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Cikar catismasi bulunmamaktadir.




Toraks kavitesinin sinirlari nerelerdir?
Toraksta hangi patalojiler yer alir?

Bu hastalar ne zaman basvurur?
Hangi semptomlar ile basvururlar?

Hangi tani yontemlerini isimlendirebilirsiniz?



Dogumsal akciger hastaliklarini tanimak ve dogru zamanda ydnlendirmek
Yaygin dogumsal akciger hastaliklarini adlandirmak
CCAM, Pulmoner Sekestrasyon ve Konjenital Lober Amfizem olgularinin yonetimini tariflemek

CCAM, Pulmoner Sekestrasyon ve Konjenital Lober Amfizem olgularinda ayirici tani yapmak



Genis spektruma sahip hastaliklar grubu

Mortalite ve morbiditenin dnemli bir sebebi

Teknolojideki gelismelere bagli olarak daha sik gorusuyor
USG
MRG

Prenatal danigsmanlik

Uygun peri ve postnatal yonetim



Varyasyonlar

Patolojik anomaliler

Enfeksiyon
Solunum sikintisi

Yer kaplayici lezyona bagli hava yollarinin tikanmasi

TUumor



Embriyonik 3-5. gebelik haftas
Lober bronslarin olusmasi

Psodoglanduler 5-16. gebelik haftasi

EMBRIONARY CANALICULAR lletimsel havayollarinin  ve kolUmner epifelin
PSEUDOGLANDULAR =
: olusmasi
Kanalikuler 16-24. gebelik haftas
Epitelin farkllasmasi ve distal asinuslarin gelisimi
Bronquio 8-13gen. Bronquiolo 3-10gen. Bronquioloresp3-5Sgen. Ductoalv3-Sgen Alveoli300 mill.
Sakkuler 24-36. gebelik haftasi
B¢ cusoipaL Alveol ve terminal kese gelisimi
fw\f‘"\ ESCAMOUS
ALVEOLAR .
o) [‘L@ Alveoler >36. gebelik haftasi

weeks 7-16 | 36-min Olgunlasma







Trakeal agenezi
T |< b q | Trakeal stenoz
rO e O ro n S I O Trakeomalazi
TOF

Anomaliler

Trakeal brons (PIG)

Akciger agenezisi

P U | m O n e r Lober gelisim geriligi
Gelisim Geriligl e

Bronkojenik kist

F ore g U 'I' Enferik Kist

Noroenterik kist

Malformasyonu

Pulmoner sekestrasyon

Diyafragma
Anomalileri

astaliklari

Dogumsal Diyafragma Eventrasyonu

Dogumsal Akciger




Laryngeal stenosis Pulmonary underdevelopment AV malformation CLE
Tracheal stenosis Tracheomalacia

TOF CCAM

Pulmonary sequestration

Bronchogenic cyst

Embryonal Pseudoglandular Canalicular Saccular Alveolar




Dogumsal Lober Amfizem O

Bir akciger lobunun ilerleyici sekilde hava ile distansiyonu

Etkilenen brons inspiryumda hava gecisine izin verir ancak ekspiryumda limitli
bir hava c¢ikisi olmaktadir

Ethiyoloji bilinmiyor (50%)

E/K 3:1




Dogumsal Lober Amfizem O

Eslik eden anomaliler
Patent duktus arteriozus
Ventrikilar septal defekt
Fallot Tetralojisi

Akcigerde lober yerlesim

Sol st %40-50
Sag orta %30-40
Sag ust %20
Alt %1



Dogumsal Lober Amfizem O

Barotravma
Yanlis yerlestirilmis endotrakeal tiip (sag alt lob)
Polyalveolosis (Polyalveolar lob)

Alveol sayisi artmis

Hava yollari ve arterler normal

Dogumsal Lobar Overinflasyon



Dogumsal Lober Amfizem O

Ayirici tani
Prenatal USG’de artmis ekojenite

Besleyici sistemik arterinin olmamasi

Prenatal — Postnatal

Boyut — Sivi vs Hava

Yenidogan

X-ray



Dogumsal Lober Amfizem O

Yakindaki akcigerde atelektazi

Karsi yone mediastinel kayma

Akcigerin fitiklagmasi




S,
Bronkojenik Kist —

Dogumsal akciger kistlerinin %50

Trekal divertiktliin ya da foregutin ventral kisminin anormal tomurcuklanmasi

AL
' T

Intrapulmoner
Mediastinel
Paratrakeal

Karinal (en sik)

Bronchogenic Cysts Enteric Cysts
Respiratory lining GI lining

Perihiler




Bronkojenik Kist O

Cerrahi
enfeksiyon
kanama

ani 6lum

Nuks > 25 yil sonra 1 olgu, tam ¢ikaramama



CCAM O

Terminal respiratuar bronglarda
adenomatoid artisa  bagl Kistik
olusumlar

Solid ve kistik dokulardan olusur

Siniflama Klinik, radyolojik ve histolojik
Ozelliklere gore yapilmaktadir



CCAM O

Mukozada polipoid projeksiyonlar

Kist duvarlarinda diuz kas ve elastik dokuda artis
Kikirdak doku yoklugu

Mukus salgilayan hcrelerin varligi

Inflamasyonun olmamasi

Tip 1 buoyudk kistler (>2cm) (%50)
Tip 2 cok sayida kist (<2cm) (%40)
Tip 3 Kesi alaninda mikrokistler (%10)



TABLE 1—Nomenclature and Features of Congenital Cystic Adenomatoid Malformation (CCAM) and Congenital

Pulmonary Airway Malformation (CPAM)’

CCAM name N/A Type 1 Type 11
CPAM name Type O Type 1 Type 2
Descriptive “‘Acinar dyplasia or  “The large cyst lesion”™ *The small cyst lesion”
name dygenesis”
Postulated Tracheal/bronchial Bronchial/bronchiolar Bronchiolar
airway orgin
Cystic? No Yes Yes, multiple
Adenomatoid? No No No
Proportion of <2% 60-70% 15-20%
CPAM

All lobes involved;
incompatible with
life
Birth

Unique features

Typical age at In utero, if large, to Ist month of life

presentation many years of age, if
small
Presentation Lungs will not aerate ~ Newborn: respiratory Non-pulmonary

distress, mediastinal
shift; or later:

anomalies may
supercede lung

incidentally, or abnormalities
cough + fever 4
infection, or emergence
of tumor
Lobar involvement All lobes involved One lobe in 95%; rarely Usually one lobe
bilateral
Associated CV anomalies, renal None CV anomalies,
anomalies hypoplasia, focal diaphragmatic hemnia,
dermal hypoplasia extralobar
sequestration, renal
agenesis or dysgenesis
Lesion and Lungs small 1-10 cm 0.5-20cm
cyst size
Malignancy risk No BAC No

Type 111 N/A
Type 3 Type 4
“The adenomatoid *““The unlined cyst lesion”
lesion” (actnally lined by
flattened respiratory
epithelium}
Bronchiolar/alveolar Distal acinar
duct
No (or scattered) Yes
Yes No
5-10% 10%

More common in
males

Tension pneumothorax

In utero; or at birth  Newborn to 6 years, or
rarely much later

May be stillborn, or
severe neonatal
respiratory distress

Respiratory
distress -+ tension
pneumothorax, or

infection/pneumonia, or
incidental finding, or
emergence of tumor

Entire lobe or lung Usually one lobe

N/A Patient or familial
childhood neoplasia
and dysplasia suggests

PFB (sce Table 3}
Entire lobe or lung Large multilocular cysis

No PPB

'Sources: Stocker et al.,** Stocker,”” Bush,’ Langston,”” and Intemational PPB Registry unpublished data.




CCAM O

Prognoz
lezyon tipinden ¢ok boyutu

Cogunlukla tek loba sinirlidir
alt lob

Taraf ya da cinsiyet tercihi yok

Enfeksiyon

TUmor



SAG = RT LUNG




Pulmoner Sekestrasyon O

Fonksiyonel olmayan ancak sistemik dolasimdan arter ile beslenen akcigerin
dogumsal patolojisi

Brons agaci ya da pulmoner arterler ile baglantisi yok
Genellikle alt lobun bazal segmentlerinde yer alir

Intralober sekestrasyon (ILS) akciger dokusunun icinde yer alir, ayri plevrasi
yoktur



Pulmoner Sekestrasyon

Intralober

Loblardan biri ile ortak plevraya sahiptir
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CHARACTERSTIC INTRALOBAR EXTRALOBAR

Incidence More common ( 75 %) Less common( 25 %)
Gender predisposition Equal Men 4: 1
Pleural investment Shares visceral pleura of Separate visceral pleura
parent lobe
Location Posterior basal segments Above, below or within
(Approx. 60% on left) diaphragm
(Approx. 90% on left)
Venous Drainage Pulmonary venous Systemic venous (azygos,
IVC, portal)
Presentation Early adulthood with a Mostly present during first
history of pulmonary 6 months of life
infection, chronic cough, or  due to respiratory or
asthma. feeding problems
Asymptomatic mass (15%)
Radiographic Homogeneous Single well defined,
Features consolidation with homogeneous, triangular
irregular margins or shaped opacity in the lower
uniformly dense mass thorax. May present
with smooth or lobulated else where in the thoracic

contours. cavity.




Trakeal Agenezi

Nadirdir
Polihidroamniyos

Akut ve ciddi solunum sikintisi ile dogumda bulgu

Aglamanin olmamasi

Entube edilememe




Trakeal Stenoz O

Nadir

Fokal (%50), yaygin (%30), huni seklinde (%620)
Olgularin %90°1 dmruntn ilk yilinda bifazik stridor ile bagvurur
BT
MRG

Bronkoskopi




. €,
Trakeomalazi

Normal
Trakea duvarinin yumusamasi

Kronik inflamasyon
Kistik fibrdz, tekrarlayan aspirasyon

Inspiration Expiration
Dis basi Tracheomalacia
Neoplazi
Inspiration Expiration
Sekonder
Trakeostomi

TOF/Ozefageal atrezi



. €,
Trakeomalazi

Ekspiratuar wheezing

Dinamik BT
Anatomi

Trakeanin kompliyansi



TrakeaOzefageal Fistul O

Cogunlukla 0zefageal atreziye eslik eder EeEES R S e

Bogulma
Siyanoz

Oksiirme

Ozefagogram




Brons Atrezisi O

Brons tomurcugunun havayollari ile iletisiminin olmamasi

Bronsun daralmasi ya da ttkanmasi

Wheezing, oksuruk veya rastlantisal

Etrafindaki akcigerde asiri genisleme

En sik Ust loblarda gorultr



Trakeal Brons O

Populasyonun %1

Sag ust lob bronsu dogrudan trakeadan c¢ikar

Displace type Supernumerary Apical segment Pig
Apical sogment. " . A Bronchus
RULB
Posterior Apical segment Piogmm:‘gl(
segment N A
~ Eosndel -

Anterior
%%1%‘ RULB /\ :‘."59,,,",?,‘.? /R$8 /\ segm /\



Pulmoner Gelisim Geriligi O

Agenez

Akcigerin veya bir lobun bronslar ile birlikte tam yoklugu

Aplazi

Rudimenter bronkus varliginda akciger dokusunun tam yoklugu

Hypoplazi

Bronsg ve alveol varliginda akcigerin yapisal olarak ki¢clk olmasi



Pulmoner Agenezi / Aplazi

Unilateral — yasayabilir
Yenidoganin solunum stresi sendromu
Eslik eden anomal
Yuksek mortalite
Hemitoraksta opasifikasyon
Mediastinel sift
Taraf tercihi yok
Bronkoskopi

Anjiografi



Pulmoner Hipoplazi O

Azalmis akciger hacmi
Azalmis brons sayisi / boyutu / dallanmasi

Pulmoner arter yok ya da kuguk



S
Scimitar Sendromu O

Lobar agenezi veya aplazinin 6zel bir ¢esidi

Sag akcigerin bir veya birden fazla lobunun hipoplazisi veya aplazisi

Hemitoraks yapisi ktucukttr

Kalp golgesi ve retrosternal yumusak doku yogunlugu silinmistir



Scimitar Sendromu O

Sag pulmoner arter olmayabilir

Sag alt lobu besleyen arter torasik veya ust abdominal aortadan dogrudan
koken alir

Scimitar Syndrome

Hypoplastic right
Iing with small
pulmonary atery

Enlarged left lung
with normally
located vessels

—

Anomalous
atery from

aorta Anomalous vein to inferior vena

cava (the scimitar shadow)



Ashcraft's Pediatric Surgery, Authors George W. Holcomb IIl, J. Patrick Murphy; Saunders 2014.
Congenital Bronchopulmonary malformations. Chapter 22, pp: 290-302

Pediatric Surgery 7th edition, 2-Volume Set: by Arnold G. Coran MD (Author), N. Scott Adzick MD (Author),
Thomas M. Krummel MD (Author), Jean-Martin Laberge (Author), Robert Shamberger (Author) Robert
Shamberger (Author), Anthony Caldamone MD (Author); Mosby 2012. Pp109-112, 809-829



