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The increased skill and wide spread application of antenatal ultrasound
has allowed precise early diagnosis of many congenital lung malformations
including congenital pulmonary airway malformation, pulmonary sequestration,
bronchogenic cyst and congenital lobar emphysema. Here we aimed to evaluate
the clinical, radiological and laboratory findings of our patients with congenital
lung malformations; also we aimed to compare prenatal and postnatal diagnosis
of congenital lung malformations. The hospital files of patients in Hacettepe
University IThsan Dogramaci Children’s Hospital, Pediatric Pulmonology
Department with congenital lung malformations between January 2004-July
2014 have been evaluated for clinical, radiological and laboratory findings.
We analyzed the clinical management of all patients. Also the differences
between antenatal and postnatal diagnosis were documented. 80 patients with
congenital lung malformations have been followed at our department in the
last ten years. According to diagnosis, 35 patients (42.5%) with congenital
pulmonary airway malformation, 26 patients (32.5%) with congenital lobar
emphysema, five patients (6.3%) with pulmonary hypoplasia, seven (8.8%)
patients with pulmonary sequestration, three patients (3.8%) with enteric
cyst, one patient (1.3%) with thymic hemangioma, one patient (1.3%) with
bronchogenic cyst, one patient (1.3%) with congenital pulmonary airway
malformation and congenital lobar emphysema and one patient (1.3%) with
bronchial atresia were detected. The most common radiological findings were
lung cysts and pneumonic consolidation in congenital pulmonary airway
malformation; hyperinflation with mediastinal shift in congenital lobar
emphysema. From the 24 patients with antenatally diagnosed congenital
pulmonary airway malformation, 16 patients with congenital pulmonary airway
malformation, two patients with congenital lobar emphysema, one patient
with pulmonary sequestration, two patients with enteric cyst, one patient
with thymic hemangioma, one patient with small airway disease and one
patient with bronchial atresia were diagnosed. Congenital lung malformations
are a heterogenous group of disorders that can be diagnosed at early age
with the new imaging modalities such as chest CT, prenatal ultrasound, CT
angiography and magnetic resonance imaging. The clinical manifestation
of these malformations varies from respiratory distress in the immediate
postnatal period to an incidental finding on routine chest radiography. With
early diagnosis and treatment, patients can get a better life for respiratory
functions than expected.
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OZET: Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu, pulmoner sekestrasyon,
bronkojenik kist, konjenital lober amfizemi igeren konjenital akciger
malformasyonlarinin siklig1 antenatal ultrasonografilerin de yaygin kullanimi
ile son yillarda artmaya baslamistir. Calismamizin amaci konjenital akciger
malformasyonu tanisi alan hastalarin klinik, laboratuvar ve radyolojik
bulgularini incelemek; prenatal ve postnatal tanilarini degerlendirmektir.
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Hacettepe Universitesi IThsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Gogiis
Hastaliklar1 Boéliimiinde Ocak 2004-Temmuz 2014 tarihleri arasinda izlenen
konjenital akciger malformasyonu tanisi alan hastalarin klinik, laboratuvar ve
radyolojik bulgulari, prenatal tam1 alan hastalarin postnatal tanilar1 ve opere
olan hastalarin postoperatif durumlari incelendi. B6liimiimiizde son on yildir
konjenital akciger malformasyonu tanisi alip klinik izlemde olan, kayitlarina
ulasilabilen 80 hasta vardi. Ameliyat 6ncesi tanilarina bakildiginda hastalarin
%42.5’1 (n=35) konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu, %32.5’i (n=26)
konjenital lober amfizem, %8.8’i (n=7) pulmoner sekestrasyon, %6.3’ii (n=5)
pulmoner hipoplazi, %3.8’i (n=3) enterik kist, %1.3’ii (n=1) bronkojenik
kist, %1.3’ii (n=1) timik hemanjiyom, %1.3’i (n=1) bronsiyal atrezi, %1.3’i
(n=1) konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu ve konjenital lober
amfizem birlikteligi tanis1 aldi. Radyolojik bulgulara bakildiginda konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonunda en sik akcigerde kistik olusum ve
pnomonik konsolidasyon; konjenital lober amfizemde ise hava hapsi ile birlikte
mediastinal sift oldugu goriildii. Antenatal incelemede konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu tanisi alan 24 hastadan 16’s1 konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu, ikisi konjenital lober amfizem, ikisi enterik kist,
biri pulmoner sekestrasyon, biri timusta hemanjiyom, biri bronsiyal atrezi,
biri kiigiik hava yolu hastalig1 tanisi aldi. Konjenital akciger malformasyonlari
toraks BT, prenatal ultrasonografi, BT anjiyografi, magnetik rezonans gibi
tanm1 yontemlerinin gelisimiyle giiniimiizde erken dénemde tanis1 konulabilen
heterojen bir hastalik grubudur.

Hastalar dogumda solunum sikintisi ile gelebilecegi gibi uzun yillar
asemptomatik de kalabilirler. Erken tani ve tedavi ile hastalarin yasamlarinin
solunum sistemi yoniinden sorunsuz olmasi miimkiin olmaktadir.

Anahtar kelimeler: konjenital akciger malformasyonu, radyoloji, antenatal ultrasonografi.

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
(eski adi ile konjenital kistik adenomatoid
malformasyon), bronkopulmoner sekestrasyon,
bronkojenik kist ve konjenital lober amfizemi
iceren konjenital akciger malformasyonlarinin
siklig1 antenatal ultrasonografilerin yaygin
kullanimu ile son yillarda artmaya baslamistir.!2
Onceleri insidansi 1:10.000-35.000 olarak rapor
edilmisken son calismalarda 1:3.000 oldugu
bildirilmistir. Prenatal tanida ultrasonografi ve
magnetik rezonans goriintiillemenin 6nemine
ragmen; postnatal tanida altin standart akciger
grafisi ve bilgisayarli tomografidir.!->

Hastalar antenatal donemde intratorasik Kkitle,
plevral efiizyon, fetal hidrops, oligohidroamniyos
veya polihidroamniyos; yenidogan déneminde
solunum sikintisi, stridor, kalp yetmezligi,
siyanoz, pnémoni; ¢ocukluk déneminde
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, hemoptizi,
hemotoraks, bronsiektazi, kalp yetmezligi,
malign transformasyon, siyanoz ve oksiirtik
ile gelebilecegi gibi bazen insidental olarak da
tant konulabilmektedir.!

Cerrahi rezeksiyon, diinyadaki farkli merkez-
lerin {igte ikisinde lezyonun boyutu ve

semptom durumundan bagimsiz olarak
uygulanmaktadir®-’. Son yillarda ise; konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonu, bronkojenik
kist ve intralober pulmoner sekestrasyonun
enfeksiyon ve malignite riski nedeniyle cerrahi
rezeksiyonu; asemptomatik konjenital lober
amfizem ve ekstralober pulmoner sekestrasyonun
ise klinik izlemi Snerilmektedir. Semptomatik
konjenital lober amfizem olgularinda da tedavi
yine cerrahidir.!

Calismamizda konjenital akciger malformasyonu
tanist alan hastalarin klinik, laboratuvar ve
radyolojik bulgularinin incelenmesi; hastalarin
prenatal ve postnatal tanilarinin karsilastirilmasi
amaclandi.

Materyal ve Metot

Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk
Hastanesi, Cocuk Gogiis Hastaliklar: Boliimiinde
Ocak 2004-Haziran 2014 tarihleri arasinda
izlenen konjenital akciger malformasyonu tanisi
alan hastalar retrospektif olarak incelendi,
hastalarin tani yaslari, klinik ve radyolojik
bulgular1 kayit edildi. Prenatal tani alan
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hastalarin postnatal tanilari, ameliyat olan
hastalarin postoperatif tanilari ve durumlari,
ameliyat olmayan hastalarin klinik durumlari
incelendi.

Calismadan elde edilen verilerin degerlendiril-
mesinde SPSS versiyon 20 kullanildi. Kategorik
degiskenlerin sunumu icin frekans ve yiizde
degerler; siirekli degiskenlerin sunumu igin
normal dagilim gosteren degiskenlerde ortalama
+ standart sapma, normal dagilim géstermeyen
degiskenlerde ortanca ve en diislik-en yliksek
degerleri kullanildi.

Bulgular

Son on yilda konjenital akciger malformasyonu
tanis1 alan ve klinik izlemde olan kayitlarina
ulasilabilen 80 hasta vardi. Hastalarin %66.2’si
(n=53) erkekti. Konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu olan hastalarin ortanca tani yasi
35 aydi, tani yasi aralig1 yenidogan déneminden
15 yasa kadar degismekteydi. Konjenital lober
amfizem olan hastalarin ortanca tani yasi alti
aydi, tani yasi araligl yenidogan déneminden
alt1 yasa kadar degismekteydi. Pulmoner
sekestrasyon olan hastalarin ortanca tani yasi
19 aydi, tani yasi aralig1 yenidogan déoneminden
yedi yasa kadar degismekteydi.

Ameliyat oncesi tanilarina bakildiginda
hastalarin %42.5’i (n=35) konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu, %32.5’i (n=26)
konjenital lober amfizem, %8.8’i (n=7)
pulmoner sekestrasyon, %6.3’i (n=>5) pulmoner
hipoplazi, %3.8’i (n=3) enterik kist, %1.3’d
(n=1) bronkojenik kist, %1.3’4 (n=1) timik
hemanjiyom, %1.3’4i (n=1) bronsiyal atrezi,
%1.3’ti (n=1) konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu ve konjenital lober amfizem
birlikteligi tanis1 aldi (Tablo I).
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Hastalarin bagvuru semptomlarina bakildiginda;
%22.2 (n=24) oraninda oksuriik, %19.4 (n=14)
oraninda tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
%13.9 (n=10) oraninda takipne, %4.2 (n=3)
oraninda hisilti, %2.8 (n=2) oraninda gogiis
agrisi, %2.8 (n=2) oraninda siyanoz, %1.4
(n=1) oraninda hemoptizi gorildi; %33.3
oraninda insidental olarak lezyon tespit edildi.
Yenidogan doneminde ise hastalarin %14.1°i
takipne, %12.7’si pnémoni, %1.4’li respiratuvar
distres sendromu nedeniyle izlendi. Yenidogan
doneminde hastalarin %71.8’inde semptom
yoktu.

Radyolojik bulgular1 degerlendirildiginde;
konjenital pulmoner hava yolu malformasyo-
nunda %34.2 (n=12) oraninda pndmonik
konsolidasyon, %31.6 (n=11) oraninda
akcigerde kistik olusum, %20 (n=11) oraninda
hava hapsi, %9.5 (n=7) oraninda mediastinal
sift oldugu gortldiu (Sekil 1). Konjenital
lober amfizem olgularinda ise %55 (n=11)
oraninda hava hapsi ve mediastinal sift birlikte
izlendi; %45 (n=9) hastada ise tek basina hava
hapsi vardi (Sekil 2). Pulmoner sekestrasyon
olgularinda %66.6 (n=4) oraninda pnémonik
konsolidasyon, %16.6 (n=1) oraninda
mediastinal sift, %16.6 (n=1) oraninda hava
hapsi oldugu goriildii. Konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonunda en sik %96
oraninda sag alt lob, konjenital lober amfizemde
en stk %84 oraninda sol iist lob, pulmoner
sekestrasyonda en sik %80 oraninda sol alt
lobun tutuldugu saptandi.

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
tanis1 alan 35 hastanin 26’s1; konjenital
lober amfizem tanisi alan 26 hastanin 19’u;
pulmoner sekestrasyon tanisi alan bes hastanin
dordii ameliyat oldu. Ameliyat yas: konjenital

Tablo I. Konjenital akciger malformasyonu tanist alan hastalarin ameliyat 6ncesi tanilar1 (n=80).

Ameliyat Oncesi tanilar n %

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu 35 42.5
Konjenital lober amfizem 26 32.5
Pulmoner hipoplazi 5 6.3
Pulmoner sekestrasyon 7 8.8
Enterik kist 3 3.8
Bronkojenik kist 1 1.3
Timusta hemanjiyom 1 1.3
Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu+ konjenital lober amfizem 1 1.3
Bronsiyal atrezi 1 1.3
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Tablo II. Konjenital akciger malformasyonu tanisi alan hastalarin postoperatif patolojik inceleme
bulgular1 (n=55).

Postoperatif patolojik inceleme bulgular: n %

Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu tip 1 21 38.2
Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu tip 2 5 9.1
Konjenital lober amfizem 19 34.5
Enterik kist 3 5.5
Pulmoner sekestrasyon 3 55
Pulmoner sekestrasyon + bronkodsefageal fistiil 1 1.8
Bronkojenik kist 1 1.8
Akciger matiirasyon defekti 1 1.8
Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu + konjenital lober amfizem 1 1.8

pulmoner hava yolu malformasyonunda ortanca
51 ay; konjenital lober amfizemde ortanca dokuz
ay; pulmoner sekestrasyonda ortanca 30 aydi.
Ameliyat olan 55 hastanin postoperatif patolojik
inceleme sonugclar1 Tablo II’de 6zetlenmistir.

Prenatal donemde konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu tanist alan 24 hastanin
postnatal tanilar1 incelendiginde; 16 hasta
konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu,
iki hasta konjenital lober amfizem, iki hasta
enterik kist, bir hasta pulmoner sekestrasyon,
bir hasta timusta hemanjiyom, bir hasta
bronsiyal atrezi, bir hasta kii¢lik hava yolu
hastalig1 tanisi aldi (Tablo III). Prenatal
dénemde pulmoner sekestrasyon tanisi alan
i¢c hastanin biri konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu ve ikisi pulmoner sekestrasyon
tanisi aldi.

Postoperatif dénemde olan 55 hastanin 49’u
asemptomatik olarak izlenmekte; ameliyat
olmayan konjenital lober amfizem hastalarinin
(n=6) asemptomatik klinik izlemi devam
etmektedir.

Tartisma

Konjenital akciger malformasyonlari toraks BT,
prenatal ultrasonografi, BT anjiyografi, magnetik
rezonans gibi tani ydntemlerinin gelisimi ile
glinlimiizde erken donemde tanisi konulabilen
heterojen bir hastalik grubudur.

Hastalar dogumda solunum sikintis: ile
gelebilecegi gibi uzun yillar asemptomatik
de kalabilirler. Bunlarin %43’tinde pnémoni,
%14’tinde respiratuvar distres ve spontan
pndmotoraks goriilmistir®. Nadeem ve
arkadaslar1® tarafindan yenidogan déneminde
semptomu olmayan hastalarin %86’sinin 13
yasina kadar semptomatik oldugu bildirilmistir.
Ng ve arkadaslari® yenidogan déneminde
solunum sikintisini %11 hastada bildirmislerdir.
Calismamizda hastalarin %28.2’sinin yenidogan
déneminde solunum sikintis1 nedeniyle yatisi
vardi. En sik bagvuru bulgusunun oksiiriik ve
alt solunum yolu enfeksiyonu oldugu goriildii.

Radyolojik bulgulara bakildiginda Ng ve
arkadaslar1,® hastalarinin %36’sinda akciger
grafisinin normal oldugunu bildirmislerdir,

Tablo III. Prenatal konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu tanisi alan 24 hastanin postnatal

tanilari.
Postnatal tanilar n
Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu 16
Konjenital lober amfizem 2
Pulmoner sekestrasyon 1
Enterik kist 2
Timik hemanjiyom 1
Bronsiyal atrezi 1
Kiiciik hava yolu hastalig 1
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Sekil 1. Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
olan bir olguda pnémonik konsolidasyon ve akcigerde
kistik olusum.

diger bulgular ise buzlu cam goérimimi,
kistik lezyonlar ve mediastinal sift olarak
siralanabilir. Calismamizda da konjenital
pulmoner hava yolu malformasyonunda en sik
pndmonik konsolidasyon izlenmis olup, sirayla
kistik degisiklikler, hava hapsi ve mediastinal
sift bu bulguyu izlemistir. Konjenital lober
amfizem olgularinda da akcigerde hava hapsi
ve mediastinal sift benzer sekilde yiiksek
bulunmustur. Mortalite ve morbiditeyi
belirleyen en 6nemli bulgu akciger parankim
tutulumunun yayginligidir. Konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonunda en sik sag alt
lobun tutuldugu, konjenital lober amfizemde
sol iist lobun, pulmoner sekestrasyonda ise
sol alt lobun en sik tutuldugu literatiirdeki
calismalarla benzer bulundu.?

Semptomatik konjenital hava yolu
malformasyonlarinin tedavisi cerrahidir.
Bronkojenik kist, konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu ve intralober pulmoner
sekestrasyon ile %1 bronkioloalveolar karsinom,
%4 plevrapulmoner blastom bildirildiginden
ve enfeksiyon riskinden dolayr erken yasta
cerrahi 6nerilmektedir!®-13. Asemptomatik
olgularda cerrahi i¢in uygun zaman tartismalidir.
Anestezi ve ameliyata bagli riskler nedeniyle
yenidogan doneminde 6nerilmezken; ilk alti
ayda enfeksiyon insidansi %10-30 oraninda
bildirilmistir. Asemptomatik konjenital lober
amfizem olgularinda klinik izlem &nemlidir. Ideal
yaklasim pnomoni atagindan 6nce cerrahinin
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Sekil 2. Konjenital lober amfizem olgusunda hava hapsi
ve mediastinal sift bulgusu.

uygulanmasidir. Riskleri diistiniildiigiinde
bir¢ok cerrah 3-12 aylik zamanda ameliyat
onermektedir. Calismamizda cerrahi yasinin
ileri olma nedeni olarak {i¢lincii basamak
bir merkez olan hastanemize, hastalarin ge¢
yasta bagvurmasi diisliniilmiistiir. Kapralik ve
arkadaslar1!4 tarafindan yayinlanan sistematik
derleme ve meta-analiz sonucunda, semptomlar
gelistikten sonra cerrahi komplikasyonlarin
artt1g1; bu nedenle de hastalarda semptomlar
gelismeden cerrahi uygulanmasi gerektigi
vurgulanmustir.

Prenatal ultrasonografinin yaygin kullanimi
ile tan1 konan konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu ve pulmoner sekestrasyon
olgularinda artis olmustur. Bu lezyonlar
prenatal ultrasonografide hiperekoik ya da
kistik lezyonlar olarak goriilmektedir. Bu
hastalarin izleminde cekilen ve kesin tanida
altin standart olan bilgisayarli tomografide farkli
bulgular goriilebilmektedir.1>20 Calismamizda
da prenatal konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonu tanisi alan 24 hastanin 16’s1
postnatal donemde ayni taniy1 aldi, diger
hastalar ise pulmoner sekestrasyon, konjenital
lober amfizem, enterik kist, timik hemanjiyom,
bronsiyal atrezi gibi farkli tanilar1 aldi.

Sonug¢ olarak; konjenital akciger
malformasyonlarinin bir kismi erken yasta
semptom vermesine ragmen; hastalarin
bir bélimi eriskin yasa kadar semptom
vermemektedir. Prenatal dénemde tani alan
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lezyonlar bazi hastalarda postnatal donemde
saptanmayabilir, bununla birlikte erken tani
ve uygun tedavi ile hastalarin yasamlarinin
solunum sistemi yoniinden sorunsuz olmasi
mimkiin olmaktadir.
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