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Olgu Sunumu / Case Report

Bircok Konjenital Anomalinin Eslik Ettigi Dogumsal Bronkobiliyer
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Konjenital bronkobiliyer fistiil (KBBF), safra yollari ile trakeobronsiyal agag arasinda fistiil6z bir
agikligin oldugu nadir bir anomalidir. Birgok konjenital anomali izole olarak KBBF'e eslik edebilir.
Bunlarin arasinda en yaygin olani safra yollari patolojileridir. Literatiirde KBBF'nin ézofagus atre-
zisi ve sag diafragma hernisine eslik ettigi daha énce bildirilmistir. Ancak, bir¢ok konjenital ano-
malinin birlikte gorildiigii KBBF olgusu, bilgimiz dahilinde, daha énce bildirilmemistir. Bu maka-
lede, sag diafragma hernisi ameliyati sirasinda insidental olarak teshis edilen ve ¢ok sayida diger
konjenital anomalilerin eslik ettigi ilk yenidogan KBBF olgusunu sunmaktayiz. Ayrica, hem olgu-
muzdan hem de literatiirden 6grendiklerimize dayanarak KBBF ile ilgili g6zlemlerimizi ve giincel-
lemelerimizi paylasmaktayiz.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, dogumsal, bronkobiliyer fistiil, diafragma hernisi
ABSTRACT

Congenital bronchobiliary fistula (CBBF) is a rare anomaly in which a fistulous opening exists bet-
ween the biliary tract and the tracheobronchial tree. CBBF may be accompanied by many conge-
nital anomalies, with biliary system anomalies being the most common. CBBF was also reported
to be associated with esophageal atresia in one case and right diaphragmatic hernia in another
case. However, as far as we have known, CBBF case accompanied by multiple congenital anoma-
lies has not been reported previously. In this article, we firstly present a case of a neonatal CBBF,
incidentally diagnosed intraoperatively, accompanied by multiple congenital anomalies, including
congenital diaphragmatic hernia. Secondly, we present our conclusions and updates about CBBF
based on what we have learned from both our case and the literature.
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Giris

Bronkobiliyer fistiil, safra yollari ile trakeobronsiyal
agac arasinda fistliloz bir kanalin bulundugu nadir
gorilen bir anomalidir . Eriskinlerde travma, en-
feksiyon veya toraksa yayilan karaciger timoriine
ikincil olarak gelisebildigi bildirilmisse de olgularin
blylk cogunlugu konjenitaldir ve izole lezyonlar sek-
linde ortaya gikar ®*. Konjenital bronkobiliyer fistil
(KBBF), safra yolu anomalileri basta olmak tizere di-
ger dogumsal anomalilere eslik edebilir. Ek olarak,

bir olguda 6zofagus atrezisi, bir baska olguda ise sag
diyafragma hernisi ile birlikte gorildugu bildirilmistir.
Literatlirde, bilindigi kadariyla, ¢coklu konjenital ano-
malerin eslik ettigi bir KBBF olgusu bildirilmemistir.
Bronkobiliyer fistiller, genellikle semptomatik oldu-
gunda tani alir ve bazi olgularda ileri yaslara kadar
belirti vermeyebilir ©).

Bu makalenin amaci, bircok konjenital anomalinin eg-
lik ettigi yenidogan doneminde rastlantisal olarak tani
almis bir KBBF olgusunu tartismaktir. Calismada, olgu
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sunumunun ardindan, bu olgudan ve literattirdeki di-
ger calismalardan cikardigimiz sonuglara dayanarak
KBBF ile ilgili saptamalarimizi ve glincellemelerimizi
de sunmaktayiz.

Olgu Sunumu

Olgumuz, vajinal yoldan 40. gebelik haftasinda dog-
mus 19 glinlik bir erkek yenidogandi. Dogum 0Oncesi
takiplerinde bilinen ek 6zelligi bulunmayan olgu, do-
gum sonrasinda anal atrezi saptanmasi Uizerine tara-
fimizca devralindi. Hastanin direkt karin grafisinde
dekstrokardi, gaz ile genislemis bagirsak anslari ve
kismi sakral agenezisi oldugu gorildu (Sekil 1). Eko-
kardiyografide major kardiyak anomaliye rastlanma-
di. Hastaya dilatasyonlara yanit vermeyen perineal
fisttllG anal atrezi nedeni ile 5 glinliikken anterior sa-
gital anoplasti uygulandi. Postoperatif dénemde, ara
ara disuk hacimlerde agiz kenarindan sizar sekilde
safrali kusmalari olmasi nedeniyle hastaya, intestinal
obstriksiyonu dislamak amaciyla, lst gastrointesti-
nal sistem pasaj grafisi ¢ekildi. Ancak pasaj grafisinde
obstriiksiyon saptanmadi ve safrali gelenlerin duode-
nogastrik regirjiitasyona bagl olabilecegi distntlda.
Hastanin takibinde, postoperatif 11. giinde solunum
sikintisi, substernal ve subkostal ¢ekilmeler gelisti.
Cekilen 6n-arka gogls grafisinde apeksin hemen al-
tina kadar sag hemitoraksi dolduran bir opasite alani
goruldu (Sekil 2). Bu opasitenin karacigere ait oldugu

Sekil 1.

42

Coc. Cer. Derg. 2021;35(1):41-4

Sekil 2.

Akciger sag orta
lob

£ Bronkobiliyer fistil |
. Diseksiyon hatt

Karaciger

_ Sag bobrek

Sekil 3.

toraks ultrasonografisi ile belirlendi. Takipte hastanin
solunum sikintisinin giderek artmasi lizerine orotra-
keal entlibasyon yapildi ve mekanik ventilasyon des-
tegi baslandi. Sag diyafragma hernisi ve diyafragma
eventrasyonunun ayirici tanisi igin hastaya bilgisayarl
tomografi cekildi. Tomografide sag diafragma hernisi
saptandi. Ek olarak kismi sakral agenezi, spina bifida
okulta ve kelebek vertebra gozlendi. Sag diyafragma
hernisi icin ameliyat planlandi.

Sag subkostal insizyon ile yapilan eksplorasyonda ka-
racigerin anatomik yapisinin normal olmadigi, falsi-
form ligamanin sola lateralize oldugu ve sol medial
sektorlin gereginden fazla gelistigi gorulda. Fitiklas-
mis sag lobu batina rediikte etme ugraslari, karaciger
paryetal plevra ve sag akciger orta loba sikica yapisik
oldugundan basarisiz sonuglandi (Sekil 3). Karaciger



M. Huseyinov ve A. E. Hakalmaz, Birgok Konjenital Anomalinin Eslik Ettigi Dogumsal Bronkobiliyer Fistil: Olgu Sunumu

manuel olarak manipiile edilirken, anestezi uzmani
entlbasyon tliplinden yogun safra geldigini bildirdi
(Bu sirada orogastrik tiipten safra gelmemekte idi.).
Entubasyon tupl aspire edildikten sonra hepatodu-
odenal ligaman elle sikistirihp safra kesesi ve kara-
cigere basing uygulandiginda entilibasyon tiiplinden
yogun safra geldigi gorildu. Eksplorasyon ve disek-
siyon devam ettirildiginde sag akciger orta lobun
karacigerin sag posterior sektériine sikica yapisik
oldugu belirlendi. Diseksiyonun sonraki asamasin-
da karacigerin sag lob yiizeyinden ¢ikan ve sag ana
bronsa dogru ilerleyen bir fistil trakti gortldi (Sekil
3). Fisttiliin karacigere yakin olan ucu baglandi ve
emilmeyen sitdrlerle onarildi. Fistiilin kraniyal ucu
disseke edilerek baglandi ve emilmeyen sutirlerle
kapatildi. Ardindan karaciger ve safra kesesine basing
uygulandiginda safra kagagi olmadigi, entiibasyon ti-
plinden safra gelmedigi gorildi. Fistil baglandiktan
sonra sag akciger orta lobun karacigere yapisik olan
kisimlari ayrilmaya calisildi fakat karaciger kapsuliin-
de birgok alanda yaralanma ve kanamalar olustugu
icin bu alanda komsu akcigere anatomik olmayan
kama rezeksiyon yapildi. Akciger dokusundan olan
hava kagagi onarildiktan sonra diyafragmadaki aciklik
yamasiz olarak onarildi.

Postoperatif donemde hastada herhangi bir komp-
likasyon gorulmedi. Hasta, islemden iki hafta sonra
taburcu edildi. Takibinin 9. ayinda hastanin toraks
grafisi ve hepatobilyer ultrasonografisi normaldi.

Tartisma

Olgumuz; safra yollari bozukluklari disinda bagka bir
konjenital anomalinin eslik ettigi Giclinci, sag diafrag-
ma hernisi ile birlikte gorilen ikinci ve birden fazla
konjenital anomali ile birlikte bildirilen ilk KBBF olgu-
sudur.

KBBF'nin gelisimindeki embriyolojik patoloji ile ilgili
bilgiler kesin degildir. Bazi yazarlar KBBF'nin aksesu-
var brons ve anormal hepatik kanalin birlesmesinin
bir sonucu oldugunu savunurken, digerleri fistilin
st gastrointestinal sistemin bir duplikasyonu oldu-
gunu disunmektedir 49,

Geg yetiskinlige kadar tani konmamis KBBF olgulari
olsa da ", hastalik genellikle yenidogan veya erken
bebeklik doneminde kendini yineleyen solunum yolu

sorunlari, aspirasyon pnomonisi, safra regirjitasyo-
nu, bogulma ve gelisme geriligi gibi semptomlarla
gostermektedir. Bu tir spesifik olmayan bulgular,
tani koymayi zorlastirmakta ve bazen safrali kusma
nedeniyle fundoplikasyon yapilan bir hastada oldu-
gu gibi gereksiz mudahalelere neden olmaktadir ©).
Bazen de olgumuzda oldugu gibi diger ameliyatlar
sirasinda rastlanti sonucu saptanir ., Hastamizda as-
linda safrali regirjitasyon belirtisi vardi; ancak biz bu
bulgularin intestinal obstriiksiyona bagli olabilecegini
distindik ve kontrastli inceleme yaptik. Kontrastli in-
celeme sonucunun normal saptanmasi lizerine baska
bir inceleme yapmadik.

Literattirde bronkobiliyer fistllin diyafragma alt sey-
rinin tanimlandigi tim olgularda, ortak safra kanalina
acllan bir fistul disinda, genellikle fistllin sol hepatik
lob ile iliskili oldugu bildirilmistir *>®. Ancak, olgu-
muzda, daha 6nce bildirilen hastalardan farkli olarak,
fistll karacigerin sag lobunda sonlanmaktaydi. Ayri-
ca hastada aberran sag hepatik arter de mevcuttu.
KBBF olgularindaki fistiliin baglantili karaciger lobu-
nun safrasini drene eden tek agiklik olabilecegi unu-
tulmamalidir. Bu nedenle fistilden distal kontrasth
muayene Onerilmektedir ®. Ancak, biz hastamizda
kontrol edilmesi zor anestezi komplikasyonlari nede-
niyle distal gérintileme yapamadik. Postoperatif 9.
ayda hastamizin karaciger ultrasonografisi normal si-
nirlar iginde oldugundan ve sarilik, akolore gaita gibi
belirtilerin olmamasindan yola g¢ikarak hastamizda
bu komplikasyonun olmadigini séyleyebiliriz.

Sonug olarak, olgumuzdan ve literatiirdeki diger ol-
gulardan 0Ogrendiklerimizle asagidaki saptamalara
ulagsmaktayiz:

1. Yineleyen aspirasyon pndmonisi, safrali balgam
ve/veya acgiklanamayan safral regurjitasyon bul-
gulari bulunan olgularda ayirici tanida KBBF de
duslntlmelidir.

2. Yukaridaki gibi semptomlari olan olgularda eslik
eden bir 6n ve/veya orta barsak anomalisi, orta
hat defekti veya sag diyafragma hernisi varsa ke-
sinlikle KBBF distintilmeli ve hastaya bronkoskopi
yapilmahdir.

3. Sag diyafragma hernisinin cerrahi onarimi sira-
sinda sag akciger ile karaciger arasinda ayristi-
rilamayan fuzyon alanlari var ise KBBF olasiligi
distniulmelidir. Gerektiginde fistiil varligi Pringle
manevrasi ile kontrol edilmelidir.
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4.

KBBF'li bir hastada, fistllln, etkilenen karaciger
lobunun tek safra drenaj yolu olabilecegi akilda
tutulmalidir. Olabiliyorsa, kontrastli bir distal in-
celeme yapilmahdir.
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