulmoner aplazi ve agenezideki görüntüleme 
bulguları, aplazide görülen kısa kör sonlanan 
bronş varlığı dışında benzerdir. Postnatal rady-
ografi, ilgili hemitoraksın aynı tarafta medias-
tinal şift ile birlikte yaygın opasifikasyonunu 
gösterir ve bilgisayarlı tomografi (BT), ilgili 
tarafta akciğer parankiminin, bronşun ve 
pulmoner arterin olmadığını doğrulamaya 
yardımcı olur [3] (Resim 1).

Pulmoner hipoplazi akciğerlerin eksik 
gelişimi olarak tanımlanmış olup primer veya 
sekonder olabilir. Daha nadir olarak görülen 
primer pulmoner hipoplazinin etiyolojisinde 
ortaya koyulmuş bir sebep yoktur. Pulmoner 
hipoplazi vakalarının çoğu, akciğer gelişimi 
için gerekli olan torasik alanın sınırlandığı, 
intratorasik veya ekstratorasik bir sürece 
sekonderdir. En sık intratorasik neden, 
olguların %75-90'ında sol taraflı, %10'unda 
sağ taraflı ve %5'inde bilateral olan konjeni-
tal diyafram hernisidir. Pulmoner hipoplazinin 
diğer intratorasik nedenleri arasında KPHM, 
BPS, kardiyak veya mediastinal kitle, lenfatik 
malformasyon ve diyafram agenezisi yer alır. 
En sık ekstratorasik neden ise genitoüriner 
anomalilere veya erken membran rüptürüne 
sekonder şiddetli oligohidroamniyozdur. 

Resim 1. A, B.  6 aylık sağ pulmoner agenezi tanısı olan hastanın (A) akciğer grafisinde sağ hemitoraksta 
havalanma izlenmemektedir. (B) Toraks BT’de mediastinal vasküler yapıların ve kalbin orta hattın 
sağına doğru yer değiştirdiği izlenmekte olup sağ hemitoraksta havalanan akciğer parankimi 
bulunmamaktadır.

E
Ğ

İT
İC

İ 
N

O
K

TA



Konjenital Akciğer ve Diyafram Lezyonları 335

Tanatoforik displazi veya Jeune sendromu gibi 
iskelet displazilerinde küçük ve rijid bir göğüs 
kafesi oluşur, buna sekonder pulmoner hipo-
plazi izlenebilir [3, 5].

Antenatal olarak, kalbin dört odacık 
görünümü seviyesinde aksiyal bir düzlemde 
göğüs çevresi ölçümleri alınır. Gestasyonel yaş 
için 5. persantilin altındaki göğüs çevresi, pul-
moner hipoplaziyi gösterir [5].

2- Konjenital Pulmoner Havayolu 
Malformasyonu (KPHM)

Konjenital pulmoner hava yolu malforma
syonu (KPHM), konjenital akciğer malforma
syonlarının en sık görülenidir (%30-40).  
Terminal bronşiyollere benzeyen, solunum 
epiteliyle döşeli, ancak kıkırdak doku ve bronş 
bezleri bulunmayan kistik boşlukların hamar-
tomatöz proliferasyonunu temsil eder [2, 6]. 
Önceki terminoloji konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon (KKAM), lezyonlarda 
kistik bileşenlerin yanı sıra solid bileşenlerin 
de bulunabileceğinin anlaşılmasıyla artık 
kullanılmamaktadır. Bronkojenik kistlerden 
ve BPS’den farklı olarak trakeobronşiyal 
sistemle ilişkilidirler. KPHM’lerin güncel kla-
sifikasyonu, ağırlıklı olarak kistlerin boyutuna 
göre beş tipe ayrılır [7]. Tip 0 (<%2) majör 
trakeobronşiyal havayollarının multilober 
asiner disgenezi/displazisini içerir ve bilateral 
olması yaşamla bağdaşmaz. Tip 1 (%70) 2-10 
cm boyutundaki bronşiyal veya bronşiyoler 
kökenli makrokistleri içerir. Tip 2 (%15-20), 
tip 1'e benzer ancak 0,5-2 cm boyutunda kis-
tlere sahiptir. Tip 3 (%10), bronkoalveolar 
kanal kaynaklı 0,5 cm'den küçük mikrokistlerle 
ilişkili ağırlıklı olarak solid bir lezyondur ve 
adenomatoid olan tek tiptir. Tip 4 (<%5), tipik 
olarak akciğerin tek bir lobunu etkileyen, distal 
asiner kaynaklı büyük hava veya sıvı dolu kis-
tlerden oluşur ve tip 1 plöropulmoner blastom 
ile ilişkili olan tiptir. Görüntülemede sadece üç 
tip KPHM ayırt edilir: makrokistik KPHM’leri 
oluşturan büyük kist ağırlıklı KPHM (tip 1) 
ve küçük kist ağırlıklı KPHM (tip 2); ve çapı 
5 mm'den küçük kistlerin olduğu mikrokistik 

veya solid tip (tip 3) lezyonlar. Tip 4 görüntül-
emede genellikle büyük kistlerden oluşur ve tip 
1 plöropulmoner blastomdan ayırt edilemez.

Konjenital pulmoner hava yolu 
malformasyonları (KPHM) genellikle ante-
natal US’de alt tipine bağlı olarak değişken 
büyüklükte kistlere sahip ekojenik bir kitle 
(özellikle tip 3 lezyonlar) olarak görüntül-
enirler. Fetal MRG’de T2 ağırlıklı görüntül-
erde ayrı duvarlı hiperintens, unilokuler veya 
multilokuler lezyonlar olarak görünürler [8]. 
Hem US hem de MRG kitle etkisini (medias-
tinal kayma, hidrotoraks) ve vasküler beslen-
meyi gösterebilir. KPHM’ler genelde arteryel 
kan dolaşımını pulmoner arterden alırlar ve 
sistemik bir kan dolaşımına sahip olabilen 
hibrit lezyonlar haricinde pulmoner venler 
yoluyla drene olurlar.

Postnatal radyografide kistlerin sıvı içeriğine 
bağlı olarak kitle alanında değişken bir opasifi-
kasyon ve KPHM’nin boyutuna bağlı olarak 
mediastinal şift izlenebilir. Yenidoğan döne-
minde anormal havayolu nedeniyle kistlerin 
fetal akciğer sıvısından temizlenmesi geciktiği 
için KPHM yavaş yavaş hava ile dolan yuvar-
lak bir yumuşak doku kitlesi olarak görülebilir. 
İnce duvarlı, soliter, iyi sınırlı, hava dolu bir 
kist veya değişen boyutlarda hava-sıvı sevi-
yelenmeleri de gösteren çok sayıda kist olarak 
görülebilir. Direkt radyografide dominant 
büyük kistlerin görüldüğü tip 1 lezyonlar, kon-
jenital lober aşırı havalanma ile karışabilir. 
Genellikle solid karakterde olan tip 3 lezyon-
lar ise pulmoner sekestrasyon veya bronkoje-
nik kist gibi diğer konjenital akciğer lezyonları 
ile karışabilir. Postnatal dönemde akciğer 
parankiminin ve havayollarının ayrıntılı 
değerlendirmesinde en uygun tetkik BT’dir 
ve KPHM iyi sınırlı kistik lezyonlar olarak 
kolaylıkla fark edilir. BT’de küçük boyutlu 
kistleri içeren heterojen kitle komşu normal 
parankim dokusundan rahatça ayırt edilebilme-
ktedir (Resim 2). Tip 1 KPHM’de genellikle 
bir veya daha fazla, büyük, hava dolu kistik 
yapılar ve olası internal hava-sıvı seviyeleri 
görülür. Tip 2 KPHM’nin tipik görünümü, 
hava dolu multikistik bir kitle veya fokal kon-
solidasyon odağıdır. Tip 3 KPHM, histolojik 
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değerlendirmede tanımlanabilen mikroskopik 
kistler (<5 mm çapında) nedeniyle görüntül-
emede solid kitle olarak görünür. Enfekte 
KPHM’li hastalarda internal hava-sıvı sevi-
yelenmesi ve kontrastlanan kalın bir duvar 
görülebilir [3, 9-11].

Makrokistik KPHM’lerde özellikle 
tip 2 lezyonda anormal sistemik arteryel 
beslenme görülebilir. Bu tür lezyonlar genel-
likle hibrit lezyonlar olarak adlandırılır. Hem 
KPHM hem de bronkopulmoner sekestrasyo-
nun histolojik ve görüntüleme özelliklerini 
gösterir [12].

Antenatal dönemde tespit edilemeyen 
KPHM’li hastalar genellikle yenidoğan veya 
infant döneminde solunum sıkıntısı gibi 
semptomların yanı sıra tekrarlayan enfeksiyon 
ile başvururlar. Semptomatik hastalarda hem 
tekrarlayan enfeksiyon hem de düşük olasılıkla 
da olsa malignite gelişme riski nedeniyle küra-
tif lobektomi/segmentektomi yapılır [13].

3- Konjenital Bronşiyal Atrezi

Konjenital bronşiyal atrezi distal hava 
yolunun normal gelişimi ile segmental, sub-
segmental veya lober bronşun fokal oblitera-
syonundan kaynaklanan nadir bir anomalidir. 
Bronşiyal atrezide hava yolu daralmak yerine 
tıkanır; dolayısıyla CLO’da görüldüğü kadar 
çok hava hapsi bulguları yoktur. Darlığın 
distalindeki bronşlar genişler ve mukusla 
dolar, komşu akciğerde kollateral hava akışı 

nedeniyle havalanma artışı görülebilir. Stenoz 
distalinde bronşlarda dilatasyon ve mukus 
tıkaçları sonucunda bronkosel izlenebilir 
[11, 12].

Bronşiyal atrezili hastalar genellikle 
asemptomatiktir (öyküde tekrarlayan pnö-
moniler olabilir) ve CLO’nun aksine geç tanı 
alırlar. Prenatal görüntülemede, atrezinin 
hemen distalindeki sıvı dolu akciğer diğer 
konjenital kitlelerden ayırt edilemeyen non-
spesifik ekojenik bir alan olarak görülür. Fetal 
MRG’de T2 ağırlıklı görüntülerde homojen, 
hiperintens fokal akciğer kitlesi olarak izle-
nebilir [8, 11].

İmpakte mukus içeren dilate bronş postna-
tal radyografide görülebilir. BT, göğüs radyo-
grafilerinde şüphelenilen bronşiyal atreziyi 
doğrulamak için en iyi görüntüleme yöntemi-
dir. BT’de tıkalı, dilate ve mukoid içerikle dolu 
segmental ya da subsegmental bronşu temsil 
eden tübüler şekilli kitle benzeri opasite ve 
komşu akciğer parankiminde havalanma artışı 
izlenir (Resim 3). Tipik olarak üst lobların api-
kal veya apikoposterior segmentinde yer alır. 
Rekürren enfeksiyonu olan hastalarda cerrahi 
tedavi uygulanabilir [14].

4- Konjenital Lober Aşırı Havalanma 
(CLO)

Konjenital lober amfizem olarak da 
adlandırılan CLO, genellikle ipsilateral kalan 
akciğer dokusunun kompresyonu ile birlikte 

Resim 2. A, B.  6 aylık KPHM tanılı hastanın (A) akciğer grafisinde sağ akciğer alt zonda hiperlüsen 
görünüm izlenmektedir. (B) Toraks BT’de ise sağ akciğer alt lobunda birkaç adet, en büyüğü 35 mm 
çapa ulaşan kistik yapılar görülmektedir.
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ilerleyici lober aşırı ekspansiyon ile karakter-
ize olup bir veya daha fazla pulmoner lobu tut-
abilir. Altta yatan sebepler bronşiyal kartilajın 
yokluğuna veya zayıflığına bağlı intrensek kar-
tilajinöz anomaliler ve havayollarına ekstrensek 
bası (örneğin bronkojenik kist ya da geniş bir 
pulmoner arter basısı) olarak sıralanabilir. Her 
iki durumda da kollabe havayolu tek yönlü bir 
valf görevi görerek hava hapsine neden olur. 
Alveollerde genişleme olsa da alveolar duvar 
intakttır, bu nedenle ‘amfizem’ terminolo-
jisi teknik olarak yanlıştır. En sık etkilenen 
lob sol üst lobdur ve bunu sağ orta lob izler. 
Lober tutulum dağılımı sol üst lobda %42,2, 
sağ orta lobda %35,3, sağ üst lobda %20,7 ve 
her iki alt lobda %0,9'dur. CLO diğer anom-
alilerle ilişkili olabilir, vakaların %12-14'ünde 

kardiyovasküler anomaliler eşlik eder. Erkekler 
kadınlardan daha sık etkilenir [2, 3, 11].

Konjenital lober aşırı havalanması 
(CLO) olan çocuklarda sıklıkla etkilenen 
akciğerde ilerleyici hava hapsi gelişir ve bu 
da mediastinal yapıların kontralateral hemi-
toraksa şiftine ve solunum sıkıntısına yol 
açar. Genellikle yenidoğan ve infant dönemi-
nde semptomlar ortaya çıkar [11]. KPHM ve 
BPS’nin aksine fetal US’de izoekoik görünüm-
leri ve intrauterin dönemde mediastinal şift 
bulgularının olmaması nedeniyle antenatal 
tanısı nadirdir [15]. Bazen fetal US’de homo-
jen hiperekoik kitle olarak izlenebilirler. Fetal 
MRG’de ise T2 ağırlıklı görüntülerde hiperin-
tens homojen kitle şeklinde görünürler [3].

Yenidoğan döneminde radyografide, aşırı hav-
alanan lob fetal akciğer sıvısı nedeniyle homo-
jen opasitede olabilir veya fetal akciğer sıvısı 
ile dolu şişmiş lenfatik kanalları temsil eden 
yaygın bir retiküler patern izlenebilir. Zamanla 
etkilenen lobdaki fetal akciğer sıvısı lenfatik 
ve kapiller sistemler aracılığıyla rezolüsyona 
uğrar. Daha sonra etkilenen lob aşırı havala-
narak radyografilerde hiperlüsen görünüm 
kazanır (Resim 4A). BT incelemesinde etkile-
nen lobda hava hapsine bağlı genişleme ve eşlik 
eden yer değiştirmiş vasküler yapıların olduğu 
hiperlüsen alan şeklinde izlenirler (Resim 4B). 
Ekspansiyon arttıkça mediastinal şift, kosta 
aralıklarında açılma, ipsilateral hemidiyafram 
depresyonu ve komşu akciğer parankiminde 
atelektazi görülebilir [3, 16]. CLO pnömotor-
aks ve pulmoner kist ile karışabilir, hiperlüsen 

Resim 3.  17 yaşında bronşiyal atrezi tanılı 
hastanın toraks BT’sinde sağ parahiler bölgede 
bronkosel ile uyumlu yumuşak doku 
dansitesinde yuvarlak nodüler lezyonlar, eşlik 
eden bronşektazi ve sağ akciğer üst lob 
posteriyor segmentinde hava hapsi alanı 
izlenmektedir.

Resim 4. A, B.  5 yaşnda konjenital lober aşırı havalanma artışı tanılı hastanın (A) akciğer grafisinde 
sol akciğer üst lobda hiperlüsen görünüm izlenmektedir (akciğer işaretleri içerdiğine dikkat edelim). 
(B) Toraks BT’de sol akciğer üst lobda havalanma artışına sekonder parankim dansitesinin azaldığı 
ve mediastinal yapıların hafif sağa deviye olduğu görülmektedir.
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parankim içerisinde izlenen organize pulmoner 
işaretlerin varlığı ile CLO diğer patolojilerden 
ayırt edilebilir.

5- Bronkojenik Kist

Bronkojenik kistler (BK), trakeobronşiyal 
ağacın anormal ventral tomurcuklanmasından 
kaynaklanan, embriyonel yaşamın 4-6. 
haftasında meydana gelen gelişimsel 
lezyonlardır. BK’ler, enterik kistler ve nöro-
enterik kistlerin de yer aldığı ön bağırsak 
duplikasyon kistleri ailesinin bir parçasıdır. 
Histolojik olarak BK’ler kıkırdak doku 
içerirler ve mukus salgılayan siliyer kolumnar 
epitel ile döşelidirler. Kistin içerisinde mukus 
birikmesi, giderek genişlemesine ve enfeksi-
yon gelişimine zemin hazırlar. Tipik olarak 
paratrakeal, karinal ve hiler bölgeleri içeren 
orta mediastende oluşur. Subkarinal yerleşim 
en sık görüldüğü yerdir, bunu sağ paratrakeal 
bölge takip eder. Bununla birlikte, daha az 
sıklıkla, çoğunluğu alt loblarda bulunan pul-
moner lezyonlar olarak da ortaya çıkabilir. Çok 
nadiren boyun, perikard ve abdomende de izle-
nebilirler [11, 15, 17].

Bronkojenik kistler (BK) küçük olduğunda 
genellikle hastalar asemptomatiktir. Ancak 
lezyonlar santral havayolları ve özofagus gibi 
komşu mediastinal yapılar üzerinde önemli bir 
kitle etkisi oluşturacak kadar büyük boyutlara 
geldiklerinde göğüs ağrısı, solunum sıkıntısı 
ve disfaji gibi çeşitli semptomlar ortaya 
çıkabilir [18].

Bronkojenik kistler (BK) prenatal US’de 
çok nadiren tespit edilebilirler, orta veya pos-
terior mediastende uniloküler sıvı dolu kistler 
olarak kendini gösterir. Postnatal radyografil-
erde genellikle mediastende su dansitesinde 
kitleler olarak görülür. BT incelemesi hem 
lezyonun intrensek dansitesini ölçmede hem 
de komşu dokularla ilişkisini ortaya koymada 
faydalıdır. BK’ler BT görüntülerinde kara-
kteristik olarak iyi sınırlı, sıvı dansitesinde 
(0-20 HU) homojen görünümde, yuvarlak 
veya oval soliter lezyonlardır (Resim 5). 
BK’lerin %50’si su dansitesinde lezyonlar 
olsa da proteinöz içeriğine göre daha yük-
sek dansitede olabilirler. IV kontrastlı BT 
BK’leri diğer olası vasküler anormalliklerden 
ayırmada yardımcı olur. Tipik olarak, kontrast 
tutmayan veya hafif kontrastlanan ince bir 
duvar görülür. Kistin duvarı kalsifiye olabilse 
de kontrastlanan kalın bir duvar yapısı, solid 
komponentler ya da septasyonlar genellikle 
görülmez [11, 17, 18]. MRG’de T2 ağırlıklı 
görüntülerde BK’ler tipik olarak BOS ile 
izointens veya daha yüksek sinyal intensi-
tesinde izlenebilirler. T1 ağırlıklı görüntül-
erde ise sinyal intensitesi kist içeriğine bağlı 
olarak değişkenlik gösterir, örneğin protein 
içeriği yüksek bir BK’de T1 ağırlıklı seril-
erde hiperintens görünüm olabilir. BK’lerin 
enfekte olması durumunda kist içerisinde 
hava oluşumu, duvar kontrastlanması ve 
duvar kalınlığında artış görülebilir. Kist içi 
hava görünümü BK’lerin havayollarıyla veya 
gastrointestinal sistemle bağlantılı olmasıyla 
ilişkili de olabilir [3].

Resim 5. A, B.  8 yaşında, cerrahi rezeksiyon sonrasında histopatolojik tanısı bronkojenik kist olarak 
gelen hastanın toraks BT’sinin mediasten ve parankim penceresinde, karina düzeyinde sol ana 
bronşu dışarından basılayan düzgün sınırlı, kistik lezyon izlenmektedir.

E
Ğ

İT
İC

İ 
N

O
K

TA



Konjenital Akciğer ve Diyafram Lezyonları 339

Ayırıcı tanıda özofagus duplikasyon kis-
tleri ve nöroenterik kistler yer alır. Özofagus 
duplikasyon kistleri genellikle orta veya arka 
mediastende bulunur. Nöroenterik kistler 
posteriyor mediastende yer alır ve spinal kanal 
ile bağlantılı olabilir, hemen her zaman bu 
bağlantı bölgesinde vertebral bir defekt eşlik 
eder [12].

Çoğu BK insidental olarak saptanır. 
İnfantlarda semptomlar genellikle trakeanın, 
bronşların ve özofagusun basıya uğraması 
sonucu oluşur. Hırıltılı solunum, stridor, 
dispne ve disfaji en sık görülen semptomlardır. 
Parankimal kistler, tekrarlayan enfeksiyon ile 
kendini gösterebilir. Nadiren, plöropulmo-
ner blastom, rabdomiyosarkom, anaplastik 
karsinom, leiomyosarkom ve adenokarsinom 
dahil olmak üzere malign transformasyon 
görülebilir. Semptomatik kistlerin varlığı 
durumunda genellikle cerrahi rezeksiyon 
önerilir [3, 9].

6- Konjenital Üst Hava Yolu 
Obstrüksiyonu Sendromu (CHAOS)

Konjenital yüksek hava yolu obstrüksiyonu 
sendromu, laringeal veya trakeal atrezi, trakeal 
stenoz/web veya nadiren çift aortik ark anomal-
isi sonucu bası nedeniyle oluşan nadir bir kon-
jenital anomalidir. Fetal akciğer sıvısının çıkış 
obstrüksiyonu ve bunun sonucunda gelişen 
pulmoner hiperplazi vardır. Prenatal dönemde 
tanı koyulamayan olgularda doğum sonrası 
uygun bir havayolu sağlanamaması nedeniyle 
prognoz çok kötüdür [19].

Prenatal US’de simetrik olarak büyük ekojen 
akciğerler, dilate ve sıvı içerik ile dolu trakea/
bronşlar, anteriyora doğru yer değiştirmiş kalp 
ve diyaframlarda düzleşme görülebilir. Fetal 
MRG’de ise hiperintens büyümüş akciğerler 
ve düzleşmiş diyafram izlenir [3].

Prenatal dönemde kesin tanı koyulabilirse 
ex utero intrapartum tedavi (EXIT) protokolü 
uygulanır ve fonksiyonel bir havayolu sağlamak 
amaçlanır. EXIT prosedürü maternal-plesental 
dolaşım korunurken obstrüksiyon seviyesinin 
altına trakeostomi yerleştirilmesini içerir [20].

7- Bronkopulmoner 
Sekestrasyon (BPS)

Tüm konjenital akciğer malformasyonlarının 
%6'sını oluşturan bronkopulmoner sekestras-
yonlar, KPHM’dan sonra en sık görülen ikinci 
anomalilerdir. BPS’ler, trakeobronşiyal ağaçla 
bağlantısı olmayan ve sistemik dolaşımdan 
anormal arteriyel beslemeye sahip displastik-
işlevsiz akciğer dokusunu içeren aksesuar pul-
moner tomurcuklar olarak ortaya çıkarlar [9]. 
Trakeobronşiyal ağaçla bağlantısı bulunmayan 
bu displastik akciğer dokusu genellikle torakal 
ve abdominal aorta kaynaklı sistemik arteryel 
dolaşımdan beslenir. Nadiren, sistemik arteryel 
beslenme çölyak ve splenik arterden veya inter-
kostal, subklavyen ve hatta koroner arterlerden 
köken alabilir [21]. 

Bronkopulmoner sekestrasyon (BPS)  
intralober sekestrasyon (%75) ve eks-
tralober sekestrasyon (%25) olarak iki tipte 
tanımlanmıştır. Ekstralober sekestrasyonun 
kendi plevrası ve sistemik venöz drenajı (tipik 
olarak azigoz ven ile sağ atriyuma, daha az 
sıklıkta subklavyen ve portal ven aracılığı 
ile) varken intralober sekestrasyonun kendi 
plevrası yoktur ve genellikle pulmoner venöz 
sisteme drene (genellikle inferiyor pulmo-
ner ven aracılığı ile) olur [9]. BPS normal 
akciğer tomurcuğunun kuyruğundan çıkan ve 
kan dolaşımını ön bağırsak vasküler sistemin-
den alan bir aksesuar akciğer tomurcuğundan 
kaynaklanır. Aksesuar akciğer tomurcuğu 
plevra oluşumundan önce gelişirse hem nor-
mal hem de sekestre akciğer dokusu plevra 
ile kaplanır ve intralober sekestrasyon ile 
sonuçlanır. Aksesuar akciğer tomurcuğu 
plevranın oluşumundan sonra gelişirse, sekestre 
akciğer dokusu kendi plevrasını oluşturarak 
ekstralober sekestrasyon ile sonuçlanır [22]. 

Ekstralober sekestrasyon en sık prenatal ve 
neonatal dönemde tanı alır. Konjenital diyafram 
hernisi, kardiyak anormallikler, pulmoner hipo-
plazi veya ön bağırsak duplikasyon kistleri gibi 
diğer konjenital sistemik anomalilerle ilişkili 
olabilir. Ekstralober sekestrasyon diyafram altı 
düzeyde yerleştiğinde nöroblastom ve adrenal 
hemorajiyi taklit edebilir [3, 21].
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İntralober sekestrasyon genellikle çocukluk 
veya yetişkin dönemde tanı alır. Hastaların 
çoğu, etkilenen alt lobda tekrarlayan bakteri-
yel pnömoni, göğüs ağrısı ve hemoptizi gibi 
bulgularla hastaneye başvurur. Çok nadiren 
hemotoraks ve oluşan şantlar nedeniyle yüksek 
debili kalp yetmezliği gibi tablolarla karşımıza 
çıkabilir. Hastaların yaklaşık %15’i başka 
nedenlerle yapılan radyolojik incelemelerde 
insidental olarak tanı alır [23, 24].

Prenatal US’de ekstralober sekestrasyon 
genellikle paraspinal alanda homojen hiper-
ekoik kitleler şeklinde izlenebilir. Doppler 
US’de aortadan çıkan besleyici arter izlenebilir. 
Büyük lezyonların özofagus ve torasik dam-
arlara basısı sonucu hidrops gelişebilir [25]. 
Prenatal MRG’de solid, iyi sınırlı, homojen, 
T2 ağırlıklı görüntülerde hiperintens kitleler 
şeklinde görülür [8].

Bronkopulmoner ön bağırsak malforma
syonlarının kombinasyonları ‘hibrit lezyonlar’ 
olarak adlandırılırlar. Örneğin anormal sistemik 
arteryel beslenme makrokistik KPHM’de de 
görülebilir. Bu lezyonlar hem KPHM hem 
de BPS’nin histolojik ve görüntüleme özel-
liklerini gösterir ve hibrit lezyon adını alırlar  
(Resim 6). Diğer bir örnek ise pulmoner 
vasküler anomaliler ile pulmoner hipoplazi/
agenezi birlikteliğidir. En sık hibrit lezyon  
ekstralober sekestrasyon ve tip 2 KPHM’nin 
kombinasyonudur [3, 22].

Postnatal radyografilerde BPS’ler genellikle 
alt loblarda, düzgün sınırlı, lobule konturlu 

yumuşak doku kitleleri olarak izlenirler. IV 
kontrastlı BT incelemesi hem besleyici arterin 
görülmesi hem de cerrahi planın yapılabilmesi 
için çok değerlidir. Antibiyotik tedavisi ile 
düzelmeyen, tekrarlayan alt lob pnömonile-
rinde mutlaka BPS ayırıcı tanılar arasında yer 
almalıdır. İntralober sekestrasyon hastaların 
BT’lerinde homojen bir yumuşak doku kitlesi, 
hava veya sıvı içeren kistler, fokal amfizem 
veya hipervasküler bir akciğer parankimi izle-
nebilir. Semptomatik hastalarda, genellikle 
tekrarlayan enfeksiyonlara bağlı inflamatuar 
değişiklikler görülür. Kronik inflamasyon ve 
tekrarlayan enfeksiyonlar ile komplike hale 
gelen intralober sekestrasyon, kistik kom-
ponenti daha baskın lezyonlara dönüşür. 3D 
rekonstrüksiyonlu BT anjiyografik incelemeler, 
tanıda en önemli bulgu olan anormal arteryel 
beslenmeyi ve anormal venöz drenajı göster-
mekte çok yararlıdır [3, 9, 23, 26]. Semptomatik 
lezyonların tedavisi cerrahi rezeksiyondur. 
Asemptomatik çocuklarda izlem veya elektif 
cerrahi yapılabilir. Anormal arterin emboliza-
syonu ise diğer bir tedavi seçeneğidir [9].

8- Scimitar Sendromu (Hipogenetik 
Akciğer Sendromu)

Scimitar sendromu (hipogenetik akciğer 
sendromu veya pulmoner venolober sendrom) 
pulmoner venlerin sol atriyum yerine, sistemik 
damarlara, genellikle inferior vena kavaya ve 

Resim 6. A–C.  1 yaşında hibrit lezyonu olan hastanın (sekestrasyon ve KPHM birlikteliği) toraks 
BT’sinin aksiyel, koronal kesitlerinde ve VRT görüntülerinde, T9 seviyesinde torasik aortadan ayrılan 
aberran vasküler yapının (beyaz oklar) sağ akciğer bazalindeki segmenti beslediği izlenmektedir. 
Sağ akciğer bazalinde havalanma artışı gösteren alanlar, hava kistleri ve atelektatik değişiklikler 
görülmektedir. Bulgular sekestrasyon ve KPHM kombinasyonu (hibrit lezyon) ile uyumludur.
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daha az sıklıkla portal veya hepatik venlere; 
süperior vena kavaya, sağ atriyuma ve azigos 
vene kısmi anormal venöz bağlantısıyla ilişkili 
hipoplastik sağ akciğer ile karakterizedir. Diğer 
ilişkili anomaliler arasında, at nalı akciğer, 
sağ akciğerin anormal sistemik arteriyel 
beslenmesi, BPS, kardiyak anomaliler (ASD, 
VSD, dekstrokardi, patent duktus arteriyozus 
ve Fallot tetralojisi), ipsilateral diyafragma 
hernisi/aksesuar diyafram, genitoüriner sistem 
anormallikleri ve vertebral anormallikler 
(hemivertebra) bulunur [2, 11].

Hipogenetik akciğer sendromu olan hasta-
larda, semptomlar başvuru anındaki yaşa ve 
soldan sağa şantın derecesine göre değişkenlik 
gösterir. İnfantlar tipik olarak, pulmoner yatak-
tan gelen oksijenli kanın doğrudan sol atriyum 
yerine, inferior vena kava veya sağ atriyuma 
drenajı sonucunda sağ kalpteki yüklenme 
nedeniyle konjestif kalp yetmezliği tablosu 
ile prezente olurlar. Küçük çocuklar tekrar-
layan sağ bazal pnömoni nedeniyle semp-
tomatik olabilirken, asemptomatik büyük 
çocuklarda ve erişkinlerde göğüs radyografile-
rinde tesadüfen hipogenetik akciğer sendromu 
saptanabilir [11].

Göğüs radyografisinde küçük volümlü, hip-
erlüsen karakterde sağ akciğer ve sağa şift 
izlenir. Ayrıca anormal venöz yapı (scimitar 
veni), sağ alt lobda, sağ hemidiyaframa doğru 
yönlenmiş eğrisel bir dansite olarak izlenir 
ki buna ‘Türk Palası’ görünümü denir. BT 
anormal pulmoner veni daha iyi gösterir ve 
eşlik eden diğer anomalilerin tespitinde daha 

faydalıdır [9]. 3D rekonstrüksiyonlu BT anji-
yogafi scimitar veninin seyrini ve drenaj yer-
ini belirlemede değerlidir (Resim 7). Scimitar 
sendromuna, sağ akciğerin anormal sistemik 
arteryel beslenmesi eşlik edebilir, bu durumda 
hemoptizi ve pulmoner hipertansiyon gibi bul-
gular izlenebilir. Tedavide anormal arteryel 
yapının embolize edilmesi gerekir ve preop-
eratif değerlendirmede BT anjiyografi sıklıkla 
kullanılır [27].

KONJENİTAL DİYAFRAM 
LEZYONLARI

GIRIŞ

Diyafram hareketinin değerlendirilmesi 
için kullanılan geleneksel yöntem floroskopi-
dir. Bu teknikte diyafram hareketleri, hasta 
sırt üstü, ayakta veya dekübit pozisyonunda, 
antero-posteriyor ve lateral projeksiyonlarda 
değerlendirilir. Rutin değerlendirme, sakin 
ve derin solunum sırasında yapılır. Diyafram 
kubbelerinin karşılaştırmalı hareketi, tek bir 
kubbenin hareketi veya varsa mediasten şifti 
değerlendirilebilir. M-mode US, iki parame-
treyi -hareket yönü ve amplitüdü- kulla-
narak diyafram hareketini kantitatif olarak 
değerlendirmek için kullanılır. İnspirasyon 
sırasında, diyafram hareketi, , transdusere 
4 mm’den fazla bir sapma gösterirse ya 
da diyafram kubbeleri arasındaki sapma 
farkının %50’den az olduğu durumlarda 

Resim 7. A–C.  7 yaşında Scimitar sendromlu hastanın toraks BT’sinin aksiyel, koronal kesitlerinde ve 
VRT görüntülerinde sağ üst lob agenezisine (buna bağlı olarak mediastinal sağa şift izlenmektedir) 
eşlik eden parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi (sağ orta lobun pulmoner veni vena kava 
inferiyorun suprahepatik segmentine dökülmektedir) izlenmektedir.
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normal kabul edilir [28]. Kolay ulaşılabilir 
olması, iyonizan radyasyon içermemesi, 
diyafram altı ve üstü yapıların vizualize edi-
lebilmesi ve diyafram hareketlerinin kanti-
tatif olarak değerlendirilebilmesine olanak 
sağlaması nedeniyle diyaframın fonksiyonel 
değerlendirmesinde US, floroskopiye kıyasla 
daha değerlidir.

Diyaframın en sık konjenital anormallikleri 
evantrasyon ve konjenital diyafram hernileri-
dir (KDH). Aplazi ya da hipoplazi ve aksesaur 
diyafram çok nadir anomalilerdir. Herni, aplazi 
ya da hipoplazi gibi diyafram anormallikleri 
nadiren, Scimitar sendromu, heterotaksi ve 
situs inversus ile ilişkili olabilir [29, 30].

1- Aksesuar Diyafram

Aksesuar diyafram, önde diyaframla 
kaynaşmış ve arka göğüs duvarına katılmak için 
posterosuperiyora seyreden fibromüsküler bir 
zardır. Akciğerin bir kısmı aksesuar diyaframın 
altında kalabilir, bu durumda pulmoner dam-
arlar ve bronşlar aksesuar diyaframdaki bir 
boşluk aracılığı ile bu kapana kısılan akciğer 
dokusuyla bağlantı kurar. Aksesuar diyafram, 
ekstralober sekestrasyon, lober agenezi veya 
aplazi ve unilateral tek pulmoner ven gibi diğer 
konjenital anomalilerle ilişkili olabilir [31].

2- Evantrasyon

Konjenital diyafram evantrasyonu intakt 
hemidiyafragmanın bir parçasının ya da 
tamamının torasik kaviteye doğru anor-
mal elevasyonunu tanımlar. Evantrasyonun, 
sadece plevral ve peritoneal yaprakları içeren 
bu lokalize alandaki kas fiberlerinin yokluğu 
yüzünden oluştuğu düşünülmektedir. Bazı 
durumlarda evantrasyon bölgesinde incelme 
olmaması nedeniyle; fokal diskinezi, iskemi 
veya nöromüsküler disfonksiyon sonucu 
oluşan zayıflığın evantrasyona yol açtığı 
düşünülmektedir [32]. Orta bağırsağın peri-
ton boşluğuna erken dönüşü, diyaframın eksik 

gelişiminin bir nedeni olarak kabul edilmiştir. 
Membranöz diyaframın inkomplet muskulari-
zasyonu sonucu konjenital evantrasyon mey-
dana gelir ve karaciğer ile birlikte abdominal 
organlar diyaframın zayıflamış bölümüne 
doğru yer değiştirir [33].

Parsiyel eventrasyon genellikle sağ 
hemidiyafragmanın anteromediyalinde olur 
ve genellikle evantre segmentin içerisinde 
karaciğerin ufak bir parçası da bulunur. 
Parsiyel evantrasyonlar genellikle asemptoma-
tiktir ve insidental olarak saptanır. Vakaların 
bazılarında tekrarlayan pnömoni öyküsü ola-
bilir. Hafif semptomlarla seyredebileceği gibi 
özellikle komplet evantrasyon durumunda, 
hastalar ventilatör tedavisine gereksinim duy-
acak kadar ileri klinik tablolar ile prezente 
olabilirler. Semptomatik olan hastalar torakos-
kopik ve laporoskopik yöntemlerle tedavi edi-
lebilirler [33].

Parsiyel evantrasyonlar asemptomatik hasta-
larda genellikle göğüs radyografilerinde insi-
dental olarak saptanırlar. Homojen, düzgün 
kenarlı diyafram ile devamlılık gösteren 
yumuşak doku kitleleri şeklinde izlenirler. 
Azalmış karaciğer gölgesi ve karaciğerin 
yüksek transvers pozisyonu büyük evan-
trasyonlarda direkt grafide önemli tanı 
bulgularıdır [33].

Ultrasonografi (US), tanıda radyografiye 
önemli bir yardımcı olarak kabul edilir. 
Akciğerlerin içerisindeki hava ve toraksı 
çevreleyen kemik yapılar nedeniyle ortaya 
çıkan sonografik sınırlılıklar nedeniyle 
US’nin potansiyel faydası büyük ölçüde 
kısıtlanmaktadır. Fakat US perikardiyal kist ve 
diyafram hernileri gibi göğüs duvarı ile ilişkili 
hastalık süreçleri ile ilgili değerli bilgileri 
sağlayabilir. Evantrasyon derinliği ve içerdiği 
abdominal organların görüntülenmesinde US 
çok yardımcı olabilir. Çoğu olguda tanı için 
daha ileri radyolojik incelemere gerek duyul-
mamakla birlikte şüphede kalınan vakalarda 
BT incelemesi ile evantrasyonlu diyafragmatik 
segment ve içeriği rahatlıkla tespit edilebilir 
[32, 34, 35].

Evantrasyon için ayırıcı tanıda, diyafram 
hernisi, paraözofagiyal herni, hiatal herni, 
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perikardiyal kist, bronkojenik kist ve neopla-
ziler düşünülmelidir [33].

3- Konjenital Diyafragmatik 
Herniler (KDH)

Bochdalek (posterolateral), Morgagni 
(retrosternal) ve hiyatal herniler olarak üç 
başlıkta incelenir. KDH’ler kardiyovasküler 
malformasyonlar (ASD,VSD,TOF), ekstremite 
anormallikleri (sindaktili, polidaktili), genetik 
anormallikler (Trizomiler), santral sinir sistemi 
defektleri (nöral tüp defektleri, hidrosefali), 
kriptorşidizm ve özofagiyal atrezi gibi diğer 
anormalliklerle ilişkili olabilirler [36]. 

Bochdalek Hernisi: Diyaframdaki pos-
terolateral defekt yoluyla gelişen konjeni-
tal bir hernidir. Defektin pleuroperitoneal 
kıvrımın malformasyonundan veya septum 
transversumun interkostal kaslara düzgün 
bir şekilde tutunamamasından kaynaklandığı 
düşünülmektedir. BH 2000-5000 canlı 
doğumda 1 görülme sıklığı ile en sık karşılaşılan 
konjenital diyafram hernisidir. Bochdalek 
hernisi, çoğunlukla antenatal US’de teşhis 
edilir veya doğum sırasındaki solunum sıkıntısı 
ile prezente olur. Vakaların yaklaşık %10’luk 
kısmında asemptomatik seyreder ve geç tanı 
alırlar. Sıklıkla (%80) sol tarafta oluşur [36, 37].  
Ayırıcı tanıda bronkopulmoner ön bağırsak 
malformasyonu, sekestrasyon, KPHM, pulmo-
ner hipoplazi ve agenezi yer alır. 

Antenatal dönemde, fetal akciğer hipoplazi-
sini ve gelişebilecek solunum yetmezliği ris-
kini ölçebilmek için US’de akciğer-baş oranı, 
ya da üç boyutlu US ve MRG görüntülerle hes-
aplanabilen fetal akciğer hacmi kullanılabilir. 
Fetal akciğer hacmi ölçümleri beklenen-
den %15-25 düşük olması durumunda mor-
talite belirgin olarak artmaktadır. Sol taraflı 
KDH’lerinde izlenen karaciğer herniasyonu, 
şiddetli pulmoner hipoplazi ile sonuçlanan iç 
organların erken herniasyonuna neden olan 
geniş bir defektin habercisidir. Karaciğerin 
herniasyonu en önemli prognostik faktörlerden 
biridir ve doğum sonrasındaki ECMO ihtiyacı 

olasılığının daha yüksek olduğunu gösterir [36, 
38, 39].

Postnatal dönemde elde olunan radyo-
grafiler genelde tanı için yeterlidir, fakat BT 
ve MRG özellikle eşlik eden anomalilerin 
tespit edilmesinde çok değerlidir. Morbidite 
ve mortalite diğer eşlik eden konjenital anom-
alilerin varlığına, herninin büyüklüğüne ve 
akciğer hipoplazisinin derecesine bağlıdır. 
Görüntüleme tedavi kararını vermede önemli 
bir rol oynamaktadır.

Morgagni Hernisi: Morgagni foramenleri, 
diğer adıyla sternokostal üçgenler, mediyalde 
sternum ile lateralde 8. kosta arasında uzanan 
diyafram anteriyorunda bulunan bir açıklıktır. 
Morgagni hernisi KDH’lerin %1-5’ini 
oluşturmaktadır ve vakaların %90’ında herni 
sağ taraftadır [40]. Çocuklarda genelde asemp-
tomatiktir ve çoğunlukla tesadüfen tanı alırlar. 
Geç çocukluk döneminde pulmoner enfeksi-
yonlarla, erişkin yaş grubunda ise gastroin-
testinal obstrüksiyon ile prezente olurlar [36]. 
Lateral akciğer grafisinde bağırsak anslarının 
anteriyor herniasyonu tipik bulgusudur. Diğer 
herniye olan organlar arasında karaciğer, dalak 
ve omentum sayılabilir. Bağırsak inkarsera-
syonu ve strangülasyonu riski nedeniyle semp-
tomlardan bağımsız olarak cerrahi onarım 
önerilmektedir [40].

SONUÇ

Konjenital akciğer lezyonları, geniş spe-
ktrumda hastalıkları içermektedir. Antenatal 
ve postnatal radyolojik görüntülemelerdeki 
gelişmeler ile birlikte, konjenital akciğer ve 
diyafram lezyonlarının tanısını koymak daha 
kolay hale gelmiştir. Erken tanı ve tedavi ile bu 
hastalıkların yönetiminde daha iyi bir konumda 
bulunmaktayız.
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Sayfa 334
Pulmoner aplazi ve agenezideki görüntüleme bulguları, aplazide görülen kısa kör sonlanan bronş 
varlığı dışında benzerdir. Postnatal radyografi, ilgili hemitoraksın aynı tarafta mediastinal şift ile 
birlikte yaygın opasifikasyonunu gösterir ve bilgisayarlı tomografi (BT), ilgili tarafta akciğer 
parankiminin, bronşun ve pulmoner arterin olmadığını doğrulamaya yardımcı olur.

Sayfa 335
Bronkojenik kistlerden ve BPS’den farklı olarak trakeobronşiyal sistemle ilişkilidirler. KPHM’lerin 
güncel klasifikasyonu, ağırlıklı olarak kistlerin boyutuna göre beş tipe ayrılır. Tip 0 (<%2) majör 
trakeobronşiyal havayollarının multilober asiner disgenezi/displazisini içerir ve bilateral olması 
yaşamla bağdaşmaz. Tip 1 (%70) 2-10 cm boyutundaki bronşiyal veya bronşiyoler kökenli 
makrokistleri içerir. Tip 2 (%15-20), tip 1’e benzer ancak 0,5-2 cm boyutunda kistlere sahiptir. Tip 3 
(%10), bronkoalveolar kanal kaynaklı 0,5 cm’den küçük mikrokistlerle ilişkili ağırlıklı olarak solid 
bir lezyondur ve adenomatoid olan tek tiptir. Tip 4 (<%5), tipik olarak akciğerin tek bir lobunu 
etkileyen, distal asiner kaynaklı büyük hava veya sıvı dolu kistlerden oluşur ve tip 1 plöropulmoner 
blastom ile ilişkili olan tiptir.

Sayfa 336
BT’de tıkalı, dilate ve mukoid içerikle dolu segmental ya da subsegmental bronşu temsil eden 
tübüler şekilli kitle benzeri opasite ve komşu akciğer parankiminde havalanma artışı izlenir.

Sayfa 337
Altta yatan sebepler bronşiyal kartilajın yokluğuna veya zayıflığına bağlı intrensek kartilajinöz 
anomaliler ve havayollarına ekstrensek bası (örneğin bronkojenik kist ya da geniş bir pulmoner 
arter basısı) olarak sıralanabilir. Her iki durumda da kollabe havayolu tek yönlü bir valf görevi 
görerek hava hapsine neden olur. Alveollerde genişleme olsa da alveolar duvar intakttır, bu nedenle 
‘amfizem’ terminolojisi teknik olarak yanlıştır.

Sayfa 338
BK’ler BT görüntülerinde karakteristik olarak iyi sınırlı, sıvı dansitesinde (0-20 HU) homojen 
görünümde, yuvarlak veya oval soliter lezyonlardır. BK’lerin %50’si su dansitesinde lezyonlar olsa 
da proteinöz içeriğine göre daha yüksek dansitede olabilirler.

Sayfa 340
Bronkopulmoner ön bağırsak malformasyonlarının kombinasyonları ‘hibrit lezyonlar’ olarak 
adlandırılırlar. Örneğin anormal sistemik arteryel beslenme makrokistik KPHM’de de görülebilir. 
Bu lezyonlar hem KPHM hem de BPS’nin histolojik ve görüntüleme özelliklerini gösterir ve hibrit 
lezyon adını alırlar. Diğer bir örnek ise pulmoner vasküler anomaliler ile pulmoner hipoplazi/
agenezi birlikteliğidir. En sık hibrit lezyon ekstralober sekestrasyon ve tip 2 KPHM’nin 
kombinasyonudur.
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1.	 Bronkojenik kistlerin en sık görüldüğü bölge aşağıdakilerden hangisidir?
a.	 Hiler
b.	 Sağ paratrekeal
c.	 Sol paratrekeal
d.	 Subkarinal
e.	 Aortiko-pulmoner alan

2.	 Tip 1 plöropulmoner blastom ile karışabilen KPHM tipi hangisidir?
a.	 Tip-0
b.	 Tip-1
c.	 Tip-2
d.	 Tip-3
e.	 Tip-4

3.	 Konjenital lober aşırı havalanma en sık hangi lokasyonda görülür?
a.	 Sol üst lob
b.	 Sağ orta lob
c.	 Sağ üst lob
d.	 Sol alt lob
e.	 Sağ alt lob

4.	 Aşağıdakilerden hangisinde bronkosel görülme ihtimali daha fazladır?
a.	 KPHM-Tip1
b.	 İntralober BPS
c.	 Bronkojenik kist
d.	 Konjenital bronşiyal atrezi
e.	 Scimitar sendromu

5.	 Parsiyel diyafram evantrasyonunun en sık görüldüğü lokasyon hangisidir?
a.	 Sol hemidiyafram anteromediyal kesimi
b.	 Sol hemidiyafram posterolateral kesimi
c.	 Sağ hemidiyafram anteromediyal kesimi
d.	 Sağ hemidiyafram posterolateral kesimi
e.	 Sağ hemidiyafram anterolateral kesimi

Cevaplar: 1a,	2e,	3a,	4d,	5c


