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Akcigerin konjenital kistik hastaliklari

* konjenital pulmoner havayolu malformasyonu
(Konjenital kistik adenomatoid malformasyon)

* Pulmoner sekestrasyon
* Bronsial kist
e Konjenital lobar amfizemdir.



Erken KKAM bulgular

*Insidans 1: 25.000 ila 1: 35.000 arasindadir.
*Hidropssuz KPHM vakalarinda, hayatta kalma orani %95,
hidropslu KPHM’da % 5'ten daha az hayatta kalma orani
*Prognoz kistlerin buyukluglne baghdir, daha buylk
kistler daha kétlu prognoza sahiptir.

*Mediastinal sift

eKarsi tarafta kompresif atelektazi

*Yeni dogan doneminde yer kaplayan kitle ve sekonder
ciddi solunum sikintisi

*Akciger dokusunun fonksiyonu icin yetersiz volim
*Karsi taraf akcigerde hipoplazi

Yonsei Med J http://www.eymj.org Volume 56
Number 4 July 2015



Bulgular ve izlem

Etkilenen akcigerin acil cerrahi rezeksiyonu genellikle
solunum sikintisi olan semptomatik yenidoganlarda

Asemptomatik olan daha blyuk cocuklarda elektif
cerrahi uygulanir.

Prenatal taninmayan cocuklarda ve yetiskin donemde
KPHM’ a tesadufen cekilen grafileri veya tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle tani almakta

Literatlrde az sayida eriskin déonemde tani alan KPHM
vaka bildirilmistir. Genellikle ayni lobda tekrarlayan
pulmoner enfeksiyonlarla basvururlar

Blyuk kistlerde olgularin% 43'Gnde pndmotoraks
mevcuttu.



Komplikasyonlar (semptomatik)

TABLE 3. Postnatal management and outcome of cases with symptoms at birth

Case Sex Symptoms at birth’ Operation Follow-up
No.
Type Age  Postoperative complications  Period  Qutcome
3 F Mild RD at birth Lobectormy Day 3 Pneumothorax fyears  Well
& M Mid RD, NCPAP at Lobectormy Day5 - 2years  Bell's palsy at
hour & year 2
10 - Respiratory failure, Lobectomy Day |  Pneumothorax, haesmothorax MN/AT Died
hydrops
13 M RD, fever at day 2 Lobectomy Day 23 Right upper lobe collapse 2 months  Default at
month 2
14 M TTNB resolved at day 2, Lobectormy Day 15 Mo 3years  Mild hypotonia
pneumonia and arrest at
day 12
20 M  Pneumonia Lobectormy Day |5 Left upper lobe segmental |2 months  Well
collapse
21 M  RD, pneumaothorax, MV Segmental resection  Day 35 Pneumnothorax | | months Residual cyst
22 F RD, sepsis, IMV at hour 10 Lobectormy Day 25 Mo |0 months  Well

* RD denotes respiratory distress, NCPAP nasal continuous positive airway pressure, TTNB transient tachypnoea of newborn, and IMV intermittent

mandatory ventilation
t N/A denote: not applicable

Congenital cystic adenomatoid

malformation of the lung



Komplikasyonlar (asemptomatik)

TABLE 4. Postnatal management and outcome of cases with no symptom at birth

Case Sex Subsequent symptoms Operation Follow-up
No. or complications
Type Age Postoperative complications ~ Period = Outcome
2 FoooWel Lobectomy Month 20 No 2| months  Well
5 M Wel Lobectormy Month 8 MNo 55years  Mild infrequent
episodic
asthma
7 M Rightlung abscess at Lobectomy Morth &  Pleural effusion, - Well
morth 5 preumothorax
g8 M Wel Lobectomy Day 29  Pneumothorax, chylothorax &months  Well
9 M Wl Lobectormy Day 40 Pneumothorax 45 years  Infrequent
episodic
asthma
11 M Well Mo MNIAT MNIA 3 months Well, closed at
month 3
12 Fooowel Mo NIA NIA 2B years  Well
15 M Wel Mo N/A NIA 24 years  Well
16 Fooowel Mo NIA NIA 23 years  Well
17 F Heart failure due to Lobectomy, patent Day22 Mo lyears  Slow growth
patent ductus arteriosus  ductus arteriosus,
ligation
g ™M Wel Mo A NIA |7 months  Well
3 FooWel Sepmental resection  Day 32 Right phrenic nerve palsy 20 months  Well

*  N/A denotes not applicable

, Congenital cystic adenomatoid
Postnatal mortalite% 4 — 37

malformation of the lung
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The Clinical Courses of Patients with Congenital Cystic
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KPHM bulgular

Pinter ve ark. 20 yillik takip verileri olan 17 hastayi degerlendirdi

Solunum yolu enfeksiyonlari hastalarin % 35'inde,

Sekiz hastada hafif gogls deformitesi, Pektus ekskavatum bu
hastalarda 6nemli

Cogu normal aktiviteye sahip ve uzun donemde iyi gidis
gosterdi

Semptomsuz sekiz KPHM vakasinda kisa sureli izlemde solunum
fonksiyon testlerinde akciger volumleri% 90 du.

Cerrahi rezeksiyondan 18 yil sonra spontan pndomotoraks bir
hastada gorilmesine ragmen maliniteye rastlanmamis.

Tani konulmamis KPAM'da malignite ortaya cikabilirken,
hastanin kiucutk yasta olmasi, artik kist veya kitlelerin olmamasi
riski azaltir

Yasin ilerlemesine bagl fiks hava yolu obstriksiyonuna bagl
olarak semptomatik astim benzeri bulgular gelisebilir.

Pediatr Surg Int 1999;15:332e5.



CYSTIC ADENOMATOID MALFORMATION 331

Table 2. Summary of Asymptomatic Versus Symptomatic Operated CCAM Patients

Asymptomatic (n = 15) Symptomatic* (n = 15)
Male/female 6/9 6/9
Right/left 114 9/6
Mean age at surgery I mo b yrs
Range 2 mo-2 yr 7 mo-15yr
Resection lobectomy/cystectomy N2 312
Complications 2 (pneumothorax [1], 4 (pneumothorax [2] wound infection [1], bronchopleural
pleural effusion [1]) fistula [1])
Indications for surgery Elective Recurrent pneumonias (13, haemoptysis (1),
spontaneous pneumothorax (1)
LOS (d) 4 6

*This group consists of 3 perinatally diagnosed asymptomatic CCAM patients who had complications during follow-up and 12 patients with
|late-onset CCAM complications.



Takip

29 asemptomatik KKAM'ta

17 asemptomatik perinatal olarak teshis edilen KKAM
hastalari hala takip edilmektedir.

3 (% 10) 'iinde enfeksiyon
Medyan takip stresi 3 yildir, en fazla 9 yil

En sik gorulen komplikasyon, pndmoni veya akciger
apsesi seklinde tekrarlayan enfeksiyonlardir.

Bu calismada, yenidoganlarda kistik lezyonlarin
solunum sikintisi olarak ortaya ciktigi, ancak daha
buyuk cocuklarda enfeksiyon belirtilerinin en 6nemli
klinik 6zellik oldugu gorulmustir

Ann Thorac Surg 36:109-119, 1983
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* Asemptomatik 5 canli dogan hastanin postnatal erken
gorintulemesinde torasik kitle (+)

 Tim olgularda ortalama 5.6 ay (2-10 ay) ayda elektif
rezeksiyon yapildi.

e 9 hastanin patolojisi 5 (% 56) vakada KKAM-pulmoner
sekestrasyon ve 4 (% 44) vakada saf KKAM.

* Takip suresi medyan 11ay ( 5-49)
e Uzun sureli 6nemli bir sekel yoktu.
* Sol ventrikul disfonksiyonu gecici olarak 2 hastada goruldd.

* Bir cocukta siddetli pulmoner hipertansiyon vardi ve 24
ayliktan sonra dizeldi.
 |ki (% 22) hasta astim icin bronkodilator kullaniyor.

Journal of Pediatric Surgery (2007)
42, 404— 410
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Konjenital kistik akciger lezyonlarinin postnatal tedavisinin
tanimlandigi 1996 - 2008 yillari arasinda yayinlanan tim seriler
gozden gecirildi.

* Elektif veya acil cerrahinin daha yiksek yan etki riski ile iliskili
olup olmadigini belirlemek icin yapilan meta-analizde

* 1070 hastayi (% 79'u antenatal olarak tespit edilen) tanimlayan
41 makale

* Bes yluz bes yenidogan ameliyatsiz olarak takip edildi; bunlardan
sadece 16'si (% 3.2) semptomatik hale geldi.

* Her yasta, elektif cerrahi ile acil cerrahiden cok daha az
komplikasyon (+)

* Acil cerrahi ile elektif cerrahi sonrasi komplikasyon risk orani 2.8
(% 95 gliven araligi, 1.4-5.5; P <.005)



Intra- and postoperative complications in patients managed surgically

Study Asymptomatic Symptomatic
Aziz 2004 [23] 1 pneumothorax 2 pneumothorax

1 pleural effusion 1 wound infection

1 bronchopleural fistula

Chow 2007 [24] 2 pneumothorax 1 pneumothorax

1 chylothorax 1 pleural effusion

1 right phrenic nerve palsy
dell’Agnola 1996 [10] 0 1 transfusion
Evrard 1999 [25] 0 2 prolonged air leak

1 pneumothorax
1 pleural effusion
1 residual CPAM
Keidar 2001 [26] 2 residual CPAM -
Marshall 2000 [11] 0 2 bronchopleural fistulas
1 hemorrhage
(required re-exploration)
Raychaudhuri 2011 [27] O -

Sueyoshi 2008 [12] 0 0
. . . v v . . 3 transfusion
Yuz kirkbir yenidogan (canli dogumlarin% 17'si, 29 seride) iiﬁnel{mothors‘ﬂ(
. . . . . sepsis
semptomatik hale geldi ve acil ameliyat gerekti. 1 bronchopleural fistula

1 pneumonia

Yirmi iki yeni dogan bebege elektif cerrahi uygulandi (6 rapor). I residual CPAM

23 seride acil neonatal cerrahinin erken komplikasyonlari ve 26 / way maiformation; —: not
93'Uinde (% 28) oranindaydi.

Hava kacagi (n = 11,% 12); enfeksiyon (n = 6,% 6.5); kanama (n =
1,% 1); ve eflizyon (n =% 1,1).

Gec komplikasyonlar 9 hastada (% 10) gozlendi

Reziduel hastalik (n = 3,% 3); enfeksiyon (n = 3,% 3); bronsiyolit
(% 2, 2), solunum sikintisi(n = 2,% 2), ve astim (n =1, 1%)id..
Sekiz hasta acil yenidogan cerrahisinden sonra oldi (% 7.5).

Komplikasyonlar elektif yenidogan cerrahi olgularinin 2 /
22'sinde (% 9) meydana geldi. Erken komplikasyonlar hava kacagi
(n=1,% 4.5) ve eflizyon (n = 1,% 4.5) idi. Hicbir gec komplikasyon
bildirilmedi ve 6lim olmadi.




505‘ bebekten 16'si (% 3.2) medyan yas 6.9 ayda (2.5-10 ay, 4 makalede)
semptomatik hale geldi.

Semptomatik cerrahide medyan yas 56 aydi (2 ay-8.5 yil)
Komplikasyonlar semptomatik olgularin 23'tinde (% 17) bildirildi.

Erken komplikasyonlar (n = 18,% 13) hava kacagi (n = 6,% 4); eflizyon (n =3,
2%); pnémoni (n = 2,% 1.5); atelektazi (n = 2,% 1.5); kanama, yara
enfeksiyonu, solunum yetmezligi ve 6zofageal sizinti (hepsin =1,% 0.7).

Gec¢ komplikasyonlar (n =% 5,4) astim (n = 3,% 2); tekrarlayan pndmoni
(n=1,% 0.7); ve kalici hastalik (n =1,% 0.7).

Acil ameliyati sonrasi dort bebek (% 3) oldu.
Elektif cerrahi 436 bebekte

Elektif ameliyati komplikasyonlari 16 vakada (% 5)

Erken komplikasyonlar (20 olgu,% 6) hava kacagi (n = 11,% 3); enfeksiyon (n
= 2,% 0.6); eflizyon (n =1,% 0.3); idi.

Gec¢ komplikasyonlar rezidiel hastalik (n =2,% 0.6) ve astim (n =1,% 0.3)
idi.

Bir bebek (% 0.3) elektif cerrahiden sonra 6ldi .
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Case report

Spontaneous pneumothorax in a teenager with prior congenital @Cms sssss ,
pulmonary airway malformation

Matthew P. Shupe ®*, Herbert P. Kwon °, Michael J. Morris ©

* Yasamin ilk ginu sol alt lobektomi yapilan hasta
e 18 yil asemptomatik
e 18 yasinda pnomotoraks

* Ge¢ donemde lobektomi sonrasi komplikasyon
nadirdir.

* Bu hastada pndmotoraks nedeni tomografide
reziduel sol altta bullerin varlig

* Solunum fonksiyon testinde hafif sabit obstruktif
/ restriktif defekt gorildi
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Congenital cystic ademnomatoid malforrmation: clinical features,
rathological conmncepits anmnd management in L7272 cases
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CCAM types
0 1 2 3 4

Characteristic (n=1) (n=121) (n = 42) (n=1) (n=17) p
Age at onset (months)* 0.03 37.6 (11-91) 4 (1-17) 0.03 27.3 (7-40) 0.001
Male sex, n (%) 1 (100) 61 (50.4) 21 (50) 1 (100) 4 (57) NS
Prenatal diagnosis, n (%) 1 (100) 14 (11.5) 23.8 (10) 0 (0} 0 (0) NS
Clinic presentation, n (%)

Recurrent pneumeonia 0 (0) 83 (68) 13 (31) 0 (0) 0 (0) 0.001

Respiratory distress 1(100) 13 (10) 16 (38) 1(100) 2 (28.5) 0.001

Tachypnea 0(0) 4 (3.3) 6 (14.2) 0 (0) 3 (42.8) 0.002

Pleural effusion 0 (0) 10 (8.2) 0 (0) 0(0) 0(0) NS

Asymptomatic 0(0) 11 (9) 5(12) 0 (0) 2 (28.5) NS
surgery, n (%)

Lobectomy-bilobectomy 0 (0) 120 (99) 42 (100) 1(100) 7 (100) NS

Pneumonectomy 1(100) 1(0.8) 0 (0) 0(0) 0(0) NS
Pathology, n (%)

Chronic pulmonary infection 0 (0) 59 (49) 11 (26) 0 (0) 1(14) 0.01

Bronchiectasis 0 (0) 15 (12.3) 3(7) 0 (0) 0 (0) NS

PPB 0 (0) 1(0.8) 0 D (0) 0 (0) NS

BAC 0 (0) 1(0.8) 0 0 (0) 0 (0) NS

Mucinous proliferation 0 (0) 1(0.8) ) 0 (0) 0 (0) NS

Rhabdomyomatous dysplasia 0 (0) 0(0) 2 (4.7) 0 (0) 0 (0) NS

Mortality, n (%) 0 (0) 6 (5) 3(7) 0 (0) 0 (0) NS
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Congenital cystic adenomatoid malformation: clinical features,
pathological concepts and management in 172 cases
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CCAM types
1] 1 2 3 4
(n=1) (m=121) (n =42) (n=1) (n=7)
Congenital thoracic anomalies
Sequestration, n (%)
Intralobar 0 () 35 (30) 15 (38) 1 (100) 1(14)
Extralobar 0 (0) 3(2.5) 2 (4.7) 0(0) 1(14)
Pulmonary hypoplasia 0 (D) 3(2.5) 1(2.3) 0 (0} 0 (0)
Bronchogenic cyst 0 (0) 3(z2.5) 0 (0) o0} 0 (0)
Congenital lobar emphysema 0 (D) 1(0.8) 1(2.3) 00} 0 (o)
Esophageal atresia 0 (0) 0 (0) 1(2.3) 0 (0) 0 (D)
Bronchopulmonary foregut malformation 0 (0) 0(0) 1(2.3) 0{0) 0 (o)
Cardiovascular anomalies
Severe* 0 (0) 1(0.8) 3(7.1) 0(0) 0 (o)
Mild* 0 (0) 2 (1.6) 11 (9) 0(0) 1(14)
Other anomalies
Diaphragmatic hernia 0 (D) 6(5) 0(0) 00} 0(0)
Diaphragmatic eventration 0 (0) 0 (0) 1(2.3) 0 (o) 0 (0)
Congenital lung lymphangiectasia 0 (0) 1(0.8) 0(0) oo} 0 (0)
Pectus excavatum 1(100) 7(8) 4 (9.5) 00} 0 (o)
Butterfly wertebra 0 (D) 0 (0) 1(2.3) 0 (0} 0 (0)
Cervical lymphangioma 0 (0) 1(0.8) 0 (0) o{0) 0 (0)
Klippel-Feil syndrome 0 (0) 0(0) 1(2.3) 00} 0 (o)
Ectopic kidney tissue 0 (0) 1(0.8) 0(0) o{0) 0 (0)

Ectopic intestinal issue 0 (0) 1(0.8) 0(0) o{0) 0 (0)




KPHM ile iliskili komorbiditeler ve takip

pulmoner sekestrasyon (hibrid lezyon)
polihidramnios, hidrops fetalis Cystic adenomatod mafrmalion assosieted majr maliomationg

bronkoalveoler karsinom (KKAM Tip |)

. _ Walfarmation i
pléropulmoner blastoma (KKAM tip 1V) ol ,
mukoepidermoid karsinom (KKAM tip I) g ik ;
atriyal septal defekt (ASD) Haar dofect {
ventrikiler septal defekt (VSD) Dlaphragmatic heria
trunkus arteriosus, Extralobar sequastistion
fallot tetralojisi (TOF) rendl 399”9“5 !
patent ductus arteriosus (PDA) Eig:;ﬁ;gfm 3
konjenit-al nefrotik sendrom (diffliz Tsony 1 W
mesangial skleroz) ve yarik dudak-damak T w0

KKAM Tip Il ile iliskilendirilmistir
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Congenital cystic ademnomatoid malforrmation: clinical features,
rathological concepits anmnd mnmanagement in 1172 cases
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*Yasamin erken doneminde KKAM rezeksiyonuna gitmeyen cocuklar
tekrarlayan pulmoner enfeksiyon riski altindadir.

*Rabdomiyomatoz displazi iki hastada tesbit edildi. Biri ciddi
kardiyovaskuler malformasyonlar nedeniyle 6ldiu ve digeri hala
hayatta.

*Bronkoalveolar karsinom, daha dnce tani almayan ya da rezeke
edilmeyen biylk kist tipi adenomatoid malformasyonlar ile birlikte
hem buyuk cocuklarda hem de eriskinlerde gorulebilir. Bunun,
musindz epitelde neoplastik degisiklik ile iliskili oldugu kabul edilmis
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AL contemporary evaluation of pulmonary function in

children undergoing lung resection in infancy
Alana Beres®, Ann Aspirot©, Catherine Paris“, Denis Berube 9, Sarah Bouchard <,
Jean-Martin Laberge ®, Larry C. Lands?®, Pramod Puligandla =-*

Dahil edilme kriterleri

ELSEWIER

1. Hastaya 1 yasindan dnce akciger rezeksiyonu
2. Hasta 5 yasinda veya daha blyuk

3. Hasta solunum fonksiyon testi yapabilir

4. Ebeveyn veya vasinin onayi

12/19 konjenital kistik adenomatoid malformasyon,
3 konjenital lobar amfizem, 2 ekstrapulmoner
sekestrasyon, 1 interstisyel amfizem
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A comnmntemporary evaluation of pulmonary functiom in
chhildremn undergoing lung resectionmn inmn infanmncy

Alanmna Beres™, Annmn Aspirot, Catherine Paris“, Denis Berube 9, Sarah Bouchard < _
Jean—-Martin Laberge ., Larry C. Lands Y, Pramod Puligandla =~

Pulmonary function in children with lung resection 831

*9 hasta semptomatik
Table 1 Results of pulmonary function fests in 15 children: spirometry, diffusion, and respiratory pressures *3/12’de rad yolojik bulgular normal
Test (normal) Nurnber tested Normal (%) Abnormal (n) *6'sinda kom Pa ksatuar postope ratif
FVC (>80% prediced) 15 14(%3) 1 degisiklik
FEV, (>80% predicted) 15 13 (86) ) o s withashg) ¢ 1'inde hafif hacim kaybi ve pektus
FEV,/FVC (>0.80) 15 11(7) 4 (2 known patients wih asthma)  ekskavatum deformites i,
DLCO b(100) 0 * 1'inde torasik asimetri ve hacim
PEmax, PImax 4 4(100) 0

kaybi,

A result of 80% or greater of predicted value was considered normal. PEmax indicates maximal expiratory pressures; Plmax, maximal inspiratory pressures, «’inde a teIektaziye ve rezidiel kist

tesbit edildi

Table 2 Lung volumes
PFT (n = §) TLC = 80% predicted ~ TLC <80% predicted ~ TLC >120% predicted ~ RV/TLC <30%  RV/TLC >30%
No. of children 7 0 1 6 2

TLC of 80% or greater of predicted value is considered normal. TLC greater than 120% of predicted value is indicative of hyperinflation. RV/TLC greater
than 30% is considered abnormal/hyperinflated, and values less than 30% are considered normal,

15 cocugun 14'inde (% 93 ) FVC, 13'liinde (% 86) FEV1 normaldi.
Test edilen tim c¢ocuklarda diflizyon kapasitesi ve solunum kas glici normaldi



Izlemde SFT

 McBride ve ark, Werner ve ark. akciger rezeksiyonu
yapilan bebeklerdeki normal solunum fonksiyon
testlerini akciger hacimlerinin kompansatuar buylumesi
ve neoalveolarizasyona baglamistir

* Bu cocuklarda basit alveolar distansiyon olsa TLC ve
RV'lerin beklenenden fazla olmasi gerekirdi.

e Ayrica akciger hacmi kompanzasyonu yalnizca
rezeksiyonla ayni taraftaki loblarda gerceklesti. Hayvan
verileriyle birlikte yapilan calismalarda, kompanzatuar
akciger buylumesinin akciger rezeksiyonu diusunulirken
bebeklerde erken operasyonun avantaj olabilecegi
disunulda.

J Clin Invest 1980;16:293-8
J Thorac Cardiovasc Surg 1993;105:73742
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Pulmonary function after early vs Llate lobectomy during
childhood: a preliminary study

Richard Keijzer®™, Priscilla P_L._ Chiu®, Felix Ratjen©, Jacob C. Langer

B~

1990 ve 2006 villari arasinda akciger lezyonu icin (63 erkek 52 kadin)
toplam 115 akciger rezeksiyonu yapilmis cocuk alindi

Tum cocuklarin yas ortalamasi 10.4 yil

Ameliyat esnasindaki ortalama yas 2.4 idi.

82 cocuk 2 yastan once 33 cocuk 2 yasindan sonra opere olmus
10 hastada komplikasyonlar mevcut:

Bulgular: Tanimlanan 115 hastanin 14'inde ortalama 10 yasinda
postoperatif solunum fonksiyon testi yapildi.

Bunlarin 7'sinde 2 yasindan dnce 7’inde iki yasindan sonra lobektomi
yapilmisti

Ortalama FVC'de (81.5 vs 83.3) tahmin edilenin% 80'den az olan cocuk
sayisia gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu;

ortalama FEV1'de (87.6'ya karsi 82.9) de iki grup arasinda fark yoktu.
Lobektomi yasi, FVC'yi veya FEV1'i etkilemedi
4 cocuk( 3’U 2 yas alti operasyon) astim tedavisi aliyor.

[E—
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Pulmonary function after early vs late lobectomy during
childhood: a preliminary studyvy

Richard Keijzer®™, Priscilla P_.L. Chiu®”, Felix Ratijien“<, Jacob C. Langer®-™

Table 1  Children with a postoperative pulmonary function test

Total no. of children with a pulmonary function test 14 % W/\
Average age at operation for this group 495y
Sex ratio, male/female 8:6 - /\

Average age at pulmonary function test 10y
No. of children operated on before 2 y of age

85 1

No. of children operated on after 2 y of age Operated after 2 years of
Right upper lobectom o

.g pp y i u Operated before 2 years of
Right lower lobectomy age
Left upper lobectomy

Left lower lobectomy 75 -

No. of children also treated for asthma

S S SN NG T SN,

70

FEV1 predicted

FVC predicted

Journal of Pediatric Surgery (2009) 44, 893—895



Journal of

Pediatric

EFEI_SEENITEER

Pulmonary funmnction after ear Lw vs Llate lobectomy durinmng
childhood: a prelimminary studv

Richard Keijzer™, Priscilla P_L_ Chiu®_, Felix Ratjen©, Jacob C. Langer®->~

* Bu calisma erken lobektominin cocuga uzun
donemde pulmoner fonksiyonlar agisindan
avantaj saglamadigl yonunde

Fakat sayi az

* Bucalismada bu 14 cocugun toplam calisma
kohortunun(115) yalnizca % 12'sini temsil etmesi
ve sonuclarin tim gruba yayginlastirilmasi zordur

* Ayrica calismada hastalar FEV1 ve FVCile
degerlendirilmis, DLCO, solunum kuvveti ve
egzersiz testi gibi daha kapsamli testleri yok. Uzun
sureli takip yoktur
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Assessed for Eligibility
n=_87

T T

Eligible
n =47 (54%)

/

Not Recruited
n =19 (40%)

Unable to contact
n=12(24%)

Unable to come
n=7(14%)

Not eligible
n = 40 (46%)
Not meeting inclusion criteria"
n=37
Declined to participate
n=3(6%)
Rectuited
n = 28 (60%)

N

Completed Study Follow-up
n=28

/A

Exercise Test Pulmonary Function Test
n=27 n=28

\

Analyzed
n=28

28 hastanin 12'si erkek, 16's1 kadin idi.

Lobektomi ortalama yas 13 ay (3 gln-
56 ay).

19 hasta (% 68) antenatal tani

13 hasta (% 46.4) lobektomi dncesinde
asemptomatik

5 hastada komplikasyon: 2
pnomotoraks, 3 atelektazi

26 hastada (% 92) KPHM, bir hastada
(% 4) intralobar sekestrasyon vardi
ve bir hastada (% 4) patolojide
kronik pnémoni vardi.

ortalama takip yasi 12.8 yil (8-18 yil)
idi.

Fig.1 Flow diagram of participants. Eighty-seven patients were identified through health records. Forty patients were excluded from the
study. Forty-seven patients met the inclusion criteria, and 28 agreed to participate. *Surgery other than lobectomy (n=22): partial lobectomy
(n=4), cyst resection (n = &), wedge resection (n=3), lung cancer (n= 1), more than 1 lobectomy (n = 3), and no surgery (n=3). Diagnosis
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Daha buyuk yasta lobektomi yapilan hastalarda distk
VO2max ( Maximal oksijen alimi)yoninde bir egilim
(VO2max, P = .055).

lobektomi esnasinda asemptomatik olan hastalarda, lobektomi dncesi
ventilasyon destegi, pndmoni, nefes darligi olanlara gore gore daha
yuksek pulmoner fonksiyon ve egzersiz kapasitesi egilimi mevcut

Bunun nedeni, bu cocuklarda KPHMin daha kliclik olmasi veya
semptomatik grupda lobektomi sirasinda kistin daha blyutk olmasi

Sag tarafli lobektomili hastalarda sol tarafli lobektomi uygulananlardan
anlamli olarak daha yuksek TLC tespit edildi. Bunun nedeni, sag taraftaki
lobektomide, kaybedilen hacmi telafi etmek icin 2 diger lob mevcutken,
sol taraftaki lobektomi telafi etmek icin sadece 1 lob mevcut

Table 1 Results of pulmonary function tests and
cardiopulmonary exercise tests

n Mean (SD) Range
TLC 26 predicted 28 96 (15) 46-114
FVC 26 predicted 28 90 (16) 40-117
FEV, 26 predicted 28 82 (17) 39-121
Power %6 predicted 27 84 (13) 57-106

Vo-max %26 predicted 27 84 (16) 48-111




Malinite

 Hartman ve Shochat, pulmoner timoarlerin sadece%
4'GUnun konjenital kistik malformasyon ile iliskili
oldugunu bildirmistir

* Bu malformasyonlarda gelisen timorler arasinda cesitli
sarkomlar, plevrapulmoner blastoma, bronkojenik
karsinom ve mezenkial timorler yer alir.

* Ozcan ve arkadaslari 33 vakalik primer pulmoner
rabdomiyosarkom olgusunun 15 tanesinin 6nceden var
olan pulmoner kistik malformasyonda ortaya ciktigini
ve bunlardan 7'sinin KKAM lezyonu oldugunu
bildirmistir.

Ann Thorac Surg 36:109-119, 1983
J Pediatr Surg 36:1062-1065, 2001



Malinite

KPHM, hastalarinda malignite riskinin genel popullasyondan daha
fazla olup olmadigi veya KPHM lezyonunun eksizyonunun
gelecekteki malignite riskini 6nleyip onlemedigi tam olarak acik
degildir.

KPHM maliniteyi maskeleyip kicuk bir ihtimal olsa da taninmasi ve
tedavisini erteler.

Plevra pulmoner blastomlar, bliyik KPHM lezyonlarininin cerrahi
sonrasi tani alirlar ve gortntileme ile KPHM’dan ayirt edilemez,

Bronkoalveoler karsinomlar KPHM’lari ile birlikte bulunabilirler ve
erken elektif rezeksiyon tercih edilir.

Ek olarak, semptomsuz takip edilen hastalarin izleminde seri
goruntuleme radyasyon maruziyetinin artisi nedeniyle malignite
riskini artirabilmektedir .

Eur J Pediatr Surg 2011;21(1):2-7
Histopathology 2002;41(Suppl. 2):424-31.



Malinite

e Papagiannopoulus ve ark., Konjenital akciger
istlerinin profilaktik rezeksiyonunun etkinligine
paktiginda

* 7 hastanin pulmoner kistik lezyonlara sahip
oldugunu ve daha sonra akcigerin ayni

bolgesindeki pleuropulmoner blastomu (PPB)
gelistirdiklerini belirttiler

e Papagiannopoulus ve ark. akciger kistlerinin
profilaktik rezeksiyonunun PPB'nin daha sonraki
gelisimini engellemeyecegini ileri sirduler
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The argument for operative approach to asyvmptomatic lung lesions

Rashmi Singh, WMIRCS, Zviark Davenport, Chivi, FRCS (Paced)™

KPHM da malinite bildirilen vakalar

Table 1
Summary of reported cases of malignancy and CPAM (1977-2014).

® Crosshdark

Reference Year Age at onset (yr) Histology Parenchymal lesion Comments

Rhabdomyosarcoma, pleuropulmonary blastoma

Ueda et al.>” 1977 25 RMS ccam Incidental at resection

Shariff et al*® 1988 1 RMS CCAM (Ty 1)

Murphy et al*® 1992 2,3,35 RMS CCAM (n = 2)

Bron. cyst{n = 1)

d'Agostino et al.*” 1997 L8 RMS CCAM (Ty 2)

Ozcan et al.*! 2001 11 RMS CCAM

Federic et al *® 2001 3 FPB CCcAM

MacSweeney et al.** 2003 ? PPB CCAM (Ty 4)

Fai et al.™ 2005 3 RMS ccamMm Tumour developed 1 y after CCAM
resection

Bronchioloalveolar carcinoma, adenocarcinoma

Prichard et al*® 1984 30 BAC nfa Cysts noted at 18 yr

Kaslovsky et al* 1997 1 BAC (multiple) CCAM (Ty 1) Resection of CCAM as infant

Ribet et al.*” 1995 42 BAC CCAM (Ty 1)

Granata et al.*® 1998 1 BAC CCAM (Ty 1)

Ohye et al.*® 1998 6, 15 BAC nfa

Sudou et al*” 2003 17 BAC CCAM (Ty 1) Cyst noted many years before

MacSweeney et al™ 2003 0.5, 13, 30, 36 BAC CCAM (Ty 1) (n = 4)

loachimescu et al.™ 2005 6 BALC Type 1 CCAM with BAC resected at 6 yr,
metastatic adenocardnoma at 21 yr

Lantuejoul et al. = 2006 60, 32 mBAC (n = 2) adenoca. CCAM (Ty 1) (n = 2) All had K-ras mutation

Ramos et al. 2007 8 BAC CCAM (Ty 1) Metastatic recurrence

Mani et al.™ 2007 29 BAC CCAM (Ty 1)

West*® 2007 18 mBAC CCAM (Ty 1) CCAM type 1 excised at 9 yr

Summers et al.*® 2010 8 Adenoca. CCAM (Ty 1) K-ras mutation

Ishida et al.*” 2013 9 mBAC CCAM (Ty 1)

Li et al*® 2014 2 days mBAC CCAM (Ty 1/2)

Kim™*® 2014 19 mBAC CCAM (Ty 1) K-ras mutation

RMS:rhabdomyosarcoma;PPB: pleuro pulmoner blastom BAC: bronchoalveolarccarcinoma;mBAC—mucinous broncho
alveolar carcinoma; adenoca.—adenocarcinoma;



KPHM da malinite bildirilen vakalar

Pediatr Surg Int (2009) 25:753-757

Physicians Year Svmptoms Stocker’s Age Diagnosis
classification

Ueda et al. 1977 Cough — 2.8 vears EMS
Sharitf et al. 1988 Recurrent cough - 1.3 years EMS
Cairoli et al. 1990 Resistant cough — 3 vears EMS
Murphy et al. 1992 Pneumothorax I 3 vears EMS
Chronic cough I 3.5 vears EMS
Kaslovsy et al. 1997 Chest pain I 11 vears BAC
D Agostino et al. 1997 Asthma I 1.9 years EMS
Ohve et al. 1998 Pneumonia — 6 years BAC
Granata et al. 1998 Pneumonia I 11 vears BAC
Ozcan et al. 2001 Cough, fever, etc. 11 1.1 years EMS
MacSweeney et al. 2003 - I 6 months BAC
— I 13 vears BAC
loachimescu et al. 2005 Pneumonia - 8 vears BAC
Mechoulan et al. 2007 — v 4 months PPB
Ramos et al. 2007 Pneumonia I 8 years BAC

Pediatr Surg Int (2009) 25:753-757
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e 2005-2014 yillari arasinda
 KKAM tanisi alan ve altisi cerrahi rezeksiyon uygulanan dokuz hasta

e Uc hasta cerrahi uygulanmadi (Iki hastada ameliyat 6nerildigi halde,
ilerlemis kalp rahatsizligi nedeniyle ameliyat edilemedi)

* Envyaygin gorilen semptomlar 6kstruk (n = 5), tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonlari (n = 2) ve hemoptizi (n = 2),

e Belirtilerin ameliyat oncesi ortanca suresi (ameliyat uygulanan dort
semptomatik hastada) 12.5 ay (2 ay-2 yil) idi.

* Dort asemptomatik hasta baska nedenlerden dolayi ¢cekilen rutin
akciger radyografisi ve tomografi ile tani aldi.

 Asemptomatik hastalarda pozitif tiberkilin deri testi (n = 1), rutin
preoperatif gogus radyografisi (n = 2) ve nefrolitiazis (n = 1 sirasinda
tesbit edildi. iki asemptomatik hastanin tesadifen saptanmasi ve
rezeksiyon icin gecen ortalama suire 6 ay idi. ilk taniyi koyanlar
radyologlardi.

Clinical Imaging 40 (2016) 517-522
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Maria Angeles Fermandez—Mvéndez 2, Aldvaro Agdgribas-Mviarcos 2, Patricia Castro—sAcosta S, Paola Aarrieta
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Isabel Garcia—-Gomez—Mhvuriel &, Carol Fernanda Gomez—-Barbosa 2, Deisy Barrios—Barreto

Table 1
Demographics and clinical characteristics of 9 adult patients with CCAM
Case Age(y) Sex Ageat  Duration of symptoms Presenting symptoms Lobe CCAM Chest x-ray findings CT findings
diagnosis  before operation type
(y) (months)

1 26 F 25 MA (incidental x-ray  None RLL 1 Multicystic radiolucency  Multicystic lesion with cysts 2 cm or smaller
finding)

2 7 M 69 NA Cough, dyspnea LLL J 1 Subtle LLL radiolucency ~ Multicystic lesion with cysts 2 cm or smaller

3 56 M 54 16 Cough, hemoptysis, recurrent  LLL | 1 LLL ill-defined opacity Multicystic lesion with cysts 2 cm or larger

respiratory infections

4 49 F 48 NA (incidental x-ra None LLL | I LLL radiolucency Multicystic lesion with cysts 2 cmor larger
finding)

5 67 M 67 2 Cough, hemoptysis LLL |1 LLL cystic lesion Multicystic lesion with dominant cyst greater

than 9 cm
6 32 F 30 23 Recurrent respiratory RLL 1 RLL opadty Multicystic lesion with cysts 2 cmor larger
infections, cough

7 4 M 42 NA (incidental x-rafy=—Herre et LLL cystic radiolucency Multicystic LLL lesion with cysts 2 cm or

finding) greater, There was an incidental small
bronchogenic cyst in the LUL

] 43 F 42 9 Cough LLL LLL nodular consolidation  Well-defined LLL mass

9 70 F 69 NA (Incidental x-Fay=—Xtorre i LLL radiolucency Multicystic leson with cysts 2 cm or smaller.
finding) There was an incidental intralobar

sequestration in the same lobe

CCAM=congenital cystic adenomatoid malformation; M=male; F=female; NA=not applicable; RLL=right lower lobe; LLL=Ileft lower lobe,



Bronkojenik kist

Bronkojenik kist (BK) goglis radyografisinde tesadifen saptanabilir
ve ¢cocuklarda mediastinal kitlelerin% 10'unu olusturabilir.

Gogus radyografisiyle BK'nin postnatal tanisidan siphelenilebilir
ancak taniyi dogrulamak icin torasik BT taramasi gereklidir.

Bronkojenik kistleri olan 33 hastadan olusan bir seride, lezyonlar
genellikle karina veya sag paratrakeal alanin yakininda mediastinal
kitleler halindedir

Bluyuk kistleri olan yenidoganda solunum sikintisi, siyanoz ve
beslenme guicligu gelisebilir . BK'li bebeklerde trakeaya basi ve
solunum arrestiibildirilmistir.

Bronkojenik kist, bronsiyal lokalizasyonda ise hisilti ve tekrarlayan
pnomoniye neden olabilir.

Hava yolu obstriiksiyonu sadece kismi ise ve valf etkisine neden
oluyorsa, distal akcigerin hiperinflasyonuyla KLA'i taklit edebilir.



Bronkojenik kist

Tam obstruksiyon mevcutsa distal lobda atelektazisi
enfeksiyona neden olabilir.

Yiksek trakeal bronkojenik kist (BK) stridor ile birlikte
gorulebilir. Kistler hava yoluna riptuire olabilir.

Paraozofageal kist yutma gucligtine neden olabilir.

Bir seride Bronkojenik kistli 16 guin ila 6 yas arasindaki
10 cocukta

— %70 inde solunum sikintisi

— % 40"inda siyanoz

— % 50’inde kronik okstruk

— %20'sinde ates ve disfaji mevcuttu.



Bronkojenik kist

Bronkojenik kistli iki cocukta néroblastom ile
birliktelik bildirilmis

Bronkojenik kistli 683 asemptomatik eriskin
hastanin meta-analizinde % 45'inde
komplikasyon gelismis

% 0,7'sinde kist icerisinde malign transformasyon
gelismis

Bronkoalveolar karsinoma bronsial kist ile iliskili
en yaygin malignite olarak bildirilmis

Bu nedenle tesbit edildiginde opere edilmelidir




Konjenital lober amfizem

Konjenital lobar amfizem (KLE) sikligi nispeten seyrektir
ve 20.000 canli dogumda 1 gorulur

Lezyonlar yeni dogan donemde asemptomatik olabilir
veya solunum sikintisi ile ortaya cikabilir

Daha sonraki donemde dispne(% 57) veya tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonu (% 28) gorilebilir

Tip | plevrapulmoner blastom KLA'i taklit edebilir

Asemptomatik KLA'li bir hasta lezyonun boyutunun
artmasi nedeniyle rezeke edildiginde pléro-pulmoner
blastoma tanisi almis. Overlapda gorulebilir

Olgularin% 15'inde konjenital kalp hastaligi
olabileceginden kardiyak degerlendirme gereklidir



KLA

Solunum sikintisi olan yenidoganlarda erken cerrahi
eksizyon gereklidir

Asemptomatik veya minimal semptomlari olan
cocuklar konservatif olarak tedavi edilebilir.

Etkilenen lobun cerrahi eksizyonu, 2 aydan kicuk tim
bebeklerde ve ciddi solunum yolu semptomlari olan 2
aydan buyuk cocuklarda uygun tedavidir.

Normal bronkoskopik bulgulari olan hafif-orta dereceli
solunum semptomlari ile basvuran 2 aydan buyuk
bebekler konservatif olarak tedavi edilebilir



Pulmoner sekestrasyon

BPS, alt solunum yollarinin nadir gortlen konjenital malformasyonu
ve tum KHAnNIn

% 0.15 ila% 6.4'Gn0 olusturur.

Diyafragmatik herni, atriyal septal defekt, dekstrokardi, cift superior
vena kava, sliding herni, 6zefagial brons, ekstralober pulmoner
sekestrasyonda bildirilmistir

Antenatal olarak teshis edilen pulmoner sekestrasyon siklikla
kendiliginden dogumda saptanamayacak kadar kuiculebilir. 38
olgunun 13'lGnde (% 34) kucllmus ve 2'si (% 5) tamamen
kaybolmus.

Cocukluk caginda tekrarlayan enfeksiyon veya kalp yetmezligine
neden olur

Ekstralober pulmoner sekestrasyonla tip 2 KPHM arasindaki
hastalarin %50’inde birliktelik bildirilmistir

Thorax 1999;54:701—-
706



Pulmoner sekestrasyon

ELPS'li cocuklarda taniyasi degiskendir.

ELPS'li 50 hastadan olusan bir vaka serisinde
%24'0 prenatal, % 61'i U¢ aylikken teshis edilmis

BPS'li 27 hastadan (yas 3.5-51 yil),

— 10 unda tekrarlayan pnémoni,
— 6 1nda gogus agrisl,

— 2 inde hemoptizi

— 2 inde nefes darligi mevcuttu

Rezeke edilen ILS orneklerinde beraberindeki
akciger siklikla bronsektatiktir.



Pulmoner sekestrasyon

Kronik sikayetleri olan pulmoner sekestrasyonlu cocuklarda cerrahi
olarak segmentektomi veya lobektomi uygulanir

Asemptomatik hastalarda pulmoner sekestrasyonlarin tedavisi
tartismalidir ¢ciinkl bazi cerrahlar bu cocuklari seri takiplerle
koruyucu takip etmeyi tercih ederken, digerleri lezyonun hemoraji
ve enfeksiyon riski nedeniyle rezeksiyonu tercih etmektedir.

Girisimsel radyoloji, asemptomatik cocuklarin tedavisinde yeni
teknikler gelistirmistir. Trans arteriyal embolizasyon bu cocuklarda
girisimsel olarak uygulandiginda %7.1 tam dizelme, %83.3 parsiyal
gerileme Fakat bu literatlirde birkac seriyle sinirli bu nedenle
pulmoner sekestrasyonlarin tedavisinde uygulanmasi henlz rutin
yapiimamaktadir
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Congenital lung malformations: Informing best practice

Robert Baird, MIDCM, MSc, FRCSC, FACS?, Pramod S. Puligandla, MD, MSc, FRCSC, FACS, FAADPSD,
Jean-Martin Laberge, MDD, FRCSC, FACS, FAAP*

Management guidelines for congenital lung malformations. (Adapted with permis-
sion from Laberge et al.**)

Operate All bronchogenic cysts
All aerated sequestrations (intralobar)
All lesions with visible cysts on CT scan

Observe Asymptomatic CLE
ELS without significant shunting
Unclear Segmental hyperlucency

CLE= congenital lobar emphysema; ELS= extralobar sequestration.
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A summary ofthe purported advantages forthe esection ofthe asymptomatic CLM.

Purmorted advantage Supporing evidence
Pre-istng malinancy U o 5% of al “CCAMS” have been show to arborcancer in a refospective eres”
Malignant dansformation Aoproimately % of CCAMS hrhorelements o BAC inartospctv seisand eview”
Risk of inftion Oneserie demonstat a 43%ofinfcton at 2 et (= 21)™ anotherrecnt seris hd 154
Decreased complication e Higher comversion rate for MIS cases afe nfcton™”

Detesed ngthof sty and complcatos™
Compensatory g groth Normal PP after obectomy after e 5 years (1 = 14)"

Syperior raionuclid eslts inchidren operted on <1 year = 9)°
Spontaneats preumothorat Rare cse teports, mpossbe to calculate cidence™
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The argument for operative approach to asymptomatic lung lesions

Rashmi Singh, MRCS, Mark Davenport, Chivl, FRCS (Paed)™

Factors for Interverntion Factors against Intervention
Prevention of diseassa Ower treatment of “non-dissasa™.
Infection (S5-10%:5)
airleak [(1-5%:) Ower estimation of risk of
mAalignancy (1-3%4) complications.
Surgery has less complications if Lack of evidence of malignancy
elective association.
Improsved restoration of lung wolume Risk of surgery & anaesthesia
{wwrith early surgery)
Psychological benefit to “do
something™

f—
Resection W a b See

Factors for Debate Factors for Debate

Timing of Internrentkon Use of serial CT scan
Early ws. late Freguency

Scale of intervemntion Risks of radiation.
VAT ws., Chpem

Degree of resection TMead forany follow-up if no
Lobectomy vs. investigation proposed?

Segmentectonmy




Sonuc

Akcigerin konjenital kistik lezyonlari nadirdir.

Intrauterin tani konanlar erken stirede semptomatik
olmadanda tedavi edilirken, tesadufi saptananlar
komplikasyonlari gelistiginde opere edilmektedir.

Operasyon sonrasindada reziduel kistlere bagl
pnomotoraks, enfeksiyon ve malinite riski acisindan
hastalar takip edilmelidir

Takipte solunum fonksiyon testleri acisindan hastalar
takip edilir

Hastalarda gogls deformitesi takip edilmeli

Astim yonunden degerlendirilmeli

Uzun donem operasyon sonrasi ile ilgili henliz ¢cok fazla
veri yok
Biz cocuk gbgus grubu olarak yapabiliriz



Tesekkdrler....



