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Embryologi

* Lungerne dannes fra fortarmen med
begyndelse omkring uge 5.

o Arsagen til de fleste misdannelser er
fejludvikling. Til eksempel bronkogene
cyster.

» Mellem uge 5-16 (pseudoglanduleere
periode) dannes bronkietraeet




Graviditets uge 6

left lower lobe

Canaliculeer periode

» Efter 16 uger er bronkietreeet feerdig-
udviklet frem til de terminale bronkier.

* Fra 16-24 uge gger blodforsyningen og
differentieringen.

» Forstyrres udviklingen under denne fagrste
periode dannes der feerre bronkier.




Alveolaere periode

» Efter 24 uger dannes de terminale alveoler

* Type Il pneumocytter og surfactant
dannende celler udvikles mellem uge 32-
36.

Antallet af alveoler fortseetter med at gge
efter fadslen.

Der dannes veeske i lungerne som er vigtig for at
udvide de terminale alveoler.

Processer som optager plads presser de
umodne lunger sammen, presser ogsa vaesken
ud af lungerne og der opsta hypoplasi. Det
samme kan ses ved et meget lille thorax.

Forhindre man at veesken presses ud af
lungerne ved occlusion af trachea vokser
lungerne i starrelse
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Obs. Ribbenene nar mere end
halvvejs rundt om cirkumferencen.

Lungerne er hyperekkogene i
forhold til lever og tarm

Hjertet optager 1/3 af thorax arealet i
en tveerskanninng
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Normale lunger uge 29

Patologi

* Mundhule/Pharynx Teratom
» Hals Thyroidea teratom, Lymfangiom.

Struma

 Lunger Hypoplasi, Congenit
adenomatoid malformation,

Cyster, Seqvester
* Pleura Hydrothorax, Chylothorax
 Thorax Korte ribben
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Patologi hals

Stor tumor pa halsen
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Patologi i lungerne

* Lungehypoplasi (underudviklede lunger)

* Vigtigt for den normale udvikling
— Gestationsalderen ved pavirkningen
— Fostervand
— Den intrathoracal plads
— Fatale respirationsbeveegelser

Lungehypoplasi

* Intrathoracal tumor eller anden forandring
der tager plads.
— Congenit adenomatoid malformation (CAM)
— Bronchogen cyste
— Diafragmahernie
— Intrathoracalt teratom
— Hydrothorax
— Kardiomegali




Lungehypoplasi

« Diagnose

— TC/AC normalt 0,80-0,85 efter 20 uger

— TC/HC kan ogsa bruges

— Lungeleengden

— Afstand fra venstre atrium til thoraxveeggen
— LHR lunge-hoved ratio

— O/E-LHR (observed/expected LHR)

CAM (congenit adenomatoid malformation)

» Fokal dysplasi AEtiologi: Sporadisk ofte isoleret
* 50% mikrocystiske og 50% makrocystiske
» Oftest unilateral og lokaliseret.

* Inddeles i
— Type | makrocystisk
— Type Il medium stgarrelse cyster
— Type Il mikrocystisk
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CAM

* Fglge symptomer
— Polyhydramnios
— Forskydning af hjerte og mediastinum

— Uden polyhydramnios og forskydning af
mediastinum er prognosen god.

— Med polyhydramnios og betydelig forskydning
af mediastinum er der naesten 100%
mortalitet

Type Il mikrocyteer
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CAM type |
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Bronchopulmonzer sequester

« Tumor som bestar af lungevaev separeret
fra lungen.

 Blodforsyning fra systemisk arterie (dvs.
for eksempel direkte fra aorta)

» Sonografisk homogen og ekkogen
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Hydrothorax

o Arsager
— Chylothorax abnorm lymfedraenage
— Hydrops
 Fgtalt hjertesvigt
* Infektion
e Anaemi
» Kromosomfejl (trisomi 21, monosomi X)
» Mange andre arsager

Pleural effusion

Weber et al 1992. Overall mortality 46%, better
outcome in cases without hydrops.

Longaker et al 1989. Overall mortality rate 53%.

Hydrops, bilateral pleural effusion and prematurity
associated with the worst outcome.

Aubard et al 1998

Hydrops the determinant prognostic factor for a
bad outcome.
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Chylothorax uge 20

Behandling af hydrothorax

 Indlaeggelse af shunt
» Medicinsk pleurodese (Picibanil)
o Serie pleurocenteser
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Case |

 In gestational week 19 + 3 days
thoracocentesis was performed and OK-
432 injected.

» Cytology showed a dominance of
lymphocytes and lymphoblast.
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Development after the treatment

o 14 days after the injection there still
remained a small amount of fluid on the

left side and a little more on the right side.

In gestational week 24 + 3 days there
was no sign of pleural effusion.
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Development after the treatment

* In the third trimester the mother developed
pre-eclampsia and IUGR was observed.
She had the same complications in her
first pregnancy

Delivery in gestational week 35 + 4 days. Birth gi#i1625g

Isabella on her first day of life

Two weeks old

20



Lungehypoplasi

* Neurogen defekt
— Arthrogryposis multiplex congenita

Oligohydramnios

darligst prognose far 26 uger og mere end 5
uger varighed.

PPROM uger 20 (50% mortalitet eller mere)

21



Patologi i thorax

Thanothofor dveerg
Korte ribben — polydactyli syndrom

Klokkeformet thorax
Frakturer (Osteogenesis imperfakta)
Hypominiralisering

Thanatofor dveerg

« Arsager Skelet dysplasi

22



Fatal tachycardi
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