Miihazirs 1.
Usaqlarda bronx-agciyor sisteminin inkisaf qiisurlari

Bronx-agciyor sisteminin inkisaf qlisurlarina — Bronx-agciyor strukturunun

embrional dovrdo formalagmasimnin pozulmasi vo ya postnatal dovrdo agciyor
inkisafinin vo ya diferensiasiyasinin pozulmasi naticasinds meydana ¢ixan bir sira
gruplara boliinon xostoliklor aiddir. Bronx-agciyor sisteminin anadangalmo inkisaf
qiisurlarinin yaranmasina endogen vo ekzogen amillor sobab ola bilor. Ekzogen
amillora fiziki ( radiasiya, termiki vo mexaniki travma, elektromaqnit dalgalar ),
kimyovi ( tiitiin, alkoqol, dorman preparatlari, miixtalif zohorli maddalor ), bioloji
faktorlar ( virus vo digor infeksiyalar, bakterial toksinlor ); endogen amillors is9 irsi,
xromosom anomaliyalari, endokrin xastoliklor, ana vo atanin yasl olmasi ( cinsi
hiiceyralorin bioloji natamam olmasi ) kimi faktorlar daxildir.

Bronx-agciyarin tez-tez rast golinon inkisaf qiisurlarina asagidakilar aiddir:

- Bronx-agciyar strukturunun inkisaf etmomasi naticasinds yaranan qiisurlar
(‘agciyarin ageneziyasi, aplaziyasi, hipoplaziyasi );

- Traxeya vo bronxlarin divarinin inkisaf qiisurlart: a) total inkisaf qiisurlari
(traxeobronxomegqaliya, traxeobronxomalyasiya, bronxoektatik emfizema,
Uilyams-Kempbell sindromu), b) traxeya va bronxun lokal inkisaf qlisurlar
(traxeyanin anadangolmo daralmalari, agciyorin pay emfizemasi, traxeya vo
bronxun divertikullari, traxeo-bronxo-ezofageal fistulalar);

- Agciyarin sistlori;

-Agciyar damarlariin inkisaf qiisurlar1 (agciyar arteriyasi vo onun saxolorinin
ageneziya vo hipoplaziyasi).

Bronx-agciyar sisteminin inkisaf qlisurlarinin bir qismi erkon yaslarda 6ziinii

tonoffiis catmazlig ilo biruzo verso do, bozi qlisurlarin erkon yaslarda heg bir

simptomu olmur. Klinik simptomlar osason fosadlasmalar fonunda meydana ¢ixir.



Erkon yaslarda tonoffiis ¢atismazligr ilo 6ziinli biruzo veron bronx-agciyor

sisteminin inkisaf qlisurlarina asagidakilar aid edilir:

Agciyarin pay emfizemast;

Traxeya vo bas bronxlarin naozorogarpan stenozlari;

Qida borusu atreziyasi ilo miistorok bronxoezofagial vo traxeoezofagial

fistulalar;

Agciyorlorin ageneziyasi, aplaziyasi vo nozoragarpan hipoplaziyasi.
Baglangic1 simptomsuz olan bronx-agciyar sisteminin anadangalms inkisaf

quisurlarina asagida sadalananlar aid etmok olar:

- Agciyorin sistlori;

- Agciyorin sekvestri;

- Hamartoxondromalar;

- Agciyor hipoplaziyasinin bozi formalar1 (mas. Sistoz forma);

- Traxeya va bronxun genis yayilmis malformasiyalari
(traxeobronxomegqaliya, traxeobronxomalyasiya. Bronxoektatik emfizema,
Uilyams- Kimpbell sindromu);

- Agciyarin damar malformasiyalari;

- Anadangalmo bronxoektaziyalar.

Agciyarlorin inkisaf qiisurlar:

Qirtlag, traxeya vo agciyarlor botndaxili inkisafin 3-4-cii hoftosindo eyni
mayadan, 0n bagirsagin ventral divarinda yaranan gabarigligdan inkisaf edir. Bu
mayanin asagi qiitblindon orta xatt boyu boliinma naticasinds sag va sol agciyarin
mayast olan iki kiso amalo golir (embrional morhals). Bu kisolorin daxilindo
mezenximanin inkisaf etmasi naticosinds xirda hissociklor formalasir. 5-ci hoftodo

bas bronxlar boliinlir vo pay bronxlari formalasir. 6-c1 hoftonin sonunda iso



gabarmalar formasinda seqmentar bronxlar yaranir (yalangi voz morholasi). Yalangi
voz morhalosi 16-c1 hoftoyadok davam edir. Bu morholodo agciyarlor goriiniisco
vozi xatirlatdigi liclin bu ciir adlandirilir. Kanalikulyar morholo hestasiya dévriiniin
16-24 hoftosini ohato edir. Bu dévrdo iso agciyarlorin asas funksional strukturlari
formalasir. 24-cli hoftodon hamiloliyin sonunadok alveollarin vo alveollarin sothini
orton I vo II tip alveolositlorin (pnevmositlorin) formalagmasi gedir (alveol
marholosi). Umumiyyatlo agciyorlorin alveollarinin tam formalasmas: 8 yasadok
davam edir. Botndaxili inkisaf moarholorinds yaranan pozulmalar bronx-agciyer
sisteminin anomaliyalarina sobab olur. Agciyorlorin inkisaf qiisurlari embrional
inkisaf ( 3-6-c1 hoftolor ) vo yalang1 voz morhalasinin pozulmalari (6-16-c1 haftalor )
zamani yarana bilir.

Tasnifat:

-Agciyoarin va ya onun elementlarinin inkisafdan galmasi naticasinds yaranan
quisurlar: agciyorin ageneziyasi, agciyarin aplaziyasi, agciyarin sistoz hipoplaziyasi,
traxeobronxomeqaliya, anadangalma pay emfizemasi.

-Olavo dizembriogenetik formalasma noticosindo yaranan inkisaf qiisurlari:

agciyorin sekvestri, agciyorin anadangolma sistlori.

Agciyarin ageneziyasi vd aplaziyasi

Agciyarin ageneziyasl agciyarin vo bas bronxun olmamasi naticosinda
yaranan inkisaf qlisurudur.

Agciyarin aplaziyasi zamani is9 agciyor olmur, amma rudiment formasinda
bas bronx olur. Ikitorofli agciyorin ageneziyasi vo aplaziyalasi dogulan usaqlar
yasamir. Birtorofli qlisurlar zamani iso usaqlar normal yasaya vo inkisaf edo bilirlor.

Bu qusurlar oksor hallarda VATER-assosiasiya (Vertebral defects, Anal
atresia, Tracheoesophageal fistula, Esophageal atresia, Radial dysplasy) tipinds

anomaliyalarla miigtarok olur.



Hor iki qiisurun osas simptomlart vo klinik olamotlori eyni olur. Belo
xostolords tonoffiisiin asimmetrik olmasi, qlisur olan torofdo perkutor sasin
kiitlogsmosi, auskultasiyada homin torofdo tonoffiislin esidilmomaosi vo ya hoddon
artiq zoif olmasi xarakterik kliniki olamatlordir. Sonraki ddévrds tokrarlanan
pnevmoniya va bronxit, yas Oskiirok, tongnofaslik, fiziki inkisafdan galma miisahido
edilo bilor. Rentgenoloji vo KT miiayinado qiisur torofdo dos gofosinin hocminin
azalmasi vo kolgolik, diafragma giimbazinin yiiksok olmasi, divararaligi orqanlarin
patoloji proses torofo yerdoyismasi, onurga siitiinii deformasiyasi, saglam agciyorin

dos qofasinin digar yarisina prolapsusu (divararaliginin yirtigi) askarlanir ( sok.1 ).

Sokil 1. Agciyor ageneziyasinin rentgenoqrafiyasi (a-rentgenoloji miiayino, b-KT goriintiisii)

Qeyd edilon klinik-radioloji alamatlor yenidogulmuslarda atelektazlara oxsar
oldugundan bazi hallarda differensial diagnostika magsadi ilo alave miiayina tisullari
kimi bronxoskopiya, bronxoqrafiya, angiopulmonoqrafiyadan istifads oluna bilar.

Agciyarin ageneziya vo aplaziyasi corrahi korreksiya tolob etmir. Osas
magsad saglam agciyorin qorunmasidir. Yanasi qiisurlar varsa homin qiisurlar

corrahi korreksiya olunmalidar.



Agciyarin hipoplaziyasi

Agciyarin hipoplaziyas1 onun biitiin struktur elementlorinin tam inkisaf
etmomasi naticasinds yaranan inkisaf qiisurudur. Agciyarin hipoplaziyasit miixtolif
formalari mévcuddur. Bu formalar differensiasiya prossesinin hanst marhaloda
pozulmasindan asil1 olaraq har iki agciyarin, biitovliikds bir agciyarin vo ya har hansi
bir payin va ya segmentlorin zoif inkisaf etmasi tipinda ola bilor.

Umumiyyatls, agciyorin hipoplaziyalarmi sado va sistoz forma olmagla iki
grupa bolmok olar. Sads forma zamani agciyar vo ya onun paymin hacminin boarabor
sokildo kigilmasi, bronx vo damarlarin daralmasi bas verir. Klinik slamatlori
zodolonmonin hocmindon vo iltihabi doyisikliklordon asilidir. ©ksor hallarda
tonoffiis ¢atmazligi, dos gofesindo asimmetriyanin olmasi vo asimmetrik tonoffiis
olur. Klinik vo rentgenoloji olaraq Oziinii daha gqabariq gostoron olamat

divararaligimin hipoplaziyaya ugramis agciyar torofa yerdoyismasidir (sokil 2).
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Sakil 2. Agciyarin sads hipoplaziyasinin rentgenoqrafiyasi. a) sag agciyarin hipoplaziyasi,
b) sol agciyorin asag1 payimin hipoplaziyasi.



Agciyarlorin hipoplaziya tipli inkisaf qiisurlar1 oksar hallarda irinli iltihabi
agirlasmalara gotirib ¢ixarir. Bu zaman bronxlarin ventilyasiya, sekresiya vo drenaj
funksyalar1 pozuldugundan qiisur torofdo perkutor sosin kiitlosmosi, tonofiisiin
zoiflomoasi, miixtalif kalibrli quru v yas xiriltilar, agciyar soffafliginin azalmasi kimi
olamotlor meydana ¢ixir. Mohz belo slamatlorin tokrarlanmasi bizi agciyords inkisaf
qiisurunun olmast haqqinda diisiinmoyos vadar edir. Saglam voziyyatdo iso bu
qiisurun diaqnostikast bir qodor ¢otinlik toradir. Belo hallarda biz ya agciyarin
soffafliginin artmasini ya da agciyarin paylarindan birinin atellektazini gora bilarik.

Diagnozu  dogiglosdirmak  iiciin  bronxoskopiya,  bronxoqrafiya,
angiopulmonoqrafiya, radioizotop miiayinasi, KT vo s. kimi olave miiayino
tsullarindan istifado olunmalidir. Bronxoskopiya zamani hipoplaziya zonasinda
Iltihabi dayisikliklarin darinik va yerlogsmasini; bronxlarin qurulusunu va manfazinin
daralma doracasini; bronxoqrafiyada bronx agacinin bu vo ya digor doracodo
deformasiyaya ugramasini; angiopulmonoqrafiyada qan dévraninin zoaiflomasini;
radioizotop miiayinodo qan dovranmin funksional voziyyatinin hansi doracads
olmasini; KT miiayinada agciyar parenximasinin strukturunu va havaliliq doracasini
toyin etmok miimkiin olur.

Zodolonma zonasinda xroniki iltihabi prosess varsa corrahi miidaxilo -
zodolonmis payin ¢ixarilmasi gostarisdir.

Hipoplaziya diagnozu yalniz histoloji miiayinadon tam doaqiglosdirilir.
Agciyorin hipoplaziyast olan usaqlar miitloq sokildo dispansir nozarostdos
olmalidirlar. Belo ki, iltihab fonunda agciyarin digor zonalarinda da morfoloji

doyisikliklor yarana bilar.



Agciyarin anadangalma sistoz-adenomatov malformasiyasi

Agciyorin anadangalmo sistoz-adenomatov malformasiyasi (sistoz forma
hipoplaziya) terminal bronxiollarin hoddon artiq patoloji inkisafi vo genislonmasi
fonunda, icarisi hava vo ya maye ilo dolu, miixtalif 6l¢iido Vo qurulusda, sistoz vo
vozli komponents malik olan inkisaf qiisurudur. Sistoz bosluglar bronx agaci ila
anomal formada slagali olur.

Patologiyanin patogenezi axiradok dyronilmomisdir. Xastoliyin yaranmasinda
bronx agaciin anomal inkisafi va agciyar toxumasinin morfogenezinin pozulmasi
naticasinds inkisaf etmomoasi durur. Qiisur agciyarin istonilon payinda yarana bilar.
Sag vo ya soltarofli zodalonmanin rastgalma tezliyi toxminoan eynidir. Bu qiisur
bronx-agciyar anomaliyalarinin 50-70%-ni toskil edir.

Agciyarin sistoz anomaliyalarinin oksariyyatini batndaxili inkisaf dovriindo,
hamilaliyin ~ 15-28-ci  hoftalorindo  ultrasess miiayinesi (USM) osasinda
mioyyanlosdirmok miimkiin olur. Antenatal dovrde dinamikada aparilan USM
zamani 40% hallarda bu tip malformasiyalarin 6l¢iisii dogusa gador ya kigilir, ya da
tamamilo itir. Dogusdan sonra bazi yenidogulmuslarda tonoffiisiin tezlogmasi,
tongonafaslik, sianoz va bozan agir tonaffiis ¢atmazlig1 yaranir. Digar hallarda iso
hoyatin 1-ci ilinda residivveran respirator infeksiyalar, agciyar absesinin yaranmasi
hallar1 vo Xastonin fiziki inkisafinin longimasi miisahido edilir.

Dogusdan sonraki dovrdo Xxostoliyin diagnozu kliniki olamatlor vo
rentgenoloji miiayino osasinda qoyulur. Icmal rentgenoqrafiyada agciyor
parenximasinda makro vo ya mikrosistoz doyisikliklori agkarlamaga imkan yaradir
( sokil 3a ). Patologiyanin klinik simptomlari olmadiqda icmal rentgenoqrafiya
qisur haqqinda tam moalumat vermoaya bilor. Belo hallarda KT miiayinasi daha

informativ olur ( sokil 3b ).



Sakil 3. Agciyarin sistoz adenomatoz malformasiyast:

a) Icmal rentgenoqrafiya. Sokilda sol agciyarin sistos malformasiyasi, divararaliginin
patoloji prosses torofo yerdoyismaosi, inkisafdan qalmig agciyorin hocminin kigilmasi
va iltihabi doyisikliklor askarlanir.

b) Dos gfasinin KT miiayinasi. Sol agciyarinarin asagi payinda mikrosistoz doyisiklik
diggati calb edir.

Miialicasi carrahidir. Belo xostalora lobektomiya omaliyyat1 “qizil standart”

hesab edilir.

Agciyarin anadangalma pay emfizemasi
Agciyarin anadangalms pay emfizemasi agciyar payiin koskin emfizematoz
genislonmasi ilo xarakterizo olunan inkisaf qiisurudur. Oksar hallarda agciyorin bir
payl1, daha ¢ox hallarda yuxar1 vo ya orta pay zadslonir. Asagi payin anadangalmo
pay emfizemasina ¢oX nadir hallarda rast galinir. Rastgolma tezliyi yenidogulmuslar
arasinda toxminan 1:100 000 nisbatdos tosadiif edir.
Qiisurun yaranma sobabi tam aydin deyildir. Bazi mislliflora géra qilisurun

yaranma Sobobi bronxlarin qigirdaq elementlorinin aplaziyasi, elastiki liflorin



hipoplaziyasi, terminal vo respirator bronxlarin saya azalalorinin hipoplaziyasi ilo
baglidir. Bu faktorlar qapaq mexanizmi yaratdigindan agciyorin miivafiq hissosinin
hoddon artiq sismosi naticesindo tonoffiis ¢atmazligi bas verir. Xastaliyin
simptomlarinin agirliq doracasi vo baslanma miiddati bilavasito zadoalonmis payin
hocmindon asilidir. Bozi hallarda hoyatin ilk saatlarinda agir tonoffiis ¢catmazligi
yarandig1 halda, bazi Xastalords illar boyu heg bir klinik alamat miisahido edilmir.
Xarakterik olamati mohz tonoffiis catmazliginin yaranmasidir. Zodolonma zonasinda
tonoffiis  kegiriciliyinin ~ zoiflomasi, perkusiyada qutu sosinin esidilmasi,
divararaliginin ohamiyyatli dorocods yerdoyismasi bu patologiya iigiin spesifik

hesab edilir.

Anadangolmo pay emfizemasinin dekompensasiya, subkompensasiya vo
kompensasiya olunmus formalar1 vardir. Dekompensasiya olunmus formasi usaq
dogulan andan 6ziinii biruzo verir. Bu zaman usaqda iimumi sianoz, narahatlq,
tongonofaslik, tonoffiis asimmetriyasi, quru Oskiirok, qidalandirdigda bogulma
asfiksiyalar1 miisahido edilir. Koksdaxili gorginlik vo divararalifinin yerdoyimasi
belo usaqlarda tirok-damar sisteminin ciddi pozgunluqlarina gatirib ¢ixarir.
Subkompensasiya olunmus forma Oziinii usagin bir ne¢o ayligdan sonra
qisamiiddatli asfiksiya tutmalar1 ilo biruzs verir. Belo usaglarda tonoffiis yollarinin
infeksiyalagsmasi bas verdikds voziyyatlari pisloesir. Kompensasiya olunmus forma
zamani klinik olamatlor nozoragarpacaq dorocods olmadigindan yalmiz tocriibali
hokimin nazarindon gagmaya bilor. Oksar hallarda bu va ya digar sababdon ( mas.
tonoffiis sisteminin iltihabi xastoliklori oldugda) aparilan rentgenoloji miiayina
zamani askarlanir (sokil 4).

Umumiyyatlo, agciyerin anadangalmo pay emfizemasmna asagidaki
rentgenoloji alamatlor xarakterikdir:

* icmal rentgenoqrafiyada agciyards kaskin sokilds artan softafliq;



* homin torafds diafragma giimbazinin asagi olmast;
 divararalig1 kolgoaliyinin saglam torofs yer doyismaosi ;

* sismis agciyor payl hesabina divararaligmin yuxart moartobosindo yirtigin

toyin edilmaosi.

Sokil 4. Sag agciyarin orta payinin anadangalms pay emfizemasinin
rentgenoloji goriintiisii (izah1 moatinda).

KT miiayinasinds zodoslonmis payin havaliliginin artmasi daha qabariq sokildo

goriniir (sokil 5).
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Sakil 5. Sag agciyoarin orta payinin anadangalmos pay emfizemasiin KT goriiniisi.




Hazirda anadangolmo pay emfizemasina ultrasoss miiayinasi osasinda
antenatal diagnoz qoymaq miimkiindiir. Bu da 6z novbosindo dogusdan sonraki
dovrdo usagin voziyyetini prognozlasdirmaga, erkon neonatal dovrdo miialico
taktikasinin diizgiin planlagdirilmasina imkan yaradir.

Anadangalmo pay emfizemasini yenidogulanlarda pnevmotoraksla,
gorginlosmis agciyar sisti ilo, yalang1 diafragmal yirtigla differensiasiya olunmalidir.
Pnevmotoraks zamani rentgenoqrammada zadoalonon torofdo agciyar sokli itmis va

agciyar koka dogru sixilmis vaziyyatds olur (sokil 6).

Sakil 6. Yenidogulmusda soltarafli pnevmotoraksin rentgenoloji gortintiisii.

Agciyorin  gorginlosmis sistlori zamani rentgenoloji miiayinodo Sistin

qisasinin dairavi formada aydin sorhodlori goriiniir (sokil 7).
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Sakil 7. Sag agciyarin anadangalma garginlosmis sisti.



Yalang1 diafragmal yirtiglar zamani isa plevra boslugunda bagirsaq ilgoklori
aydin goriniir (sokil 8). Diagnozu dagiglosdirmok li¢iin moda-bagirsaq sisteminin

kontrast rentgen miiayinosi olunmalidir.

Sokil 8. Yalang1 diafragma yiytiglarinin rentgenoloji goriintiisii.

a) — soltorofli diafragma yirtig1.
b) — sagtorafli diafragma yirtigi, 6n proeksiya.
C) - sagtorofli diafragma yirtigi, yan proeksiya.

Miialicasi. Agciyarin pay emfizemasinin konservativ mialicasi effektsizdir.
Yegano diizgiin mialico iisulu qiisur olan payin ¢ixarilmasidir (lobektomiya).
Omoliyyat hom aciq vo hom do torakoskopik icra edilo bilor. ©moaliyyatin icra
miiddati xastonin vaziyyatindan asili olaraq se¢ilmalidir. Belo ki, dekompensasiya
olunmus forma toxiresalinmadan, subkompenss Vo kompenss olunmus formalar
planli gaydada amoliyyat olunmalidir.

Agciyarin sekvestri — sistoz dayisikliya ugramis agcyor toxumasinin bir
hissasinin bronxlarla slaqasinin olmamasi1 vo aortadan golon anomal damarla

vaskulizasiyasi ilo xarakterizo olunur.



Iki anatomik variantda tosadiif edilir:

1. Paydaxili sekvestr — normal agciyor daxilindo anomal inkisaf etmis saho
formasinda olur. Bu forma daha ¢ox sol torofdo, bazal seqmentlordo
miisahida edilir.

2. Paydan xaric sekvestr — normal agciyordon konarda yerlosir.

Klinik olamatlori: paydaxili sekvestr asason 2 yasdan sonra residivveran
pnevmoniya va ya lokal iltihabi prosseslo olagodar, abseslogsmo alamatlori ilo biruzo
verir. Payxarici formanin isa heg bir simptomu olmur. Yalniz diger xastaliklarlo bagh
miayinalar asasinda toyin etmak miimkiindiir.

Diagnostika maqgsadiylo rentgenoloji miiayino, bronxoqrafiya, kompiiter
tomoqrafiya vo aortanin angioqrafiyasi aparilir. KT patologiyanin daqiq
diagnostikasina imkan verir. Aortal angioqrafiya {i¢iin xarakterik goriintii aortadan
anomal damarin ayrilmasidir (sakil 9.).

Muialicasi carrahidir.

Sokil 9. Agciyarin sekvestrinin aortal angioqrafiyast
(‘aortadan ayrilan anomal arteriya aydin goriiniir).



Traxeobronxomegaliya. (Munye-Kun sindromu) — traxeya va iri bronxlarin
geniglonmosi olub 6ziinli xroniki residivleson bronxit vo pnevmoniyalarla biruzo
verir. Klinik olamotlori: kobud vibrasiyali oskiiroyin vo uzunmiiddatli bolgom
ifrazinin olmasi, tokrarlanan bronx-agciyar infeksiyalar1 vo bronxoektaziyaya uygun
klinik manzaranin yaranmasidir.

Diagnostika mogsadi ilo rentgenoloji miiayino, traxeobronxoskopiya
traxeobronxoqrafiya aparilmalidir. Rentgenoloji miiayine iiglin divarlarin zsifliyi
sobabindon traxeyanin vo boylik bronxlarin genislonmosi, traxeyanin yuxari
seqmentinin 5-6 sm qgodor (2-2.5 sm nisbotindo) vo bas bronxlarin genislonmaosi,
divarlarinda divertikula bonzor cixintilarin olmasi, ¢oxsayli bronxoektaziyalar
xarakterik olamotlor hesab olunur (sokil 10.).

Traxeobronxoskopiyada selikli gisanin atrofik olmasi, traxeya vo bronxlarin
koskin genislonmosi xarakterik goriintii hesab edilir. Traxeobronxoqrafiyada
traxeyanin genislonmoasi ilo yanasi deformasiyasi, coxsayli bronxektaziyalar toyin

edilir.

Sakil 10. Traxeobronxomeqaliyanin rentgenoloji goriintiisti (izah1 motndo).

Miialicasi carrahidir, magsad traxeyanin zarli hissasinin méhkamlondiril-

mosidir.



