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OLGU

5vyas 10 aylik, kiz

YAKINMA
* Ates, oksuruk



OYKU

* Hastanin 4 gun once oksuruk ve ates sikayetleri

baslamis.
* Hapsirma, burun akintisi, gézlerde sulanma ;
* Kilo kaybi , gece terlemesi ;

* Ailede benzer sikayetleri olan yokmus.



Ozgecmis

* Dogum 6ncesi donemde 6zellik yok.

* Miadinda, C/S ile 3500 gr olarak Konak
Hastanesinde dogmus.

* Bilinen ek hastaligi yok.
* Bilinen alerjisi yok.
* Dizenli kullandigi bir ilac yok.



Soygecmis

* Anne: 35 yas, sag saglkl
e Baba: 31 yas, sag saglikli
* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.
* 1.cocuk: hastamiz

* 2.cocuk: 16 ay, erkek, sag saglikl

* Ailede bilinen ek hastalik yok.



Fizik Baki

e Genel durum iyi Boy: 110 cm (25-50 p)
. Tarti: 17 kg (25 p)

* Bilin¢ acik, GKS: 15

* Meningeal irritasyon bulgusu yok

* Ates: 37.3 °C

* KTA: 120/dk

* Solunum sayisi: 22/dk

e KB: 110/60 mmHg

* sPO2:%98



* Orofarenks dogal. Mukozit, hiperemi, kript yok.

 Servikal, supraklavikular, servikal, axiller, inguinal
lenfadenopati yok.

e Sag hemitoraks Ust zonda tubersufl mevcut. Ral,
ronkus duyulmadi.

e S1+, S2+, ek ses duyulmadi.

e Batin rahat. Hassasiyet, defans, rebound yok.
Karaciger dalak ele gelmiyor.

e Dokuntu yok. Kapiller geri dolum zamani 2 sn’den
kisa.

* IR +/+. Kranial sinir muayenesi, serebellar testleri
dogal. DTR leri normoaktif. Kas glicii 5/5.



Laboratuvar

AKS: 106 mg/dl * P: 2,68 mg/dl
Ure: 23,44 mg/dI e Urik asit: 3,90 Urik asit
BUN: 11 mg/dl  CRP: 267,56 mg/L

Kreatinin: 0,33 mg/dl
T.bilirubin: 0,36 mg/d|
D.bilirubin: 0,10 mg/dl

Sedimentasyon: 90 mm/h
Beyaz kiire: 36,900/mm3

AST: 24,5 U/L * Notrofil: 30,000/mm3

ALT: 5,1 U/L e Lenfosit: 3500/mm3

LDH: 346 U/L  Hemoglobin: 10,4 g/dI
T.protein: 70 g/L * Trombosit: 296,000/mm3
Albumin: 38 g/L

Na: 135 mmol/L e Periferik yayma: %72 PNL, %11
K: 4,04 mmol/L lenfosit, %6 monosit, %11 bant;

atipik hucre izlenmed,i.
Ca: 9,87 mg/dl






Patolojik bulgular

* Ates

 Oksurik

* Tubersufl

* Lokosit, CRP yuksekligi

* PAAC grafisinde opasite artisi



On tanilar

* PnOmoni

* Lenfoma

* Plevropulmoner blastom

* Konjenital pulmoner havayolu malformasyonlari



Klinik seyir

* PAAC grafisinde kitlesel gérinim? izlenmesi
Uzerine hastaya toraks BT cekildi:

* ‘Sag akciger st lob posterior ve alt lob sliperiorda
yaygin konsolide alanlar ve mediastende 1 cm kisa
capa ulasan lenfadenopatiler izlenmis olup
pnémoniye sekonder olabilir. Ancak bu
lokalizasyondan kitle net ekarte edilememistir.
Tedavi sonrasi kontrol gortintiileme énerilir.”






Klinik seyir

* Hasta servise yatirildi.

* Atipik pnomoni dusunulerek klaritromisin tedavisi
baslandi.



* Kitle ekarte edilememesi Uzerine radyoloji bilim dal
ile gdrisulerek toraks MR planlandi:

* ‘Sag akciger alt lob superiorda, st lob posteriorda
heterojen i¢c yapida T2 hiper, T1 hipointens
konsolide gériintim izlenmis olup diffiizyon agirlikli
gortnttlerde tariflenen lokalizasyonda diffiizyon
kisithhgr ve kontrastli serilerde, stipheli
kontrastlanma mevcuttur. Oncelikle enfeksiy6z
stirecler distintilmek ile beraber kitle net ekarte
edilememistir. Kontrol gériintiileme énerilir”






* Hastanin atesinin devam etmesi ve MR Inda
enfeksiyoz streclerin oncelikli disinilmesi
nedeniyle klaritromisin tedavisine ampisilin
sulbaktam da eklendi.

* MR 1 radyoloji konseyinde gorusuldu:

* ‘Mevcut konjenital pulmoner havayolu
malformasyonuna eslik eden pnémoni’ olarak
degerlendirildi. Antibiyoterapiden 2 hafta sonra
kontrol gorunttuleme onerildi.



KONJENITAL PU

HAVAYO

U MALFOR

MONER

MASYONLARI



» Konjenital akciger malformasyonlari;

Konjenital pulmoner havayolu malformasyonu*
Pulmoner sekestrasyon

Bronkojenik kistler

Konjenital lober amfizem ve,

Al S A

Bronsiyal atreziicin kullanilan genel bir terimdir.

= Konjenital akciger malformasyonlari tim konjenital

anomalilerin %5-18 i olarak gorilmektedir; ve insidansi
100.000°’de 30-42dir.

*eski adi: konjenital kistik adenomatoid malformasyon



Etyoloji Ve Siniflandirma

* Etyolojisi net degildir. Embriyogenezdeki
anormalliklerden , genetik bozukluklardan
kaynaklanabilecegi dustunulmektedir.

* DICER1 mutasyonu olmasi ise plevropulmoner
blastom gelisme ihtimalini artirir.



CoN GEMITAL PULMONARY
ARWAY MALFORMATION

" LPAM”

~YLUNG MALFORMATION THAT
AFFECTS A SWGLE LOBE of ONE LUNG

~ CORMS DURING FETAL DEVELWOPMENT

\\
CONGLENTAL (YSTIC CPAM ¢vsTS
ADENOMATO\D MALFORMATION™  Age conTINVOUS
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TipO’dan4’e kadar toplam 5 tipivardir:
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T\’PE 1. ~ DISTAL BRONCH | |~ 1 or MORE
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TYOE J . ~ TERMINAL
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BRONCHIOLES

TYPE 3. ~NEAR ALVEOLUS [~ 50 SMALL, LIKE
SoLID MASS

TYOE Y ~ 1n ALvEoLy LARGE g B>




Klinik

* Bircogu dogum oncesi donemde yapilan ultrasonlar
ile tani alir.

* Klinik prezentasyon oldukca degisken olup
venidoganlarin yaklasik %75’i asemptomatiktir.

* Yenidogan donemi disinda enfeksiyon, tekrarlayan
hisilti, kronik okslrik ile ortaya cikabilecegi gibi
dzgul olmayan bulgularla da ortaya cikabilir.

* Hidrops, vakalarin %5-30’unda bildirilmistir.



~ DEVELOPMENTAL FAILLRE

~ WAMARTOMA? ’
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~ CPAMs CAN PREVENT
NORMAL HEALTHY LUNG
TISSUE FROM DEVELOPING

~_ PuLtMmonaey HveorlasiA
(UNDERDEVELOPMENT of LUNGS)
HEALTHY LUNG  LUNG “/cPam




* Komplikasyonlar;
v'Tekrarlayan enfeksiyonlar
v'Kanama
v'Hava embolisi
v'Kalp yetersizligi
v'Pnédmotoraks
v'"Malign dénisim
(bronkoalveolar karsinom,
plevropulmoner blastom)

 Normal popllasyonda plevropulmoner blastom insidansi
250,000 canlidogumda 1 iken; konjenital pulmoner
havayolu malformasyonu olan cocuklarda bu risk %4’e kadar
yukselmektedir.



* Gebeligin 3.trimestrinda MR incelemesi %100
duyarl ve %91 6zguldur.

* Dogum sonrasi cekilen PA akciger grafileri genellikle
normaldir. Bu nedenle siphe varsa kontrastli BT
cekilmelidir (arteriyel ve vendz kanlanmayi
degerlendirebilmek icin).



ke

iURE 1 | Computed tomography scans documenting (A) type 1 congenital pulmonary airway malformation in the left lower lobe, (B) congenital lobar emphysema
olving the left lung, (C) fluid filled bronchogenic cyst in the right lung, (D) intralobar pulmonary sequestration in the left lower lobe, all confirmed after lobectomy
ept (B).



Antenatal detection of CTM

l

Postnatal detection of CTM 2

Chest X-ray for
symptoms or other
reason

Computed tomography
with contrast

| }
Hydrops No hydrops
] '
Fetal MRI Serial uItraav:.:m::ngra|;:+h1n,ur until
delivery
| .
¥ ¥
Antenatal Asymptomatic Symptomatic
treatment newborn newborn
v
: Chest X-ray and
Ghest oy computed tomography
at birth ® :
l as soon as possible
No further Negative| Computed tomography
follow-up visits at age 1-6 months
Fositive

» Echocardiography

Computed tomography with contrast
at age 12-18 months
(if no elective intervention planned before)

Bronchoscopy

congenital large
hyperucent lobe and
treatment planned

if suspected

Echocardiography

Bronchoscopy if focal
overdistension

L

Congenital Adenomatoid
Pulmonary Malformation

Surgery

Pulmonary Bronchogenic Congenital Large
Sequestration © Cyst Hyperlucent Lobe
Surgery Surgery Surgery only if

symptomatic or
diagnostic doubt




Tedavi

* Gebeligin 2.trimestrinda anneye betametazon
uygulanmasinin bazi konjenital akciger
malformasyonlarinda gerileme sagladigi, hidropsu
azalttig1 ve sagkalimi artirdigi gorilmus.



e Cerrahi;

VATS (video-assisted thoracoscopy) operasyonun
suresini uzatiyor; fakat insizyon hatti daha kicuk,
daha az agri, daha az hastanede kalis suresi, eski
aktivitelere daha hizli donmeyi saglhyor.

* Postoperatif hava kacaklarini 6nlemek adina
cerrahide lobektomi dnerilmektedir.

* Bu hastalik grubu icin kesinlesmis bir tedavi yontemi
bulunmamaktadrr.



Olgumuz

* Antibiyoterapisi tamamlandiktan sonra yapilan
laboratuvar incelemesinde;
» Beyaz kiirenin 15.500 /mm3’e
» Notrofilin 6800/mm3’e
»CRP’nin 67 mg/Le geriledigi gorulda.

e 2 hafta sonra kontrol toraks BT planlandi.
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