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Konjenital pulmoner havayolu malformasyon
(KPHM) tip 2 (Olgu sunumu)

Congenital pulmonary airway malformation (CPAM) type 2
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Ozet

Amag: Konjenital pulmoner havayolu malformasyonu
(KPHM) yenidodan dénemindeki ¢ok az gérilen solu-
num gugligd nedenlerinden birisidir. Akcigerin fetal ya-
samada gelisimindeki bir duraklamadan kaynaklanir.

Olgu sunumu: 9 ginliik erkek olgu, klinige solunum giic-
lGgi nedeni ile bagvurdu. izZlemde, kontrastli toraks tomo-
grafisinde, panlobliler amfizem ve kistik degisiklikler sap-
tandi. Lobektomi sonrasi, akciger dokusunun patolojik
incelemesi ile tip 2 KPHM tanisi kondu.

Sonug: Fotal ultrasonografik inceleme CPAM prenatal
tanisina yardimci olabilir ve yenidogandaki solunum giig-
IGgunun bu seyrek nedeninin sagaltiminda, prenatal cer-
rahi bir secenek olusturur.

Anahtar soézciikler: Konjenital pulmoner havayolu mal-
formasyonu, yenidodan, solunum gugligu

g’k olarak Stoerk tarafindan 1897 yilinda tanimlanan

konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM),
2001 yilinda revize edilerek, konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu (KPHM) olarak adlandiriimaktadir.
Akcigerin hamartamat®z bir lezyonu olup klinik ve pato-
lojik 6zelliklerine gore 5 tipe ayrilmistir (1,2). Bu alt tip-
lerden sadece tip 3 adenomatoidtir. Yenidogan doéne-
minde olduk¢a az gorilen bu hastaligin insidansi
1/25000-1/35000 gebeliktir (1,2). Kesin tani patolojik
inceleme ile konur. Klinik ilerleyici solunum gigligi ola-
rak gordldr.

Glnumuzde prenatal tani konarak ve prenatal opere
edilerek prognozu iyilestirilebilen bir hastalik olmasi ve
az goritlmesi nedeniyle sunulmustur.

?Patoloji Laboratuari

Summary

Purpose: Congenital pulmonary airway malformation
(CPAM) is a rare cause of respiratory distress in newborn
period. A cessation during fetal lung maturation causes
this entity.

Case Report: A nine days old baby was admitted to our
hospital with respiratory distress. Contrast thoracic CT
revealed panlobulary emphysema and cystic changes.
After lobectomy histological examination of the lung
specimen was consistent with CPAM Type 2.

Conclusion: Fetal ultrasonographic examination can
help for prenatal diagnosis of CPAM, and prenatal
surgery is a choice of management in this rare cause of
respiratory distress in newborn period.

Key words: Congenital pulmonary airway malformation,
newborn, respiratory distress.

Olgu sunumu

Dokuz gunlik erkek olgunun, dogumdan sonra giderek
artan solunum sikintisi ile, basvurdugu saglik kurulu-
sunda cekilen 6n-arka akciger grafisinde saptanan, dek-
strokardi gériinimu nedeniyle, hastanemize génderildi.

Ozgecmisinde asfiksi, mekonyum aspirasyonu tanim-
lanmiyordu. Sorunsuz gebelik dénemi suresince ultra-
sonografi yapilmamisti. Anne ve baba arasinda Ugunci
derece akrabalik vardi.

Yapilan fizik bakida genel durumu orta, biling acik,
hidrasyonu iyi, vicut isisi 36.8°C tim vicutta yaygin
toxik eritem, pretibial 6dem (+) bulundu. Kalp tepe atimi
sag hemitoraksta daha iyi duyulmakta, hizi 184/dk ritmik
idi ve ek ses ve Uflirim saptanmadi. Kunduraci gogsu
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deformitesi olan olgunun solunum sayisi 68/dk, solunum
sesleri solda daha belirgin olmak Uzere her iki hemito-
raksta azalmig, burun kanadi solunumu, interkostal ve
subkostal gekilmelerle belirgin solunum gugligi vardi.
Batin rahat, barsak sesleri pozitif, karaciger midklavi-
kular c¢izgide 2 cm palpabl, dalak nonpalpabl idi. Nérolo-
jik bakida yenidogan refleksleri normal olan olgunun
diger sistem bakilari olagandi.

Laboratuar bulgularindan; Hb: 7.4 gr/dl, Htc: %53.1, Be-
yaz kdre: 16230/mm°. (%50 PNL, % 42 lenfosit), Trom-
bosit: 238000 mms, stab/stab+PNL=0.13 idi. Tam idrar
incelemesi ve biyokimyasal parametreleri normal idi.
Hemostaz testlerinden PZ: 12.4 sn, APTZ: 41.2 sn bu-
lundu. Enfeksiyon kriterlerinden CRP basta negatif iken
izleminde pozitiflesti. On-arka akciger grafisindeki deks-
trapozisyon ile uyumlu gorinti nedeni ile yapilan kar-
diyolojik degerlendirmede elektrokardiyografi normal,
ekokardiyografide dextrapozisyon saptandi. On-arka ak-
ciger grafisinde sol akcigerde amfizematéz havalanma
artisi, sag akcigerde atelektazi, soldan saga mediastinal
kayma vardi (Resim 1). Torax tomografisinde sol ak-
cigerde panlobuler amfizem ve kistik degisiklikler, alt
lobda atelektazi, sag akcigerde kollaps ve uzun siren
atelektazi sahasinda kalsifikasyon, mediastinal shift,
iskelet defomiteleri, hacim kaybina bagh sag diafrag-
mada elevasyon saptandi (Resim 2).

Hastanin klinigi, gorintileme yontemleri ile elde edilen
bulgulari Cocuk Cerrahisi ile konsitilte edildi. Operasyona
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karar verildi. Sol akcigerdeki kistik segment lobektomi ile
alindi. Hasta post operatif 3. glin bilateral akciger hipo-
pilazisine bagl solunum yetmezligi ile eksitus oldu.

Operasyon materyalinden yapilan patolojik incelemede
Tip 2 KPHM tanisina ulasildi. Makroskobik inceleme
10x7x4 cm boyutta kesit yuzi slngerimsi gérinimde
koyu kahverenkli sol akciger ust lob lobektomi mater-
yalini icermekte idi. Mikroskobik incelemede bronsial
benzeri, sirt sirta vermis yapilar arasinda alveolar duktus
benzeri yapilar izlendi (Resim 3). Bu yapilari kuboidal ya
da kolumnar epitel désemekte idi. Duvarda daginik diz
kas gézlendi (Resim 4).

Tartigsma

insidansi 1/25000—1/350000 dogumda bir olan KPHM'in
akciger embriyogenezisinde lober anatominin olustugu
5-6. haftada duraklamadan kaynaklandigi dusunilmek-
tedir (1,2). 1/7 olguda bilateral etkilenim vardir ve daha
cok erkek cinste gorulir. Glncel hipoteze goére etyolojide
KPHM'de artmis hiicre proliferasyonu ve azalmis apop-
tosis sorumlu tutulmaktadir, burada pndmosit mitojeni
keratinosit buyime faktdrunin etkisi gdsterilememis iken
glial hiuicre noérotropik faktorin ekspiresyonunda anor-
mallik olabilecedi ileri strilmektedir (3,4).

Klinik olarak, kistik dokunun buyukligine bagli olarak
dodum aninda ya da haftalarca sonra baglayan solunum
glcligu ve siyanoz ile belirir. Solunum gugligld hava
dolu kistlerin genislemesi ile iligkili olarak ilerler. Bagka

Tablo I. Konjenital pulmoner havayolu malformasyon tipleri ve 6zellikleri.

Tip Siklik | Ozellik Makroskopi Mikroskopi Klinik
Tip0 | Az Asiner displazi, Kliglk sert grantler Brons benzeri kas, kikirdak ve | Yasamla bagdasmaz, do-
agenezi yuzeyli bez yapilari iceren yapilar. gumda siyanotik ve 1 kag
saatte 6lim.
Tip 1 %65 Buyik kistler Tek yada birden fazla Biylk kistleri silli kolumnar | ilk aylarda bulgu verir. Cer-
baskin tip buyk kistler (3-10 cm) epitel doser. Cevrede alveolar | rahi ile prognoz iyidir.
cevresinde kuguk kistler | duktus benzeri yapilar.
Tip 2 %15 Orta buyuklikte 0.5-2.0 cm kistler Bronsial benzeri, sirt sirta ver- | ik yilda bulgu verir, renal
kistik tip mis yapilar arasinda, alveolar | agenezi ile birlikte olabilir.
duktus benzeri yapilar. Ki-
boidal ya da kolumnar epitel,
duvarda daginik diz kas izle-
nir.
Tip3 | %5 Kuglk kistik ya da | Blyik parenkimal tim 0.2 cm’den kuglk kistler, im- | Erkeklerde sik, ilk bir ay po-
solid tip lobu igeren kitle diger matiir brons icermeyen ak- | lihidramnioz fetal anazarka
akciger hipoplazik ciger gérinimu. ile birlikte.
Tip 4 %15 Periferal kistik tip Tek lobda ince duvarli Kistler yassi epitel ile doseli | Yenidogan -4 yas arasi
periferal buyuk kistler duvarda gevsek mezensimal | respiratuar distress.
dolu damardan zengin.
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organlarda kistik degisiklikler bulunmaz, ancak akciger
hipoplazisi, diafragma hernisi, hemivertebra, Pierre-
Robin sendromu, Prune Belly sendromu ile birlikte
olabilir (1). intrauterin yasamda kistik akciger dokusunun
mediastendeki basisina bagh olarak olgularin %25'inde
kardiak kompresyon ve vena caval obstriksion sonucu
hidrops fétalis ve hidramnios gorlr.

Histopatolojik olarak 5 tipi vardir (Tablo 1). Tip 1 iki cm’-
den buyutk capta genellikle tek ya da ¢ok sayida kistten
olusur. Asemptomatik seyredebilir ancak enfekte olma

Resim 1. On-arka akciger grafisinde sol akcigerde amfizematdz
havalanma artisi, sag akcijerde atelektazi, soldan
saga mediastinal sift vardir.

Resim 2. Toraks tomografisinde sol
amfizem ve kistik degisiklikler, alt lobda atelektazi,
sag akciderde kollaps ve uzun siren atelektazi ala-
ninda kalsifikasyon, mediastinal shift, iskelet defo-
miteleri, hacim kaybina bagli sag diafragmada elevas-
yon sapandi.

akcigerde panlobuler

riski yuksek oldugundan erken tanimlanmahdir. Tip 2 bir
cm’den bliylk capta ¢ok sayida kistten olusur. Yeni-
dogan doéneminde baslayan ve progresyon gosteren
solunum gli¢ligu belirgindir. Hastamiz da bu gruptadir.
Tip 3'de genellikle mediastinal sift olusturan, yarim
cm’den kuglUk c¢apli, bazen makroskobik olarak gorul-
meyen kistler iceren genis bir lezyon vardir. Prognozu
genelde kotudur.

Hastaligin tanisinda, intrauterin yasamdan baslayarak,
goruntileme ydntemlerinden vyararlanilir. Akcigerdeki

[

Resim 3. Kistik brongial benzeri yapilar ve arada alveolar
duktuslar (H+E X40).

Resim 4. Brongial benzeri yapilar ¢evresinde daginik diz kas
hicreleri (Masson Trikrom, X100).
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kistik lezyonlarin goérilmesi, bunlarin artan hacmine bagli
mediastinal shift olmasi, kalp golgesinin yer degistirmesi
(dekstropozisyon) anlamlidir. Ancak kesin taniya lez-
yonun patolojik incelemesi ile ulagilir.

Hastamizda solunum gugligunun ilerleyici olmasi nede-
niyle pulmoner sekestresyon ve bronkojenik kistlerden
ayrica goruntileme yontemlerindeki bulgularla konjenital
lober amfizemden ayriimaktadir (7-9).

Hastaligin sadaltiminda asemptomatik kistler rekiirren
pnomoni ataklarina, akciger absesine ve neoplastik de-
gisimlere neden olabilecegdi igin mutlaka cerrahi lobek-
tomi ile rezeke edilmelidir. Semptomatik kistler ise prog-
resif genisleyerek solunum yetmezligine neden olabile-
cedi icin, cerrahi lobektomi ile ¢ikariimalidir. Prognoz kist
digi akciger alanlarinin hipoplazisine baghdir. Cerrahi
icin en uygun zaman 6-12. aylardir (1). Ancak prenatal
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