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ronsiektazi (BE) tekrarlayan infeksiyonlara bagh olarak

bronsial-peribronsial dokunun inflamatuar yikimi ile
beraber gorilen ve hava yollarninin irreversibl genislemesi ile
karakterize ilerleyici bir hastaliktir. Arastiricilar tarafindan bu
hastalik genellikle ihmal edilmis oldugundan '6kstz' hastalik
olarak adlandinimaktadir.

Bronsiektazinin gergek sikhigi bilinmemekle beraber eldeki
verilere bakilacak olursa bronsiektazi insidansi ¢ok dusuk
gorulmektedir. Bati ulkelerinde hastaligin 6nemi azaliyor
gorinmekle beraber gelismekte olan ulkelerde bronsiektazi
hala belirgin morbidite ve mortaliteye neden olmaya devam
etmektedir. Geligsmis tlkelerde etkili antibiyotik tedavisinin ve-
rilmeye baslanmasi, tiberkilozda azalma goriilmesi ve kiza-
mik ve bogmacaya karsi yaygin asllama programlari gocukluk
cagl bronsiektazisi insidansinda azalmaya neden olmustur.
Finlandiya'da 1983-1992 yillar arasinda BE insidansi 6zellikle
cocukluk caginda diismus goriinmektedir.

Bilgisayarl tomografi tekniklerinde gelisme ile hastahigin daha
erken tanisi mimkiin olmus, etkin tedavi ile de prognoz belir-
gin derecede diizelmistir. Ozellikle cocukluk gag bronsiektazi-
lerinde altta yatan nedenin saptanabilmesi, tedaviyi mimkiin
kilmakta ve hastaligin progressif seyrini durdurabilmektedir.
Bu derlemede patogenez, tani ve tedavideki ana bilgiler son
calismalar 1511 altinda tartisilmustir.

PATOGENEZ

Normal brons anatomisinin kaybindan birka¢ mekanizma
sorumlu tutulmakla beraber gercek mekanizma tam olarak
bilinmemektedir. Hayvan modellerinde havayolu obstriksi-
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yonu ve mukus stazina kronik infeksiyon ve brong
duvar inflamasyonu eklendiginde bronsiektazi
gelisimi gozlenmistir.

Bronsiektazili hastalardaki inflamasyonun nétrofil
agirhkh olduguna iligkin kanitlar vardir. Nétrofillerin
hastalikh bolgeye gégiine neden olan inflamatuar
belirteclerden interleukin-8'in (IL-8) ozellikle
alevlenmelerde yukseldigi, 16kotrien B4 (LTB4) yuk-
sekliginin ise surekli oldugu gosterilmistir. Yakin
zamanda yapilan bir ¢calismada BE'li hastalarin bal-
gaminda solunum yolu mukozasi igin toksik olan
elastaz seviyelerinin yuksek oldugu ve saptanan
degerlerin hastaligin agirlik derecesiyle ve inter-
leukin-8 (IL-8), timor nekrozis faktor alfa (TNF-or)
ve interleukin-1beta (IL-1p) gibi inflamatuar
belirteclerle iligkili oldugu saptanmuistir.

Brons biyopsileri alinan bir baska calismada
BE'deki havayolu inflamasyonunun doku nétrofilisi,
T hicreleri ve makrofajlarin yogunlukta oldugu bir
monontikleer hiicre infiltrasyonu ve IL-8 ekspres-
yonunda artis ile karakterize oldugu gosterilmistir.
BE'li hastalarda inhale steroid tedavisinin brons
mukozasinda T hiicre infiltrasyonu ve IL-8+ hiicre-
lerde azalma ile iligkili oldugu ve inflamasyonun
6nemi vurgulanmustir.

BE'li hastalarda eozinofillerin de inflamasyonda rol-
lerinin oldugu gosterilmistir. Kandaki eozinofil sayisi
normal sinirlarda saptanirken, eozinofilik katyonik
protein (ECP) duzeylerinin ylUksek saptanmasi
hastalikta eozinofillerin rolint desteklemektedir.
Mast hicrelerinin de BE'deki akciger inflamas-
yonunda rolinin oldugu bronkoalveoler lavajda
(BAL) saptanan yuksek triptaz seviyeleri ile goste-
rilmistir.

BE patogenezinde inflamasyonun roli igin bir diger
destekleyici bulgu da ekspiryum havasindaki nitrik
oksit ve karbon monoksit seviyelerinin yiikselmis
olmasi ve hastaligin takibinde kullanilabileceginin
saptanmig olmasidir.

ETIYOLOJi

Bircok klinik bozukluk bronsiektaziye neden olabilir.
Hastalarin %40-63'Uinde altta yatan neden goste-
rilebilmektedir. Lokal obstriksiyon ve inflamasyon
herhangi bir lobda BE'ye neden olabilirken, hava-
yollari drenajinin tam olmadigi hastaliklar (kistik
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fibrozis (CF), silier diskinezi), immin yetmezlik
durumlari, kronik havayolu hastaliklar gibi durum-
larda yaygin BE gorilur (Tablo 1).

BE gelisimine neden olan etkenler arasinda infek-
siyon en Onde gelenidir. Yapilan calismalarda BE
etkeni olarak infeksiyonlar %69'a varan oranlarda
bulunmaktadir. Alaska'da BE'li c¢ocuklarin tamn
almadan 6nce ortalama dokuz alt solunum yolu
infeksiyonu gecirdikleri saptanmisti. Muhtemelen
coklu bakteriyel ve/veya viral infeksiyonlar kiimulatif
hasara yol acarak BE gelisimine zemin hazirlamak-
tadir. TUberkiiloz da insidansindaki distise ragmen
gelismekte olan ulkelerde etiyolojideki roluni koru-
maktadr.

Pnoémoni ile seyreden olmus bogmaca ve kizamik
infeksiyonu BE gelisimine neden olurken, gercek
insidansi saptamak igin guvenilir veriler yoktur.
Kizamik infeksiyonu 1960' yillarda BE'li hastalarin
%14'tnden sorumlu iken az gelismis ulkelerde su
anda belki daha da yaygin etken olabilmektedir.
Son yllarda mekanizmasi kesin bilinmemekle
beraber AIDS'li hastalarda da BE bildirilmistir.
Lenfositik interstisyel pnémoni ile beraber gériilen
baz1 vakalardan dolay1 lenfositlerin neden oldugu
sitokin akiginin patogenezde sorumlu olabilecegi
ileri strGImustur.

En sik gorilen genetik BE nedeni kistik fibrozistir.
CF disinda bir takim sendromlarda BE
gorllebilmektedir. Williams ve Campbell sendro-
munda segmental ve subsegmental bronslarda
destekleyici kikirdak dokusu olmamasi sonucu BE
gelistigi gosterilmistir. Mounier-Kuhn sendromunda
ise trakeobronsial elastik doku ve kas tabakasinda
gelisimsel anomali mevcuttur ve bu hastalar daha
cok eriskinlikte tan alirlar. Alfa-1 antitripsin eksikligi
genellikle amfizemat6z degisikliklere neden olmak-
la beraber bazi hastalarda amfizem ©ncesinde
bronsiektazi gorilebilmektedir. Genellikle bu hasta-
lar erigkin dénemde tani almakla beraber neden
bulunamayan BE'i hastalarda alfa-1 antitripsin
eksikligi de akla gelmelidir.

Tiberktloz, kizamik ve bogmacadaki azalma ile bir-
likte silier yap1 ve fonksiyon anomalileri BE'nin
onemli nedenleri arasina girmistir. Veale ve
arkadaglan BE'li hastalarda saglikh kontrollere gore
silier vuru hizinda degiskenligin arttigini ve ortalama
vuru frekansinin diistik oldugunu bulmuslardir. Bu
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Tablo 1. Cocukluk cagi kistik fibrozis disi bronsiektazisinde
etiyoloji

Post infeksiydz

Kizamik, Bordatella pertussis

Tuberkiiloz

Adenovirus, Respiratory sinsisyal virus

Aspergillus fumigatus, mikoplazma

Nekrotizan bakteryel pndmoni (Stafilokok, klebsiella, psddomonas)
HIV

Konjenital

Williams-Campbell sendromu
Trakeomegali (Mounier-Kuhn sendromu)
Marfan sendromu

Alfa-1 antitripsin eksikligi

immiin yetmezlikler

Hipogamaglobiilinemi, Kompleman eksikligi, Notrofil fonksiyon ano-
malileri

Schwachman-Diamond sendromu, Kronik graniillomatdz hastalik,
Chediak-Higashi sendromu, Job's sendromu

Silier anomaliler

Kartagener sendromu, Primer silier diskinezi
Post obstriiktif

Yabanci cisim aspirasyonu, Distan basi
Endobronsiyal lezyon, 6r. timor

Diger

Astim

Toksik gaz inhalasyonu

Kronik aspirasyon sendromu, Gastrodzofagial reflii, yutma disfonksi-
yonu

Allerjik bronkopulmoner aspergillozis

degisiklikler silia fonksiyonunu bozarak inflamasyo-
nu arttirarak BE gelisimine neden olabilmektedir.

Immin yetmezliklerin BE ile en sik iliskili olanlar
immunglobulin veya subgrup eksikligine bagh olan
sekilleridir. Total veya subgrup olarak IgG eksikligi
(en sik olarak IgG2) tekrarlayan solunum yolu infek-
siyonlarina ve BE gelisimine yol acabilir. Replasman
tedavisi mimkiin oldugundan bu bozukluklarin ta-
ramasl daha da 6énem kazanmaktadir. Normal IgG
seviyesi subgrup eksikligi olmadigini goéstermeye-
ceginden, subgrup analizi de mutlaka gereklidir.

Hava yollarinda aspire edilen yabanci cismin uzun
stireli kalmasi kronik obstriiksiyon ve inflamasyona

neden olabilir, her ikisi de lokalize BE gelisimine
neden olabilmektedir. Hayvanlarda brons agacina
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steril yabanci cisim yerlestirildikten 2-8 hafta sonra
BE gelisebilmektedir. Yabanci cisim aspirasyonlari
Ozellikle Ulkemizde BE acisindan bir sorun teskil
etmektedir.

TANI

BE, hikaye ve fizik muayene ile teshis edilebilir.
Akciger grafilerinde bronglarda genigleme, volim
kaybi, brons duvarinda kalinlasma, yUzik belirtisi
(bronsun komsuluk eden artere goére daha kalin
olmasi), kompansatuar fazla havalanma ve kist
olusumu gorilebilir. Normal bir akciger grafisi
hemen her zaman belirgin BE'yi ekarte ettirir.
Akciger grafisindeki anomalilerin siddeti ile ince
kesitli bilgisayarl tomografide (HRCT) saptanan
BE'nin derecesi arasinda lineer bir iliski saptan-
mustir.

Anatomik tami igin bronkografi veya bilgisayarl
tomografi gereklidir Gegmiste bronkografi,
bronsiektazinin varhgini ve tam olarak lokalizas-
yonunu saptamada en hassas yontem olarak
dastnulurdt (Sekil 1). Ancak kullanilan kontrast
maddeler segmental dizeyde bronslar tikayabile-
cegi gibi allerjik reaksiyonlara da neden olabilmek-
tedir. Tanida bronkografinin yerini HRCT almis ve
duyarliigi %84, 6zgullugu ise %82 olarak saptan-
mustir. Erigkinlerde oldugu gibi, cocuklarda da
HRCT bronsiektazi tani ve degerlendirmesinde en
kullanigh gériuntileme yontemidir (Sekil 2).
Manyetik rezonansin ve sintigrafinin ise bronsiektazi
tanisinda yeri heniiz netlik kazanmamustir.

Bronsiektazi beklendigi gibi daha siklikla alt loblar-
da bulunur. Mukus drenaji yer cekiminden dolayi
daha iyi oldugundan Ust loblar daha az tutulur.
Birden fazla lobun tutulumu siktir, en sik tutulan
loblar sol alt lob, lingula ve sag orta lobdur.

BE'li tim hastalar altta yatan neden acgisindan
arastirlmahdir (Tablo 2). Viral ve bakteriyolojik
inceleme tedaviyi yonlendirmede de faydal olur.
Fleksibl fiberoptik bronkoskopi mikrobiyolojik
ornek alinmasinda, yabanci cisim olasiligini disla-
makta, silyer calisma icin 6rnek allnmasinda ve
endobrongial anatomiyi tamimlamada cok faydal
bir ydntemdir.

BE'li hastalarin %45-69'unda havayolu reak-
tivitesinde de artis saptanmisti. Bu grupta
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Sekil 1. Daha yaygin olarak kullanildigi dénemde bir has-
tamiza uygulanan bronkografide 6zellikle sol alt lobta daha
belirgin olmak Uzere bilateral bronsiektazi gériilmektedir.
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Sekil 2. ince kesitli bilgisayarli tomografide yaygin
bronsiektazi gérilmektedir.

spirometride FEV1 (1. saniyede zorlu ekspiryum
hacmi) ve FVC (zorlu ekspiratuar kapasite) deger-
lerinde siklikla dusiiklik saptanirken metakolin
uyarn testleri pozitiftir. ileri hastalk derecelerinde
parenkimindeki yikimdan dolay1 obstruktif ve
restriktif pattern birlikte gézlenebilir.

Yaygin BE'i hastalarda CFTR gen mutasyonlarinin
normal poptilasyona gére daha sik oldugu bulun-
mustur. Bu tarzda gen mutasyonlarini arastirmak
aciklanamayan yaygin bronsiektazili hastalarda
yardimci olabilir.

TEDAVI

BE tanisi konulur konulmaz tedavisi baglatiimahdir.
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Tablo 2. Bronsiektazisi olan bir hastamin deger-

lendirilmesinde kullamlan yontemler

infeksiyon

Balgam veya BAL'da bakteri, mikobakteri, mantar kiiltiirleri
Nazofaringeal siiriintii veya BAL'da viral kiiltiir

Cilt testleri (ppd, mantar)

Serolojik caligmalar (Stipheli 6ykii/bulgu varliginda)

immiin Yetmezlik

Tam kan sayimi, immunoglobulin degerleri, Ig G subgruplari
HIV

Kompleman ve lgkosit fonksiyon testleri (nitroblue tetrazolium boya
testi, kemotaksis) (Stipheli 6yki/bulgu varliginda)

Kistik Fibrozis

Ter testi

Aspirasyon

Baryumlu 6zofagus grafisi, PH monitorizasyonu

Silia Disfonksiyonu

Isik ve elektron mikroskopisi igin nazal veya trakeal epitel

Erken tani ve etkili medikal tedavi ile cerrahinin
tedavideki yeri daha da azalmistir. Tedavinin ana
amaci fazla sekresyonun uzaklastirimasi, araya
giren infeksiyonlarin tedavisi ve iyi beslenmenin
saglanmasidir. Altta yatan hastaligin tani ve tedavisi
BE gelisiminin 6nlenmesinde ¢ok 6nemlidir.

Gogus perkiisyonu ve postiral drenaj asin balgam
cikaran (giinde 30 ml'den fazla) hastalarda sekres-
yonlarin temizlenmesinde etkilidir. CF'li hastalarda
oldugu gibi flutter cihazlan gibi yeni tekniklerin kul-
lanilmasi yardime1 olabilir. N-asetilsistein gibi mu-
kolitik ajanlarin kullanimi genel olarak basarsizlik ile
sonuclanmisti. Son zamanlarda rekombinant de-
oksiribontkleaz kullanimi ile CF'li hastalarda solu-
num fonksiyonlarinda diizelme ve akut alevlenme-
lerde azalma bildirilmistir. Bunun aksine CF disi
bronsiektazide rekombinant DNA'zin yararn gosteri-
lememistir. Bronkodilatérlerin fizyoterapiden 6nce
kullanilmasi purilan sekresyonlarin atihmini kolay-
lagtirabilmektedir.

Akut infeksiyoz alevlenmelerde cabuk ve etkili anti-
biyotik kullanimi énemlidir. BE'li hastalarin balga-
minda siklikla S. pneumoniae, H. influenzae ve S.
aureus saptanmaktadir. Ampirik antibiyotik tedavisi
verilirken 6zellikle bu mikroorganizmalar gézénin-
de bulundurulmaldir. Profilaktik antibiyotik tedavisi
ise genellikle 6nerilmemekle birlikte, antibiyotik
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kesildiginde semptomlari belirginlesen ve sik infek-
siyon geciren hastalarda faydal olabilir. Brons-
iektazide nebulize antibiyotiklerin yarar1 konusunda
heniz yeterli calisma yoktur.

BE'de inflamasyonun roliiniin gosterilmis olmasina
ragmen tedavide antiinflamatuar ajanlarnn yarari
heniiz kanitlanamamuistir. Eriskin BE'ilerde flutika-
zon propiyonat IL-1p, IL-8 ve LTB4 gibi inflamatuar
gostergelerin miktarlanni azaltmada etkili bulun-
mustur. BE'deki inflamasyon Uzerine inhale steroid
tedavisinin etkisini dedgerlendirmek icin daha genis
calismalara gereksinim vardir. CF ile birgok benzer-
ligi olan diffiiz panbronsiolitli hastalarda diisiik doz
makrolidlerin yasam siresini belirgin olarak uzattig:
gosterilmistir. BE'li hastalarda da makrolidlerin anti-
inflamatuar etkilerinin olabilecegi diistinilmektedir.

Medikal tedavinin etkinliginde énemli bir faktér de
hastanin diizenli takip edilebilmesidir. Bu hastalarda
rutin asilamaya ek olarak influenza, pnémokok ve
H. influenzae asilar uygulanmalidir. Rekiirran infek-
siyonlar nedeniyle katabolizma artisi oldugundan
nitrisyonel durumun da iyi tutulmas! énemlidir.

BE insidansindaki azalma ve etkili medikal tedavi ile
cerrahi girisim uygulanan hasta sayisi da azalmistir.
Cerrahi endikasyonlar Tablo 3'te gosterilmistir.
Arastirmacilarin ¢ogu cerrahi girisim uygulan-
madan 6nce en az 2 yll yogun medikal tedavi uygu-
lanmasi konusunda fikir birligindedirler.

Tablo 3. Cerrahi icin kesin endikasyonlar

1. Medikal tedaviye yanit alinamayan agir semptomiarla seyreden
lokalize hastalik

2. Kesin belirlenmig bir odaktan veya lobdan yasami tehdit edecek
kanama

3. Biyiime gelisme geriligine yol agan lokalize rezektabl hastalik
4. Persistan fokal infeksiyona neden olan rezektabl hastalik

Cocuklarda cerrahi sonrasi uzun dénem takip galis-
malarinda hastalarin operasyonlar tolere ettikleri ve
cogunun hayat kalitesinin etkilenmedigi vurgulan-
musti. Ote yandan sag pnomonektomi sol ana
brons stenozuna bagl olarak daha agir solunum
problemlerine yol acabilir. Bu da sabit hacimli pro-
tez yerlestirilerek tedavi edilebilir Cocuklarda
genigleyebilen protezler biliyiime ve mediastenin
merkez konuma gelmesine izin vermesinden dolay
daha avantajlidir.

Cocukluk cagi bronsiektazilerinde patogenez ve te-
daviye iliskin hala cevap bekleyen problemler bu-
lunmaktadir. Patogenezde inflamasyonun roliiniin
daha iyi anlasiliyor olmasi tedavide antinflamatuar
ajanlann kullanilmasi igin firsat yaratacak gibi dur-
maktadir. Yakin gelecekte bu '6ksiiz' hastaligin tani
ve tedavisinde gelismeler beklenmektedir.
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