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Çıkar çatışması bulunmamaktadır. 



Toraks kavitesinin sınırları nerelerdir?

Toraksta hangi patalojiler yer alır?

Bu hastalar ne zaman başvurur?

Hangi semptomlar ile başvururlar?

Hangi tanı yöntemlerini isimlendirebilirsiniz?



Doğumsal akciğer hastalıklarını tanımak ve doğru zamanda yönlendirmek

Yaygın doğumsal akciğer hastalıklarını adlandırmak

CCAM, Pulmoner Sekestrasyon ve Konjenital Lober Amfizem olgularının yönetimini tariflemek

CCAM, Pulmoner Sekestrasyon ve Konjenital Lober Amfizem olgularında ayırıcı tanı yapmak



Geniş spektruma sahip hastalıklar grubu

Mortalite ve morbiditenin önemli bir sebebi

Teknolojideki gelişmelere bağlı olarak daha sık görüşüyor 

USG

MRG

Prenatal danışmanlık

Uygun peri ve postnatal yönetim



Varyasyonlar

Patolojik anomaliler

Enfeksiyon

Solunum sıkıntısı

Yer kaplayıcı lezyona bağlı hava yollarının tıkanması

Tümör



Embriyonik 3-5. gebelik haftası

Lober bronşların oluşması

Psödoglandüler 5-16. gebelik haftası

İletimsel havayollarının ve kolümner epitelin

oluşması

Kanaliküler 16-24. gebelik haftası

Epitelin farklılaşması ve distal asinusların gelişimi

Sakküler 24-36. gebelik haftası

Alveol ve terminal kese gelişimi

Alveoler >36. gebelik haftası

Olgunlaşma
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Trakeobronsial
Anomaliler

Trakeal agenezi

Trakeal stenoz

Trakeomalazi

TÖF

Bronş atrezisi

Trakeal bronş (PIG)

Pulmoner 
Gelişim Geriliği

Akciğer agenezisi

Lober gelişim geriliği

Schimitar sendromu

Foregut
Malformasyonu

Bronkojenik kist

Enterik kist

Nöroenterik kist

CCAM

Pulmoner sekestrasyon

Diyafragma 
Anomalileri

Doğumsal Diyafragma Hernisi

Doğumsal Diyafragma Eventrasyonu



Laryngeal stenosis Pulmonary underdevelopment  AV malformation  CLE      
Tracheal stenosis Tracheomalacia            
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Pulmonary sequestration             
Bronchogenic cyst              
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Bir akciğer lobunun ilerleyici şekilde hava ile distansiyonu

Etkilenen bronş inspiryumda hava geçişine izin verir ancak ekspiryumda limitli

bir hava çıkışı olmaktadır

Ethiyoloji bilinmiyor (50%)

E/K 3:1

Doğumsal Lober Amfizem



Eşlik eden anomaliler

Patent duktus arteriozus

Ventrikülar septal defekt

Fallot Tetralojisi

Akciğerde lober yerleşim

Sol üst %40-50

Sağ orta %30-40

Sağ üst %20

Alt %1

Doğumsal Lober Amfizem



Barotravma

Yanlış yerleştirilmiş endotrakeal tüp (sağ alt lob)

Polyalveolosis (Polyalveolar lob)

Alveol sayısı artmış

Hava yolları ve arterler normal

Doğumsal Lobar Overinflasyon

Doğumsal Lober Amfizem



Ayırıcı tanı

Prenatal USG’de artmış ekojenite

Besleyici sistemik arterinin olmaması

Prenatal – Postnatal

Boyut – Sıvı vs Hava

Yenidoğan

X-ray

Doğumsal Lober Amfizem



Yakındaki akciğerde atelektazi

Karşı yöne mediastinel kayma

Akciğerin fıtıklaşması

Doğumsal Lober Amfizem



Doğumsal akciğer kistlerinin %50

Trekal divertikülün ya da foregutın ventral kısmının anormal tomurcuklanması

Intrapulmoner

Mediastinel

Paratrakeal

Karinal (en sık)

Perihiler

Bronkojenik Kist



Cerrahi

enfeksiyon

kanama

ani ölüm

Nüks > 25 yıl sonra 1 olgu, tam çıkaramama

Bronkojenik Kist



Terminal respiratuar bronşlarda

adenomatoid artışa bağlı kistik

oluşumlar

Solid ve kistik dokulardan oluşur

Sınıflama klinik, radyolojik ve histolojik

özelliklere göre yapılmaktadır

CCAM



Mukozada polipoid projeksiyonlar

Kist duvarlarında düz kas ve elastik dokuda artış

Kıkırdak doku yokluğu

Mukus salgılayan hücrelerin varlığı

İnflamasyonun olmaması

Tip 1 büyük kistler (>2cm) (%50)

Tip 2 çok sayıda kist (<2cm) (%40)

Tip 3 Kesi alanında mikrokistler (%10)

CCAM





Prognoz

lezyon tipinden çok boyutu

Çoğunlukla tek loba sınırlıdır

alt lob

Taraf ya da cinsiyet tercihi yok

Enfeksiyon

Tümör

CCAM





Fonksiyonel olmayan ancak sistemik dolaşımdan arter ile beslenen akciğerin

doğumsal patolojisi

Bronş ağacı ya da pulmoner arterler ile bağlantısı yok

Genellikle alt lobun bazal segmentlerinde yer alır

Intralober sekestrasyon (ILS) akciğer dokusunun içinde yer alır, ayrı plevrası

yoktur

Pulmoner Sekestrasyon



Intralober

Loblardan biri ile ortak plevraya sahiptir

Ekstralober

Kendi plevrası vardır

Pulmoner Sekestrasyon





Nadirdir

Polihidroamniyos

Akut ve ciddi solunum sıkıntısı ile doğumda bulgu

Ağlamanın olmaması

Entübe edilememe

Trakeal Agenezi



Nadir

Fokal (%50), yaygın (%30), huni şeklinde (%20)

Olguların %90’ı ömrünün ilk yılında bifazik stridor ile başvurur

BT

MRG

Bronkoskopi

Trakeal Stenoz



Trakea duvarının yumuşaması

Kronik inflamasyon

Kistik fibröz, tekrarlayan aspirasyon

Dış bası

Vasküler ring

Neoplazi

Sekonder

Trakeostomi

TÖF/Özefageal atrezi

Trakeomalazi



Ekspiratuar wheezing

Dinamik BT

Anatomi

Trakeanın kompliyansı

Trakeomalazi



Çoğunlukla özefageal atreziye eşlik eder

Boğulma

Siyanoz

Öksürme

Özefagogram

Trakeaözefageal Fistül



Bronş tomurcuğunun havayolları ile iletişiminin olmaması

Bronşun daralması ya da tıkanması

Wheezing, öksürük veya rastlantısal

Etrafındaki akciğerde aşırı genişleme

En sık üst loblarda görülür

Bronş Atrezisi



Popülasyonun %1

Sağ üst lob bronşu doğrudan trakeadan çıkar

Trakeal Bronş



Agenez

Akciğerin veya bir lobun bronşlar ile birlikte tam yokluğu

Aplazi

Rudimenter bronkus varlığında akciğer dokusunun tam yokluğu

Hypoplazi

Bronş ve alveol varlığında akciğerin yapısal olarak küçük olması

Pulmoner Gelişim Geriliği



Unilateral – yaşayabilir

Yenidoğanın solunum stresi sendromu

Eşlik eden anomali

Yüksek mortalite

Hemitoraksta opasifikasyon

Mediastinel şift

Taraf tercihi yok

Bronkoskopi

Anjiografi

Pulmoner Agenezi / Aplazi



Azalmış akciğer hacmi

Azalmış bronş sayısı / boyutu / dallanması

Pulmoner arter yok ya da küçük

Pulmoner Hipoplazi



Lobar agenezi veya aplazinin özel bir çeşidi

Sağ akciğerin bir veya birden fazla lobunun hipoplazisi veya aplazisi

Hemitoraks yapısı küçüktür

Kalp gölgesi ve retrosternal yumuşak doku yoğunluğu silinmiştir

Scimitar Sendromu



İnferior vena kavaya drene olan anomalili ven Türk palasına benzemektedir.

Sağ pulmoner arter olmayabilir

Sağ alt lobu besleyen arter torasik veya üst abdominal aortadan doğrudan

köken alır

Scimitar Sendromu
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