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KONJENITAL KiSTiK AKCIGER HASTALIKLARI

Samil AMIRJANOV?

GIRIS

Konjenital kistik akciger hastaliklar1 (KKAH) veya konjenital bronkopulmoner
malformasyonlar1 (KBPM), bronkopulmoner sistemin embriyolojik gelisiminde-
ki bozuklugun sonucu olarak ortaya ¢ikar. Glintimiize kadar bu hastaliklarin pa-
togenezi tam olarak belirlenememistir. On bagirsaktan trakeal ayrilma ve akciger
tomurcugundan brongsiyal dallanma sirasinda embriyolojik defekt sonucu birkag
tip konjenital kistik lezyonun gelistigi diisiiniilmektedir. Histolojik ve molekiiler
tan1 alanlarindaki ilerleme ile KKAH’ nin ortak embriyolojik kaynakli oldugu
ama trakeobronsiyal agacin gelisiminde zaman ve lokasyon farkindan dolay1 bu
lezyonlarin farkl: histolojisinin ortaya ¢iktig1 diisiiniilmektedir."* Prenatal tan1 ve
yaklasimdaki gelismeler sayesinde KKAH daha detayl olarak degerlendirilmek-
tedir. Yenidogan yonetimi ve cerrahi alanda ilerlemeler ile lezyonlarin postnatal
yonetiminde mortalite ve morbidite agisindan daha iyi sonuglar elde edilmekte-
dir. Bu béliimde bronkopulmoner malformasyonlarin embriyolojisi, prenatal ve
postnatal yaklasimyi, ileri donem takip ve tedavilerinden bahsedilecektir.

BRONKOPULMONER AGACIN VE AKCIGERLERIN GELISIiMI

Akcigerin 6 gelisim asamas1 mevcuttur:

1. Embriyonik asama - Dordiincii haftada primitif 6n bagirsak 6n yiizeyinden
larengotrakeal tomurcuklanma ile baslar, 7. haftaya kadar endodermal ve me-
zodermal yapilara sahip 2 adet primitif akciger tomurcugu olusur. Yedinci
haftadan itibaren lober ve segmental hava yolu dallanmas: baslar. 4.-7. hafta-
lar arasinda organogenezle es zamanli vaskiilogenez seyreder. 6. aortik arktan
¢ikan 2 adet pulmoner arter ileri donemde hava yolu ve mezenkimini saran
vaskiiler pleksus olusturur. Bu pleksus 6nce 6n bagirsak ve gelisen trakeanin
sistemik venleri, daha sonra pulmoner venlerle birlesir. Yedinci haftanin so-
nunda santral vaskiiler, lober ve segmental dallara sahip hava yolu yapilari
gelismis olur.

1 Uzm. Dr. Samil AMIRJANOV, Bezmialem Vakif Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahisi AD.,
amirjanovshamil@gmail.com
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mevcuttur.'®'” Literatiirde KPHM tanili hastalarda plevropulmoner blastom,
rabdomiyosarkom, bronkoalveolar karsinom gelisme riski mevcuttur.!”*7*
Cocuk ve erigkinlerin KPHM iligkili akciger tiimor vakalarinin incelemesin-
de malign progresyon i¢in yas sinir;, KPHM’in malign transformasyonu i¢in
belirli bir sinir goriilmemis, KPHM teshisinde gecikme ile tiimoriin ortaya
¢ikist arasinda zaman kaybinin iligkisi tahmin edilememistir.'”

BUYUME - GELISME GERILIGI:Okul ¢agina kadar olan hastalarda motor
fonksiyon bozukluklar: goriilebilir. {lk bir yilda mental gelisim ve okul ¢agin-
da kognitiv fonksiyonlar1 normal olmasina ragmen, hastalarin is hizi, yetenek
ve hafizalarinda sorunlar yasanabilir. Ozellikle yenidogan déneminde ECMO
tedavisi hikayesi olan hastalarda nérolojik sorunlarin yasanma olasilig1 yiik-
sektir.!76177
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