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• Şikayeti: Öksürük, hırıltı. 
• Hikayesi: 38 GH ile 3.300 gr doğan erkek bebek, 
    doğumdan sonra solunum sıkıntısı nedeni ile  
     yenidoğan YBÜ’de 2 gün yatırılarak takip edilmiş,  
     yaklaşık 3 gündür öksürük hırıltı şikayeti olan hastanın 

annesinde de gribal semptomlar mevcut. 

48 günlük erkek hasta 



Özgeçmiş: 
• Prenatal: 24.GH da yapılan fetal USG’de 

akciğerinde kistik yapılar tespit edilerek takibe 
alınmış. 

• Natal: 38 GH ile sezaryen ile 3.300 gr doğmuş. 
• Postnatal: Doğumdan sonra solunum sıkıntısı 

nedeni ile 2 gün yenidoğan yoğun bakım 
ünitesinde 1 gün hood içi,1 gün oda havasında 
takip edilmiş. 

  



Soygeçmiş: 

• Anne 23 yaşında, sağlıklı 
• Baba 28 yaşında, sağlıklı 
• Anne ve baba arasında akrabalık yok, 
• 1. çocuk 3 yaşında, kız, sağlıklı 
• 2. çocuk hastamız 



Fizik Muayene 

• Ateş: 36 C 

• Nabız: 100/dk 

• Sol. sayısı: 36/dk 

• KB: 70/50 mmHg 

• SPO2: %98 

 

• Baş çevresi: 36,5 cm (50 p) 
• Boy: 54 cm (50 p) 

• Ağ: 5.140 g (50-90 p) 

 

 



• Gd: iyi 
• Cilt: Turgor, tonus doğal 
• Baş boyun: Saç ve saçlı deri doğal.  
   Boyunda kitle yok, LAP yok. 
• KBB: Orofarenks ve tonsiller doğal 
• Solunum:Solunum sesleri dinlemekle doğal, ral yok, 

ronkus yok,hışıltı yok,ekspriyum uzunluğu yok 
• KVS: S1+,S2+ S3 yok. Ek ses yok,üfürüm yok. 
• Karın: Rahat, defans, rebound yok. Organomegali yok. 
• Ürogenital: Haricen erkek,anomali yok. 
• Ekstremiteler: Deformite yok 
• Nöromuskuler sistem: doğal 

 



Labrotuvar 

• WBC: 8.900 u/L 

• NEU: 1.050 u/L 

• HGB:  10,1 g/dl 

• MCV:  101 fL 

• PLT :  325.000 u/L 

 

• CRP: 0,04 mg/dl 

 





• Ön tanılarınız nelerdir? 

• Başka hangi tetkikleri isteriz? 





BT rapor 

Akciğer parankim alanlarının 
değerlendirilmesinde; 

• sağ alt lobu tama yakın tutan tip I 
konjenital kistik adenomatoid 
malformasyon ile uyumlu görünüm 
mevcuttur. 



AyırıĐı taŶı 

•Pulmoner sekestrasyon 

•Bronkojenik kist 

•Konjenital lober amfizem 

•Pnömotosel 

•Konjenital diyafragma hernisi 



DoğuştaŶ ;konjenital) kistik adenomatöz 
malformasyon: KKAM 

• Terminal ďroŶşiyollerde adenomatöz tipte aşırı 
gelişŵe ile ďirlikte alveoler büyümenin 
ďaskılaŶŵası ve kistik geŶişleŵelerle 
karakterize bir defekttir. 

• AkĐiğer maturasyonunda disregülasyon  
soŶuĐu oluşaŶ artŵış hüĐre proliferasyonunun 
patolojideŶ soruŵlu olduğu düşüŶülŵektedir. 

 
Ch’iŶ KY, Tang MY .Arch Pathol  1949;48:221-9. 
Kotecha S, et al. Paed Resp Rev 2012;13:162-171. 



• Konjenital akĐiğer ŵalforŵasyoŶlarıŶıŶ %Ϯϱ’i, 
• İŶsidaŶs: Ϭ.ϵϰ/ϭϬ.ϬϬϬ ĐaŶlı doğuŵ 
                                            EUROCAT: www.eurocatnetwork.eu accessed Jan 2011 

• Kız=Erkek 

• %ϵϬ tek tarafı tutar ;Sağ=SolͿ. 
• %ϮϬ’siŶde pulmoner sekestrasyon, konjenital 

lober amfizem, bronkojenik kist, özofageal 
dublikasyon kisti ve nöroendokrin kist giďi diğer 
malformasyonlar görülebilir. 

KKAM 



• Tip Ϭ’daŶ Tip ϰ’e ϱ tipi ďuluŶŵaktadır 

• Tip ϭ eŶ sık görüleŶ ve eŶ iyi prognozu olan 
tiptir ve kistler Ϯ Đŵ’deŶ ďüyüktür ve 
multiloküledir 

• Tip Ϯ ise Ϯ Đŵ’deŶ küçük çapta ďirçok kistten 
oluşur ve ek doğuŵsal aŶoŵalilere eŶ sık ďu 
tipte rastlaŶır 

• Tip ϰ’üŶ plöropulmoner blastomlar ile ilişkili 
olduğu düşüŶülŵektedir 

 

 

KKAM 



Bulgular 

• İŶtaruteriŶ dönem: Polihidramniyoz, fetal 

hidrops, pulmoner hipoplazi ve ölü doğuŵ 

• 0-ϭ yaş: Takipne, soluŶuŵ sıkıŶtısı  

• >ϭ yaş: TekrarlayaŶ pnömoni  

 

Tawil M ve ark. Pediatr  Radiol 2005;35:79-84 



Komplikasyonlar 

Tekrarlayan enfeksiyonlar 

Hemoptizi 

Pnömotoraks 

Malignite (Pulmoner blastom, 

rabdomyosarkom, bronkoalveolar karsinom, 

vb.) (özellikle tip 4) 

 



TaŶı 

• Sıklıkla antenatal USG ile taŶı koŶulur. 
• Prenatal MRG, KKAM’ŶiŶ konjenital diyafragma 

hernisi ve diğer gelişiŵsel akĐiğer 
patolojilerinden ayırıŵıŶda yararlıdır. 

• Antenatal taŶısı koŶaŶ ďazı olgularıŶ geďeliğiŶ 
üçüncü triŵestırıŶda keŶdiliğiŶdeŶ gerilediği 
veya kayďolduğu ďildirilŵiştir. 

• Antenatal taŶıyı doğrulaŵak içiŶ postnatal 4-6 
aylık ikeŶ YÇBT öŶerilŵektedir. 

Shanti CM. Semin Pediatr Surg 2008;17(1):2-8 
Kotecha S, et al. Paed Respir Rev 2012;13:162-171. 



•AkĐiğer grafisi 
eŶ sık kullaŶılaŶ 
yöntemdir 

•BT detaylarıŶ ve 
ameliyat öncesi 
anatominin 
değerleŶdirilŵesi içiŶ 
yararlıdır   



Tedavi 

• KKAM tedavisi cerrahidir. 

• Genellikle tek bir lobu tutŵaktadır, tedavi 
lobektomidir. 

• KKAM ile doğaŶ ďeďekleriŶ çoğu 
doğuŵdaŶ soŶra ďulgu vermez. 

• Cerrahi tedavi genellikle 6-ϴ aylıkkeŶ 
yapılır. 
 

 



Bronkojenik Kist 

• Primitif trakeoďroŶşiyal ağaĐıŶ dallaŶŵası 
sırasıŶda ventral yüzde ďir toŵurĐuklaŶŵaŶıŶ aŶa 
havayoluŶdaŶ ayrılŵasıyla gelişir ;ϰ-8. hafta). 

• Gelişiŵsel olarak ďir önbarsak duplikasyon 

kistidir. 

• Süt çoĐukları ve çoĐuklarda mediastinal kitlelerin 

%ϭϬ’uŶu oluşturur.  
 



TaŶı 

• AkĐiğer grafisi 

• Bronkoskopi 

• Bilgisayarlı toŵografi ;BTͿ 

• MaŶyetik rezoŶaŶslı görüŶtüleŵe ;MRGͿ 

 



Mediastinal BK (%35-85) 

Pulmoner BK (%10-65) 



• K=E, ailesel özelliği yok. 
• İçi silyalı respiratuvar epitelyuŵ ile döşeli ve 

mukoid sıvı ile doludur, duvarıŶda kıkırdak 
vardır. 

• Genelde semptomsuzdur (periferik yerleşiŵliͿ. 
• SeŵptoŵlarıŶ ağırlığı kistleriŶ yerleşiŵiŶe ve 

koŵplikasyoŶlara ;kaŶaŵa, vď.Ϳ ďağlıdır. 

Bronkojenik Kist 



Bulgular  

• HaĐŵi ŶedeŶiyle yol açtığı seŵptoŵlar 
– Pulmoner hipoplazi ŶedeŶiyle soluŶuŵ sıkıŶtısı 
– Mediyastinal şift ve venöz döŶüşüŶ eŶgelleŶŵesi 
– HaĐŵi ŶedeŶiyle soluŶuŵ sıkıŶtısı 

 

• Bası ŶedeŶiyle yol açtığı seŵptoŵlar 
– Hava yoluŶa ďası ŶedeŶiyle soluŶuŵ sıkıŶtısı 
– Özofagusa ďası ŶedeŶiyle ďesleŶŵe soruŶu 

– TekrarlayaŶ akĐiğer eŶfeksiyoŶları,  hemoptizi, apse, 
ampiyem 

 



Komplikasyonlar 

 tekrarlayaŶ akĐiğer eŶfeksiyoŶları, 

apse 

ampiyem 

pnömotoraks 

ďası atelektazisi 

kistik hemoraji  

neoplastik değişiklikler 

 



• Antenatal USG, direkt grafi, baryumlu grafi 
(mediastinal BK), BT, MRG 

• Direkt grafide kist içiŶde hava sıvı seviyesiŶiŶ 
görülmesi kistin enfekte olduğuŶu gösterir. 

• Bu durumda pnömotesel ve akĐiğer 
apsesiŶdeŶ ayırıŵı güçtür. 

TaŶı 



Pulmoner Sekestrasyon 

•KeŶdiŶe özgü kaŶlaŶŵası olaŶ ve 

trakeoďroŶşiyal ağaç ile ilişkisi olŵayaŶ ve 

foŶksiyoŶ görŵeyeŶ ďir akĐiğer dokusudur.  

•Torakal veya aďdoŵiŶal aorttaŶ çıkaŶ 

sistemik bir arterden beslenir. 

 



• KoŶjeŶital akĐiğer ŵalforŵasyoŶlarıŶ %6’sı 

        İntralober         Ekstralober 

Pryce DM J Pathol Bacteriol 1946 

Pulmoner Sekestrasyon 



  İntralobar      Ekstralobar    

  AkĐiğeriŶ içiŶde                                AkĐiğerdeŶ ayrı 

  Posterior bazal segment                 Diafragma üstü 

  Sistemik arter                   Sistemik arter 

  Pulmoner ven                     Sistemik ven    

   K=E                                                     E>K 

  >Ϯ yaş ďulgu verir     İlk ϲ ay ;semptomatik olanlarda) 

   %75                                                     %25 

  Tekrarlayan pnömoniler,      Nadiren eŶfeksiyoŶ, ďası ďulgusu 

      öksürük, ateş,stridor,hemoptizi            

  Ek anomali az                                       >%50 ek anomali 

   

Anatomik özellikler ve bulgular 



• Antenatal USG 

• AkĐiğer grafisi 

• BT 

• BT anjiografi 

• MRG 

TaŶı 



Konjenital Lober Amfizem 

• Bir lobda, bazen de bir 
segmentte havalanma 
artışı ve hava hapsi ile 
karakterizedir. 

• Histolojik olarak edinsel 
amfizemdeki gibi doku 
hasarı yoktur.  

• Normal asinuslar ve aşırı 
geŶişleŵiş alveoller 
mevcuttur . 

 



Nedenler 

İŶtreŶsek ďroŶşiyal oďstrüksiyoŶ ;eŶ sıkͿ 

Ekstrensek ďroŶşiyal obstrüksiyon 

Alveolar fibrozis 

Fokal pulmoner hipoplazi 

Fokal alveoler hiperplazi (polialveolar lob) 

 

Konjenital Lober Amfizem 



• E>K 

• Sıklıkla; sol üst loď ;%ϰϮͿ 
                  sağ orta loď ;%ϯϱͿ 
                  sağ üst ;%ϮϭͿ  
                  alt loblarda (%2) görülür 

 

• %10-ϭϰ kalp aŶoŵalileri eşlik eder 

Kendig and Chernick’s Disorders of the Respiratory Tract in Children  ϮϬϭϮ  

Cremin BJ. Br J Radiol 1971;44:692-696 

Konjenital Lober Amfizem 



Bulgular 

 

• Orta/ileri ve gittikçe artaŶ soluŶuŵ sıkıŶtısı 
• Takipne, dispne, hırıltı, öksürük, siyanoz ve 

tekrarlayaŶ akĐiğer eŶfeksiyoŶları 
• Etkilenen bölgede solunum seslerinde azalma, 

vizing ve perküsyonda hiperrezonans vardır 



TaŶı 

PA akciğer grafisi  
BT 
Sintigrafi 
EKO 
Bronkoskopi 



• Diyaframda bir defekt ve pulmoner hipoplazi 
ile karakterizedir. 

• BroŶş ďoyutları ve dallaŶŵası, alveolar yüzey 
ve pulmoner arter dallaŶŵası azalŵış, 
arteriolar duvarları kalıŶlaşŵıştır.  

• İŶsidaŶs: Ϯ,ϰ/ϭϬ.ϬϬϬ ĐaŶlı doğuŵ 

• %ϯϬ hastada eşlik edeŶ aŶoŵaliler ;eŶ sık 
iskelet ve kalp) mevcuttur. 

Konjenital Diyafragma Hernisi 



• Bochdalek herni; posterolateral 

lokalizasyonlu defekt,   %80 sol,%20 

sağ taraflı, <%ϭ ďilateral. 

• Morgagni herni (%5-10); 

diafragŵaŶıŶ sternokostal 

hiatusundan ön-orta hattaŶ gelişeŶ 

defekt, %ϵϬ sağ taraflı. 

• Pulmoner hipoplazi ve pulmoner 

hipertaŶsiyoŶuŶ şiddeti ŵortalitede 
önemli belirleyicilerdir. 

Konjenital Diyafragma 
Hernisi 

Bochdalek 

Morgagni 



Bulgular 

• Antenatal USG’de polihidroamniyos  

• Doğuŵda Điddi soluŶuŵ sıkıŶtısı, siyanoz 

• Fizik muayenede; skafoid karıŶ, asiŵetrik 

göğüs distansiyonu, toraks oskültasyonunda 

ďağırsak sesleriŶiŶ alıŶŵası, etkileŶeŶ tarafta 

azalŵış soluŶuŵ sesleri 
 



TaŶı 

• Antenatal USG 

• AkĐiğer grafisi 
(lateral/anteroposterior) 

• BT 



SONUÇ OLARAK... 

• Konjenital torasik malformasyonlar nadir 
olmakla birlikte önemli morbidite ve mortalite 
nedenidir. 

• Antenatal USG taŶıda öŶeŵli ďir taraŵa 
testidir. 

• Hastalar eşlik edeŶ aŶoŵaliler açısıŶdaŶ da 
araştırılŵalıdır. 

• UzuŶ süreli izleŵ yapılŵalıdır. 



HastaŵızıŶ kliŶik izleŵi 
 

• Hastaŵız düzeŶli aralıklarla göğüs hastalıkları 
polikliŶiğiŶdeŶ takipli 

• Çocuk cerrahisi AD’ye konsulte edildi. 

• Eşlik edeďileĐek kardiak aŶoŵaliler açısıŶdaŶ 
kardiyoloji BD ile konsulte edildi 

        EKO:ASD(sekundum-küçük) 

 


