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48 gunluk erkek hasta

» Sikayeti: Oksuruk, hirilti.

« Hikayesi: 38 GH ile 3.300 gr dogan erkek bebek,
dogumdan sonra solunum sikintisi nedeni ile
yenidogan YBU’de 2 guin yatirilarak takip edilmis,

yaklasik 3 gundur oksuruk hirilti sikayeti olan hastanin
annesinde de gribal semptomlar mevcut.



Ozgecmis:
* Prenatal: 24.GH da yapilan fetal USG’de

akcigerinde kistik yapilar tespit edilerek takibe
alinmis.

* Natal: 38 GH ile sezaryen ile 3.300 gr dogmus.

* Postnatal: Dogumdan sonra solunum sikintisi
nedeni ile 2 gun yenidogan yogun bakim
unitesinde 1 gun hood i¢i,1 gun oda havasinda
takip edilmis.



Soygecmis:

Anne 23 yasinda, saglikli

Baba 28 yasinda, saglikli

Anne ve baba arasinda akrabalik yok,
1. cocuk 3 yasinda, kiz, saglikli

2. cocuk hastamiz



Fizik Muayene

Ates: 36 C
Nabiz: 100/dk
Sol. sayisi: 36/dk
KB: 70/50 mmHg
SPO2: %98

Bas cevresi: 36,5 cm (50 p)
Boy: 54 cm (50 p)
Ag: 5.140 g (50-90 p)



Gd: iyi

Cilt: Turgor, tonus dogal

Bas boyun: Sac¢ ve sacli deri dogal.
Boyunda kitle yok, LAP yok.

KBB: Orofarenks ve tonsiller dogal

Solunum:Solunum sesleri dinlemekle dogal, ral yok,
ronkus yok,higilti yok,ekspriyum uzunlugu yok

KVS: S1+,52+ S3 yok. Ek ses yok,ufurum yok.

Karin: Rahat, defans, rebound yok. Organomegali yok.
Urogenital: Haricen erkek,anomali yok.

Ekstremiteler: Deformite yok

Noromuskuler sistem: dogal



WBC: 8.900 u/L
NEU: 1.050 u/L
HGB: 10,1 g/di
MCV: 101 fL
PLT : 325.000 u/L

CRP: 0,04 mg/dl

Labrotuvar



C:1517,0, W: 4096,0
B=2018,0, W=4096,0 * 1/2
4 LY

(®)
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« On tanilariniz nelerdir?
« Baska hangi tetkikleri isteriz?



Contrast: CE C:-500,0, W: 1600,0 Contrast: CE C:-500,0, W: 1600,0
Gantry: 0° C=-500,0, W=1600,0 1/9 Gantry: 0° C=-500,0, W=1600,0 1/9
Time: 750 ms < iy Time: 750 ms < iy
Kesit: 5 mm Kesit: 5 mm

Couch: -35 Couch: -40

Pos: HFS Pos: HFS

F: FC52 F: FC52
40 mA 40 mA
120 kV 120 kV

Image no: 8 e — : Image no: 9 o
Toplam 20 gériintiiden 8. Toplam 20 gértintiiden 9.
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BT rapor

Akciger parankim alanlarinin
degerlendiriimesinde;

» sag alt lobu tama yakin tutan tip |
konjenital kistik adenomatoid

malformasyon ile uyumlu gorunum
mevcuttur.



Ayirici tani

*Pulmoner sekestrasyon
*Bronkojenik kist
*Konjenital lober amfizem
*Pnémotosel

*Konjenital diyafragma hernisi



Dogustan (konjenital) kistik adenomatoz
malformasyon: KKAM

* Terminal bronsiyollerde adenomatoz tipte asiri
gelisme ile birlikte alveoler buylimenin
baskilanmasi ve kistik genislemelerle
karakterize bir defekttir.

e Akciger maturasyonunda disregtlasyon
sonucu olusan artmis hiicre proliferasyonunun
patolojiden sorumlu oldugu dustunilmektedir.

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



KKAM

Konjenital akciger malformasyonlarinin %25’i,
Insidans: 0.94/10.000 canli dogum

EUROCAT: www.eurocatnetwork.eu accessed Jan 2011

Kiz=Erkek
%90 tek tarafi tutar (Sag=Sol).

%20’sinde pulmoner sekestrasyon, konjenital
lober amfizem, bronkojenik kist, 6zofageal
dublikasyon kisti ve néroendokrin kist gibi diger
malformasyonlar gorulebilir.



KKAM

Tip O'dan Tip 4’e 5 tipi bulunmaktadir

Tip 1 en sik gorulen ve en iyi prognozu olan
tiptir ve kistler 2 cm’den buyuktir ve
multiloktledir

Tip 2 ise 2 cm’den klcuk capta bircok kistten
olusur ve ek dogumsal anomalilere en sik bu
tipte rastlanir

Tip 4’Un pléropulmoner blastomlar ile iliskili
oldugu diustnulmektedir



Bulgular

* Intaruterin dénem: Polihidramniyoz, fetal

hidrops, pulmoner hipoplazi ve 6140 dogum
e 0-1yas: Takipne, solunum sikintisi

e >1 yas: Tekrarlayan pnédmoni

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



Komplikasyonlar

v’ Tekrarlayan enfeksiyonlar
v Hemoptizi
v Pnomotoraks

v’ Malignite (Pulmoner blastom,
rabdomyosarkom, bronkoalveolar karsinom,

vb.) (6zellikle tip 4)



Tani

e Siklikla antenatal USG ile tani konulur.

* Prenatal MRG, KKAM’nin konjenital diyafragma
nernisi ve diger gelisimsel akciger
natolojilerinden ayiriminda yararhdir.

* Antenatal tanisi konan bazi olgularin gebeligin

Ucuncu trimestirinda kendiliginden geriledigi
veya kayboldugu bildirilmistir.

* Antenatal taniyi dogrulamak icin postnatal 4-6
aylik iken YCBT onerilmektedir.

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



*Akciger grafisi
en sik kullanilan
yontemdir

*BT detaylarin ve
ameliyat 6ncesi
anatominin
degerlendirilmesi icin
yvararlidir




Tedavi

KKAM tedavisi cerrahidir.

Genellikle tek bir lobu tutmaktadir, tedavi
lobektomidir.

KKAM ile dogan bebeklerin cogu
dogumdan sonra bulgu vermez.

Cerrahi tedavi genellikle 6-8 aylikken
vapilir.



Bronkojenik Kist

* Primitif trakeobronsiyal agacin dallanmasi
sirasinda ventral ylzde bir tomurcuklanmanin ana

havayolundan ayrilmasiyla gelisir (4-8. hafta).

* Gelisimsel olarak bir dnbarsak duplikasyon
kistidir.

e St cocuklari ve cocuklarda mediastinal kitlelerin

%10’unu olusturur.



Tani

Akciger grafisi
Bronkoskopi
Bilgisayarli tomografi (BT)

Manyetik rezonansli goruntileme (MRG)



Mediastinal BK (%35-85)




Bronkojenik Kist

K=E, ailesel 6zelligi yok.

Ici silyali respiratuvar epitelyum ile ddseli ve
mukoid sivi ile doludur, duvarinda kikirdak
vardir.

Genelde semptomsuzdur (periferik yerlesimli).

Semptomlarin agirligi kistlerin yerlesimine ve
komplikasyonlara (kanama, vb.) baghdir.



Bulgular

 Hacmi nedeniyle yol actigi semptomlar
— Pulmoner hipoplazi nedeniyle solunum sikintisi
— Mediyastinal sift ve ven6z donusun engellenmesi
— Hacmi nedeniyle solunum sikintisi

* Basi nedeniyle yol actigi semptomlar
— Hava yoluna basi nedeniyle solunum sikintisi
— Ozofagusa basi nedeniyle beslenme sorunu

— Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, hemoptizi, apse,
ampiyem



Komplikasyonlar

v tekrarlayan akciger enfeksiyonlari,
v apse

v ampiyem

v pndmotoraks

v basi atelektazisi

v kistik hemoraji

v’ neoplastik degisiklikler



Tani

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

* Direkt grafide kist icinde hava sivi seviyesinin
gorulmesi kistin enfekte oldugunu gosterir.

 Bu durumda pndmotesel ve akciger
apsesinden ayirimi guctdar.




Pulmoner Sekestrasyon

*Kendine 6zgu kanlanmasi olan ve

trakeobronsiyal agac ile iliskisi olmayan ve
fonksiyon gérmeyen bir akciger dokusudur.
*Torakal veya abdominal aorttan cikan

sistemik bir arterden beslenir.



Pulmoner Sekestrasyon

e Konjenital akciger malformasyonlarin %6’si

Intralober Ekstralober
Pryce DM J Pathol Bacteriol 1946



Anatomik ozellikler ve bulgular

intralobar Ekstralobar

Akcigerin icinde Akcigerden ayri

Posterior bazal segment Diafragma Ustu

Sistemik arter Sistemik arter

Pulmoner ven Sistemik ven

K=E E>K

>2 yas bulgu verir Ik 6 ay (semptomatik olanlarda)
%75 %25
Tekrarlayan pnomoniler, Nadiren enfeksiyon, basi bulgusu

oksuruk, ates,stridor,hemoptizi
Ek anomali az >%50 ek anomali



Tani

* Antenatal USG
e Akciger grafisi
BT

* BT anjiografi

* MRG




Konjenital Lober Amfizem

* Bir lobda, bazen de bir
segmentte havalanma
artisi ve hava hapsi ile
karakterizedir.

* Histolojik olarak edinsel
amfizemdeki gibi doku
hasari yoktur.

* Normal asinuslar ve asiri
genislemis alveoller
mevcuttur .




Konjenital Lober Amfizem

Nedenler

v'Intrensek bronsiyal obstriksiyon (en sik)
v Ekstrensek bronsiyal obstriksiyon

v Alveolar fibrozis

v’ Fokal pulmoner hipoplazi

v'Fokal alveoler hiperplazi (polialveolar lob)



Konjenital Lober Amfizem

e E>K
 Siklikla; sol Gst lob (%42)
sag orta lob (%35)
sag Ust (%21)
alt loblarda (%2) goralar

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

* %10-14 kalp anomalileri eslik eder

Kendig and Chernick’s Disorders of the Respiratory Tract in Children 2012



Bulgular

* Orta/ileri ve gittikce artan solunum sikintisi

* Takipne, dispne, hirilti, 6ksuruk, siyanoz ve
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari

e Etkilenen bdlgede solunum seslerinde azalma,
vizing ve perktsyonda hiperrezonans vardir



Tani




Konjenital Diyafragma Hernisi

Diyaframda bir defekt ve pulmoner hipoplazi
ile karakterizedir.

Brons boyutlari ve dallanmasi, alveolar ylzey
ve pulmoner arter dallanmasi azalmis,
arteriolar duvarlar kalinlasmistir.

Insidans: 2,4/10.000 canli dogum

%30 hastada eslik eden anomaliler (en sik
iskelet ve kalp) mevcuttur.




Konjenital Diyafragma Bochdalek
Hernisi

 Bochdalek herni; posterolateral
lokalizasyonlu defekt, %80 sol,%20
sag tarafli, <%1 bilateral.

 Morgagni herni (%5-10);

diafragmanin sternokostal

hiatusundan 6n-orta hattan gelisen
defekt, %90 sag tarafl..

 Pulmoner hipoplazi ve pulmoner

hipertansiyonun siddeti mortalitede

onemli belirleyicilerdir.

Morgagni



Bulgular

* Antenatal USG'de polihidroamniyos
* Dogumda ciddi solunum sikintisi, siyanoz

* Fizik muayenede; skafoid karin, asimetrik

gogus distansiyonu, toraks oskultasyonunda

bagirsak seslerinin alinmasi, etkilenen tarafta

azalmis solunum sesleri



Tani

* Antenatal USG

e Akciger grafisi
(lateral/anteroposterior)

* BT




SONUC OLARAK...

Konjenital torasik malformasyonlar nadir
olmakla birlikte onemli morbidite ve mortalite
nedenidir.

Antenatal USG tanida onemli bir tarama
testidir.

Hastalar eslik eden anomaliler acisindan da
arastiritilmahdir.

Uzun sureli izlem yapilmalidir.



Hastamizin klinik izlemi

 Hastamiz duzenli araliklarla gogus hastaliklar
polikliniginden takipli

* Cocuk cerrahisi AD’ye konsulte edildi.

* Eslik edebilecek kardiak anomaliler acisindan
kardiyoloji BD ile konsulte edildi

EKO:ASD(sekundum-kuctik)



