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OLGU

* G1P2Y2DOKO 24 yas annenin monokaryonik diamniyotik ikiz gebelik,
obezite, gestasyonel DM, proteiniri, Rh uygunsuzlugu ,maternal
anemi, ikiz esinde kardiak anomali ile takipli gebeliginden 33+4
gh'da dogan diger kiz bebek. (C/S). Ikinci sirada dogdu.



HIKAYE

e Dogar dogmaz agladi. Cilt rengi siyanozeydi. Taktil uyaran verildi.
KTA>100/dk. Cilt rengi pembelesti. Olagan bakimlari yapildi.Intercostal
cekilmeleri olan hasta nazal cpape baglandi. Transport kiivoz ile YDYBU'e

getirildi.

e APGAR
e 1. dakika: 7
e 5. dakika: 9



SOYGECMIS

*Anne: 24 yas, sag-saglikli
Baba: 26 yas, testis timorld / mide kanamasi, llser, opere
e Akrabalik:yok

* 1.cocuk: ikiz esi
e 2.cocuk: hastamiz



FIZIK MUAYENE

*Dogum Agirhgi: 1840 gram (50-90p)

e Bas cevresi: 30cm (50p)
* Boy: 42 cm (10-50 p)

Vital Bulgulari

* Ates: 36.6 °C

KTA: 140 atim/dk

e Solunum sayisi: 56

* Kan basinci: 53/34 (41) mmHg
e Sp02: %99



FIZIK MUAYENE

* Genel durum orta.
 Deri: Kizarikhk, dokinti yok. Kapiler dolum zamani (KDZ) >2 sn

 Bas-Boyun: On ve arka fontanel acik. Normal bombelikte. Sach deride
ddem izlenmed..

* Solunum Sistemi: Dogal. Ral,ronkus yok.Her iki akciger solunuma esit
katilyor.

* Dolasim Sistemi: S1+ S2+ 2/6 Gflurim duyuldu.

* GIS: Batin dogal. Organomegali yok.

* Urogenital Sistem: Haricen kiz. Anomali yok. Labial 6dem yok.

* Néromuskuler Sistem: Tonus haftasi ile uyumlu. Emme refleksi var.



e Solunum sikintisi postnatal 6. Saatinde devam eden
hastaya;

- Ampisilin gentamisin baslandi.

- Solunum sikintisi geriledigi icin postnatal 1.
GuUnde oda havasina alindu.

- PAAC grafisinde sag Ust akciger lobunda
opasite mevcut. Toraks USG ve kontrol PAAC
planlandi.




*Antenatal takiplerinde ikiz eslerinden birinde kardiak anomali
gorulmesi nedeniyle EKO postnatal 2. saatinde yapildi.

-Sag ventrikul hipertrofisi

- Duktus arteriosus acikligi (PN 2. Saat)

- Atriyal septal defekt (sekundum-kiicuk)
- TrikUspid yetersizligi (hafif-orta)



Laboratuvar

« WBC (Lkosit) - 6770/l Kan Kiltirt (Aerob) ; - UREME OLMADI

* NEU (Notrofil Sayisi) - 2260/l

* LYM (Lenfosit Sayisi) - 3950/pL

* MONO (Monosit Sayisi) - 370 /uL

* EOS (Eozinofil Sayisi) - 140 /ulL

* BASO (Basofil Sayisi) - 50 /uL

* RBC (Eritrosit) - 5,03 x1076/uL

* HGB (Hemoglobin) - 20,50 g/dL

* HCT (Hematokrit) - 55,2 %

* MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 109,70 fL

* MCH (Ortalama Hlicre Hemoglobin) - 40,80 pg
* MCHC (Ortalama Hiicre Hemog.Konsant.) - 37,10 g/dL
* PLT (Trombosit) - 235 000/uL

Anne Kan Grubu: B Rh -
Bebek Kan Grubu: ? Rh +

Direkt Coombs: Negatif



WBC (L&kosit) - 5470/pL

NEU (Notrofil Sayisi) - 1340/puL

LYM (Lenfosit Sayisi) - 3490/uL

MONO (Monosit Sayisi) - 410/uL

EOS (Eozinofil Sayisi) - 170/ulL

BASO (Basofil Sayisi) - 60 /uL

RBC (Eritrosit) - 5,24 x10°6/uL

HGB (Hemoglobin) - 21,50 g/dL

HCT (Hematokrit) - 56,7 %

MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi) - 108,20 fL
MCH (Ortalama Hiicre Hemoglobin) - 41,00 pg
PLT (Trombosit) - 170 000 /pL

Prokalsitonin - 1,17 ng/mL
CRP -<0,5 mg/L

Aclik Kan Sekeri (AKS) - 70,7 mg/dL
Urea - 6,6 mg/dL

BUN (Kan Ure azotu) - 3,08 mg/dL
Kreatinin - 0,49 mg/dL

Bilirubin, Total - * mg/dL

Bilirubin, Direkt - 0,27 mg/dL
Bilirubin, indirekt - * mg/dL

AST (SGOT) - 52,4 U/L

ALT (SGPT)-7,3 U/L

ALP(Alkalen Fosfataz) - 187 U/L
Protein, Total - 42 g/L

Albumin - 32,3 g/L

Dizeltilmis Sodyum - 139,5 mmol/L
Potasyum (K) - 4,53 mmol/L

Klor (Cl) - 108 mmol/L

Duizeltilmis Kalsiyum - 8,68 mg/dL
Magnezyum (Mg) - 1,53 mg/dL
Fosfor (P) - 5,75 mg/dL

Urik asit - 3,8 mg/dL



Kan gazi: pH - 7,429 (+)
PCO2 - 39,4 mmHg
PO2 - 46,1 mmHg

Na+ - 144 mmol/L

K+ - 3,2 mmol/L
iCa+-1,31 mmol/L
Glu - 64 mg/dL

Laktat - 9 mg/dL

tBil - 14,0 mg/dL
cHCO3st - 25,6 mmol/L
TANDEM MS normal

Serbest T4 - 1,13 ng/dL
TSH - 6,62 mlU/L

Retikilosit Sayisi - 0,0684 x1076/uL
Retikilosit YUzdesi - 1,55 %
IRF - 29,7 .



*Transfontanel Renkli Doppler USG:

Kaudate-talamus dlizeyinde kanama saptanmadi.
Hidrosefali izlenmedi.

Korpus kallozum dogal izlenmektedir.



ilk PAAC

Toraks USG'si normal izlendi. Pndmoni tedavisinin devam edilmesine; lezyon grafi ile takibe
alindi; Toraks BT cekilmesi planlandi.

Kontrol PAAC cekildi. dnceki gortintilemesindeki opasitede gerileme saptandi.



Toraks BT




Patolojik Bulgular

 Oykiide;
* Monokaryonik diamniyotik ikiz gebelik, obezite, gestasyonel DM, proteinuri,
Rh uygunsuzlugu ,maternal anemi, ikiz esinde kardiak anomali mevcut.

e Goruntuleme;
Sag akcigerde hatlari secilen kabaca yuvarlak lokalize opasite izlendi.



e On taniniz nelerdir?



BT yorum:

*KONTRASTSIZ TORAKS BT INCELEMESI
e Toraks duvari kemik ve yumusak doku olusumlari dogaldir.

 Mediastinal ve hiler yerlesimli patolojik boyutta lenf bezi dikkati
cekmemistir.

* Trakea, her iki ana brons ve brons agaci aciktir.

* Akciger parankim alanlarinin degerlendirilmesinde; sag akciger st lobta ve
sol akciger alt lob posteromedialde oncelikle enfekte CPAM - Hibrid

lezyon lehine degerlendirilen goriiniim mevcuttur. Infektif siireg
gerilediginde kontrol inceleme onerilir.



CCAM/CPAM: Congenital Cystic Adenomatoid
Malformation (Pulmonary Airway
Malformation)




Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon

* Akcigerin hamartomatoz bir lezyonu olan konjenital kistik
adenomatoid malformasyon (KKAM), birbirleriyle iliskili prolifere
terminal bronsioller, kistik ve solid yapilar ile karakterize olan bir
dogumsal anomalidir .

e Gebeligin 6-8 inci haftasinda proksimal hava yollarinda maturasyon
eksikligi ve distal alveol dokusunda genislemenin mevcut oldugu bir
embriyolojik gelisim bozuklugu s6z konusudur.



e Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ( CPAM ) tanisi
radyografik gorintuleme ile yapilir. Fetal ultrasonografi ile tespit
edilen az sayida lezyon gebelik sirasinda dizelecektir, ancak dogumda
mevcut olan lezyonlarin cogu devam edecektir .

* Prenatal ultrasonda CPAM'lerin ortaya cikisi, kistik gérinen
lezyonlarin tesadufi bulgularindan masif pulmoner tutuluma kadar
degisir. Lezyonlar, fetal ultrasonografi ile belirlenen vakalarin yaklasik
yuzde 50'sinde gebelik sirasinda geriler ve duzelir gibi gorinmektedir ,
ancak bunlarin cogu dogum sonrasi gorintulemede hala tespit
edilebilir .



Yenidogan donemi

e asemptomatik — Dogum oncesi CPAM tanisi alan hastalarin yaklasik
dortte Ucl dogumda asemptomatiktir .

* Dogumda asemptomatik olan CPAM'lerin dogal 6ykusu iyi
tanimlanmamistir. Bu bebeklerin bazilarinin yasamin ilk birkac yilinda (
esas olarak enfeksiyon ) komplikasyonlari gelistirecegi aciktir, ancak
sikhk farkli vaka serileri arasinda belirgin bir sekilde degisir.

* Tip 4 CPAM'ler disinda malignite riski son derece dusuktir, ancak tip 1
lezyonlarin da bazi malign potansiyeli olabilir. Enfeksiyon ve malignite
riski hakkindaki belirsizlik s6z konusudur.



* Semptomatik — Dogum dncesi CPAM tanisi alan hastalarin geri kalan
yuzde 25'i dogumda semptomatiktir .

* Dogumda solunum sikintisini disinda mediastinal kayma,
polihidramnios ve asit bulunabilir.



Bazi klinik 6zellikler CPAM tipiyle iliskilidir:

« oTip O CPAM'ler ciddi bozulmus gaz degisimi ile iliskilidir ve etkilenen bebekler dogumda 6liir .

« oTip 1 CPAM'ler yenidoganlarda sunulan CPAM'lerin gogunu igerir. Semptomatik oldugunda, tipik belirtiler
tasipne, homurdanma ve retraksiyonlarla artan solunum cabasi ve siyanoz icerir. Hava yakalama derecesine bagl
olarak, buyuk kistler genisleyebilir ve bu da solunum sikintisina yol acar.

« oTip 2 CPAM'lar, etkilenen hastalarin yiizde 60'ina kadar mevcut olan diger konjenital anomalilerle iliskileri
BeleenliyleI dogumdan hemen sonra teshis edilir. Solunum belirtileri ve semptomlari goéstermek tip 1 CPAM'lerde
elirtilenlere benzer.

« oTip 3 CPAM, dogumda esit derecede 6liimciil olan ( tip 0 disindaki en siddetli form ) 'dir. Tip 3 lezyonlar buyuktir
ve tum akcigeri icerebilir ve fetal hidroplar ve pulmoner hipoplazi tipiktir. Bebekler dogumdan hemen sonra siddetli,
ilerleyici solunum sikintisi, siyanoz ve solunum yetmezligi ile 6l dogmus veya mevcut olabilir. Tarihsel olarak, giclu
bir erkek baskinhgi olmustur .

« oTip 4 CPAM'ler yenidogan déneminde ortaya ¢ikabilir ve tip 1 lezyonlardan ayirt edilmesi zor olabilir. Spontan
pndmotoraks ile sunum birkac¢ vakada bildirilmistir . Bircok tip 4 lezyon muhtemelen pleuropulmoner blastoma (
PrP )I'g bagl oldugundan, pnomotoraks ve CPAM ile basvuran herhangi bir bebekte malignite icin glclu bir siphe
olmalidir.



*CPAM'larin yaklasik Gcte biri yenidogan déneminden sonra teshis edilir.

Bu lezyonlar tipik olarak CPAM tip 1, 2 veya 4'tlr ve dogumda solunum
semptomlari ile ortaya cikan CPAM'lardan daha klicuk olma egilimindedir.

* Daha buyuk cocuklarda yaygin bir sunum tekrarlayan pnomonidir . Diger
sikayetler arasinda oksiirik, dispne ve / veya siyanoz bulunur.

* Fizik muayenedeki bulgular arasinda lezyon, hiperresonans ve etkilenen
tarafta bir cikinti ile gégus duvari asimetrisi Uzerinde azalmis nefes sesleri
bulunur.



Hastanin yasi,belirti ve semptomlar: ne olursa olsun,
ailesel pleuropulmoner blastom ( PPB ) sendromu, kanserler ve kistik

lezyonlar igin aile 6ykisu ayrintili olarak arastirilmalidir. Bunlar
arasinda renal kistik hastalik, kiigtik bagirsak polipleri, cocukluk ¢ag:
kanserleri veya displaziler ve spontan pnémotoraks 6ykist onemlidir.



Goruntlleme yaklasimi

* Dogum oncesi CPAM tanisi olan tum bebeklerde, asemptomatik
olsalar ve lezyonun seri dogum dncesi ultrasonlarda diuzeldigi gorulse
bile, yenidogan doneminde goglis radyografisi olmalidir.

* Semptomatik yenidoganlar, preoperatif planlamanin bir parcasi olarak
lezyonu daha fazla tanimlamak ve akcigerin diger gelisimsel
anomalilerinden ayirt etmek icin gelismis torasik gortintileme (
kontrasth bilgisayarli tomografi [ CT ] veya MRI ) ile daha fazla
degerlendirilmelidir,. Damar ici kontrast kullanimi lezyonun vaskuler
beslemesini tanimlamak icin yardimci olabilir.



* e Asemptomatik bebekler;

-Ayrica taniyr dogrulamak ve lezyonu daha da degerlendirmek
icin ileri torasik goruntlilemeye sahip olmalidir, ancak zamanlama risk
ozelliklerine ( semptomlarina ve gogis radyografisinin sonuclarina )
baghdir.

- Komplikasyon riski ( gogus radyografisinde blytk lezyonlar,
bilateral veya multifokal kistler, PPB ile iliskili kosullari ve aile dykusu
olan bebekler icin ileri gorlintilemeyi hemen, bu 6zelliklere sahip
olmayan bebekler icin alti aylikken 6neriliyor.



AyIricl tani

*Bronkopulmoner sekestrasyon ( BPS )

Prenatal ultrasonda BPS, iyi tanimlanmis, homojen, ekodens kitle olarak
gorunur. CPAM'in aksine, BPS'nin genellikle trakeobronsiyal agacla baglantisi
yoktur ve pulmoner dolasimdan ziyade anormal sistemik bir arter tarafindan
saglanir. Sistemik arteriyel besleme renk akisi Doppler ile gosterilebilir.

* Mekanik ventilasyon alan hastalarda ortaya cikabilecek konjenital
diyafragmatik herni, bronkojenik kist, konjenital lobar amfizem ve lokal
pulmoner interstisyel amfizem ve 6zellikle stafilokok enfeksiyonu
nedeniyle bakteriyel pndmoninin sekelleri olabilen pndmatoseller diger

ayirici tanilardir . Bu bozukluklar genellikle radyografik gérintime ve klinik
hikaye ile CPAM'dan ayirt edilebilir.



*Dogum oncesi yonetim— Prenatal olarak teshis edilen konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu ( CPAM ) olan fetuslerin yonetimi, CPAM'daki
degisiklikleri ve hidrops gelisimini izlemek icin iliskili anormalliklerin
degerlendirilmesini ve seri ultrason muayenelerini icerir.

*Blyiik CPAM'lere ve / veya hidroplara sahip fetiislerin prognozu zayiftir. Bu
durumda, tedavi secenekleri dogum 6ncesi kortikosteroidleri, drenaj
prosedurlerini, fetal cerrahiyi veya erken dogumu icerir.

*Dogum sonrasi yonetim — CPAM'In dogum sonrasi yonetimi hastanin
solunum sikintisi olup olmadigina veya asemptomatik olup olmadigina
baghdir.



*Semptomatik hastalar — Semptomatik hastalarda CPAM cerrahi

rezeksiyon i

e tedavi edilir. Onemli solunum sikintisi olan

venidoganlarda siklikla rezeksiyon gereklidir, ancak daha az akut

semptomlar
yvapilir. Daha

a basvuran daha buyuk cocuklarda siklikla secili vakalara
blyuk cocuklarda rezeksiyon genellikle tekrarlayan

enfeksiyonu 6nlemek ve malignite ile ilgili endiseleri ortadan kaldirmak
icin yapilir. ( Pleuropulmoner blastom )

* Ameliyat iyilestiricidir ve cok az komplikasyonu vardir. Lobektomi, bazi
lezyonlarla diseksiyon duzlemlerini tanimlamadaki teknik zorluk ve
kismi rezeksiyonlarla iliskili artan morbidite nedeniyle kama
rezeksiyonuna genellikle tercih edilir.



Asemptomatik hastalar — Yenidogan doneminde yakin gézlem
onemlidir, cunki bazi bebekler dogumdan hemen sonra
asemptomatiktir, ancak daha sonra sivinin hava ile degistirilmesi
nedeniyle kistik akciger lezyonlari genisledikce semptomatik hale gelir .
Tamamen asemptomatik kalan bebekler ve cocuklar icin cerrahi
yonetim ve gozlem arasindaki karar tartismalidir .

 Ameliyatin ana mantigi, gelecekteki enfeksiyon risklerini ve malign
donlsim potansiyelini ortadan kaldirmasidir .

* Tip 4 CPAM'ler hari¢c malignite riski son derece diusuktur, ancak tip 1
lezyonlarin bazi malign potansiyeli de olabilir.



Yuksek risk — Asemptomatik bebekler ve asagidaki 6zelliklere sahip cocuklar
icin cerrahi rezeksiyon onerilir:

* Hemitoraksin >yutzde 20'sini isgal eden blyuk lezyon
* [kili veya multifokal kistler
* Pnémotoraks

* Akciger kistleri, spontan pnomotoraks ve birkac spesifik cocukluk cagi
kanseri veya displazisi dahil PPB ile iliskili durumlar ( aile dykusu
,Pleuropulmoner blastom )

* Bu tlr hastalar icin, taniy1 dogrulamak ve lezyonu daha fazla

degerlendirmek icin derhal ileri torasik goriintileme ( CT veya MRI )
gerceklestirilir.



* Dusuik risk — Asemptomatik bebekler ve klictk lezyonlu cocuklar icin
ve yukarida ozetlenen yuksek riskli 6zelliklerin disinda, elektif cerrahi
rezeksiyon veya gozlemle konservatif yonetim makul seceneklerdir.
Her bir yaklasimin géreceli avantajlari ve dezavantajlari hakkinda aile

ile ayrintili bir tartisma sonrasinda bu secenekler arasindan secim
vaplilir.



* Asemptomatik, dusuk riskli bir hasta icin cerrahi rezeksiyon secilirse,
genellikle yenidogan doneminden sonra ve 12 ayliktan dnce yapilir, ancak
optimum zamanlama belirlenmemistir .

*GoOzlem secilirse, solunum sikintisi veya enfeksiyon semptomlarinin
gelisimini izlemek icin yasamin ilk yilinda yakin klinik takip, ayrica, en az yilda
bir kez rutin gérintuleme yapilmasi onerilir. Bu hastalarin izlenmesi icin hem
gogus radyografileri hem de ileri torasik gorintileme ( CT veya MRI )
onerilmistir ve goruntuleme icin en uygun strateji konusunda fikir birligi
yoktur.



* Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonunun en yaygin
komplikasyonu tekrarlayan pulmoner enfeksiyondur.

* Nadir bir komplikasyon spontan hemopndmotorakstir.

* Daha once taninmayan CPAM'I olan bazi hastalarda malignite
gelisimi(pleuropulmoner blastom ve bronkoalveoler karsinom), son
derece nadir olmakla birlikte, asemptomatik hastalarda bile lezyonlari
rezeke etme dnerisinin bir baska nedenidir.



 Hastamizda cocuk cerrahisine akcigerdeki kistik adenomatoid
malformasyon? hibrid lezyon ? cerrahi degerlendirilmesi danisilmis
olup takip onerilmistir. 01/12/2022 poliklinik kontrolt planlanmistir.

* Cocuk cerrahi poliklinik kontroline gelen hastaya 3 ay
sonra kontrol,acil durumlar disinda 1 yas civarinda operasyon
planlanmais.



* Tesekkurler.



