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OZET

Hacettepe Cocuk Saghg Ensti-
tiisii Pediatrik Patoloji bl6éiimiinde
1968-1975 willar1 arasinda yapilan
post - mortem muayene sonunda hi-
yalen membran, kolestazis, sarilik
tamis1 alan vakalar yeniden gbzden
gecirilerek sar1 hiyalen membran
arastirildi. Total 14 vaka saptandi.
11'i prematiire, 1'i matiir, 2'si dii-
silkk dogum agirhg gosteriyordu.
Hepsinde sarihk vardi  Bilirubin
seviyeleri 7,6-50 mg/dl, yaslann 3
giin ile 30 giin olarak bulundu.

Dr. Melda CAGLAR***

SUMMARY

The postmortem cases with the
diagnosis of hyaline membrane di-
sease, cholestasis, and jaundice
examined in the pediatric Patho-
logy Section of Hacettepe Institute
of Child Health between 1968 in
1975 were re-examined for yellow
hyaline membrane disease. Total of
14 cases were found. Eleven of the
cases were premature, one mature
and two small-for-date. Al of the
cases had jaundice. Blirubin levels
ranged between 7.6 and 50 mg/dlL
The age range was 3-30 days.

Yenidogan devrinde en fazla 6lim sebebinin hiyalen membran
hastalign oldugu bilinmektedir.’? Hayatin ilk birka¢ giniinde
olen bebek otopsilerinde %20 - 30 oraninda bulunur. Viicut agir-
Iig1 2500 gramin altinda olan bebeklerde goriilme sikhigl en faz-
ladir. Gebelik siiresi 37 haftadan az diabetli anne gocuklarinda,
sezeryan ameliyat1 ile dogan bebeklerde ozellikle anneyi sezer-
yana gotiren neden vaginal kanama oldugu zaman hiyalen
membran hastalifl daha siklikla gozlenmistir. Bu hastalik nadi-
ren zamaninda dogan bebeklerde de goriilebilir.??,°%!? Hastaligin
klinik belirtilerini; hiriltih solunum, retraksiyonla birlikte takip-
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ne, siyanoz ve akciger filmindeki ozel retikulograniler gorinis
olarak sayabiliriz.

Makroskobik patolojik incelemede; yer yer atelektazi, bazi
kisimlarda havalanmis akciger ve bronkuslar, histopatolojik in-
celemede; terminal bronkiol ve alveolleri déseyen eozinofilik hi-
yalen membran goriliir.

Son senelerde pediatrik patologlar; solunum sikintisi olan
yenidogan bebeklerin post - mortem muayenelerinde, akciger ter-
minal bronkiol ve alveollerinde sari hiyalen membran olusumla-
rinin eslik ettigi yeni bir tiir hiyalen membran hastalign gozle-
misgler ve buna «Akcigerin Sari Hiyalen Membran Hastalif» adi-
n1 vermiglerdir.2* 5" Bu antitenin gelismesini: 1 — Hiperbili-
rilbinemi, 2 — Hyalen membran olusumunda alveoller ve termi-
nal bronsiol duvarlarinda permeabilite artimi, 3 — Ozellikle de-
vamli bakim tinitelerinin gelismesiyle respiratuvar distres sendro-
munda yasam siiresinin uzamis olmasi gibi klinik - patolojik du-
rumlar etkiler.”

Amacimiz, ozellikle son bir ka¢ il icinde dikkati ¢eken bu
hastaligin Hacettepe Cocuk Hastanesinde hiyalen membran has-
taligl, sariik ve prematiirelik tamimlanan nekropsilerdeki goriil-
me siklifim saptamak, biliriibin seviyesi ve kern ikterusla ilgi-
sini arastirmak, bulgularimizi literatiirle karsilastirmaktir,

MATERYEL VE METOD

Bu calismamizda 1968 - 1975 yillar1 arasinda Hacettepe Co-
cuk Saghg Enstitiisii Pediatrik Patoloji Departmaninda yapilan
total 984 cocuk nekropsi dizisinde hiyalen membran hastaligl, ko-
lestazis ve hiperbilirtibinemi tanisi alan 115 yenidogan otopsi ye-
niden goézden gecirilerek sar1 hiyalen membran arastirildi. Top-
lam 14 vaka saptandi. Kontrol grup olarak ayni yillarda ayni
nekropsi dizisinde sariliksiz klasik hiyalen membran tanisi alan
49 vaka kullanihip karsilastirildi. Biitiin bu yenidogan bebeklere
tam postmortem muayene uygulanmistir. Her vaka rutin uygu-
lamada hazirlanan ve akcigerin her bir lobundan toplam 5 kesiti
yeniden gozden gecirildi, hematoksilen eozin boyasiyle sar1 hiya-
len membran goriilenlerin, yeniden hazirlanan Kkesitlerinde Go-
mori’nin demir reaksiyonu boyasi, toluidin mavisi, PAS, PTAH,
trikrom ve Hall boyalar1 uygulanarak, membranin histokimyasal
yapis1 arastirildi.
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BULGULAR

En 6nemli bulgumuz 14 otopside parlak sari renkli hiyalen
- membranin goriilmesidir. Bu sar1 parlak renkli membran akcige-
1in her lobundan alinan doku orneklerinin hepsinde alveol ve
terminal bronkiol duvarlarinda vakadan vakaya degisik sekiller-
de bulunmustur (Sekil: 1). Baz1 vakalarda membran yer yer sa-
11, yer yer de pembe renkli goriildii. Ayrica akcigerlerde odem,
bronkopnémoni, hemoraji odaklari, karacigerde kolestazis ve
ekstramediiller hematopoiezis odaklar1 saptandi.

1%

‘Sekil : 1 — Akciger alveollerini dbgeyen sari renkli hiyalen membran
H+E 25x10

Sekil : 2 — Akciger alveollerindeki sar1 renkli hiyalen membran Hall
boyasi ile koyu yesil goriilmiistir. Hall boyast 10x1C.

Ozel boya tetkikleriyle membrandaki pigmentin Hall boyasi
~ile olumlu bulgu veren bilirubin oldugu saptandi” (Sekil : 2). De-
mir reaksiyonu olumsuz sonu¢ verdi. Bu pigment pnomosit ve
makrofajlar icinde de gozlendi.

Saptadigimiz 14 vakamin 11 tanesi prematiire, 1 tanesi mia-
dinda dogmus, 2 tanesi de diisiik dogum agirhifi olan bebeklerdi.
Yaglar1 en kiiciik 3, en biiytigi 30 giinliiktii. 12 bebek erkek, 2 be-
bek kizdi. Bilirubin seviyeleri en dusiik 7.6 mg/dl, en yuksek
50 mg/dl idi. Kern ikterus 10 vakada saptandi. 6 vakaya Klinikte

exchange transfiizyon yapilmis, 4 vakaya genel durumun -bozuk
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olmasi nedeniyle exchange transfiizyon yapilamamis, geri kalan
4 vaka exchange transfiizyonu gerektirmemistir. Vakalarin hep-
sine Kklinikte oksijen tedavisi uygulanmistir (Tablo: I'de Ozet-
lendi).

TARTISMA

1965 senesinden bu giine dek sar1 hiyalen membran, biliru-
bin membran, pulmoner hiyalen membranin sarihig: gibi isimler-
le pediatrik patolojistler tarafindan gozlenmektedir."

1969 senesinde 2 Kuzey Amerika yayminda kisaca bahsedil-
mistir.! 1974’de A. Spanish Atlas Of Pediatric Pathology’de her-
hangi bir aciklama yapilmadan sari hiyalen membranmin mik-
rofotografisi yayimlanmigtir.?

Bu membranin 1965 senesinden sonra gozlenmiye baglamasi
son zamanlarda prematiirelerin yasama siirelerinin uzamasina
baglanmaktadir.?

1964 - 1965 yillar1 arasinda Babies Hospital’de 26 sar1 hiyalen
membranli bebek goriildii. Yaslari en kiciga 3, en biiyligu 19
glin olarak bildirildi. Serum bilirubin seviyeleri 3.9 -19 mg/dl,
6 vakalar1 kern ikterus gosteriyordu. 1967 senesinde bildirilen 14
vakanin hi¢ birinde kern ikterus gortilmedi.'®

Bizim toplam vakamiz 14 olup en kiiciiglii 3 giinliik, en bi-
yugi 30 ginliktiir. 30 glinliikteki patolojik bulgumuz; alveol igin-
deki histiyositlerde bilirubin pigmenti saptanmigtir. Fagosite edil-
mis parlak hiyalen membran alveoler kanallar icinde ve c¢evresin-
de tlsere olmus bronkuslar icinde bebek 3 haftallk oluncaya ka-
dar gozlenmektedir. Hiyalen membranli uzun yasamig hastada
histiyositler i¢inde sar1 pigmentin bulunmasi sar hiyalen memb-
ran tanisi icin yeterli goriilmektedir.”

Hyalen membran hastaliginin patogenezinde pek ¢ok sebep-
ler ileri siiriilmiisse de primer sebep halad tartigmahdir. Bu gin
en cok kabul edilen alveoler permeabilite artmasiyle plazmanin
icerdikleriyle birlikte transiidasyonudur.* Fikrimize goére vakala-
rimizdaki sar1 hiyalen membran bilirubinden zengin plazmamn
alveol duvarindan sizmasiyle olusmaktadir. Pigmentin bilirubin
oldugu Hall boyasinda koyu yesil renk vermesiyle saptanmigtir.



TABLO: I

Hasta Vaka .. 02 Tedavisi _. . _, Exchange

Protokol  Sira No. J.wwm w_.um:._m.ﬁcﬂm Alip m:_.ﬂ:_u_.ﬁ Trans- Kern Patolojik Bulgular

No. Pat. No. Cins Miadinda Almadiga Seviyesi fizyon Ikterus

171446 1 30 giin P + 19.1 (0.8) - (—) Pnomosit ve histiositlerde sa-
PN-76-70 E r1 pigment, kolestazis ve S.

S. S. kanamasi

212832 2 5 giin P + 14.9 (1.5) (—) (—) Hyalen membran yer yer sari
PN-147-70 E renk, yer yer pembe,

255917 3 P S 14.5 (0.9) ES + Hyalen membran yer yer sari,
PN-87.7" 4 giin yer yer pembe S. S. S/de ka-

nama.

720217 4 15 giin P + 216 (3.1 -+ “+ Pnomosit ve histiositlerde sa-
PN-133-71 E . 11 pigment.

31421 5 3 giin P + 17.7 + (—) Sar1 hyalen membran
PN-50-72 E

349713 6 8 giin P 76 (—) + Sar1 hyalen membran
PN-30-72 E -+

400133 7 3 giin P + 127 &) + Sar1 hyalen membran
PN-16-73 E . tazis

401975 8 4 giin DDA + 342(14) Genel du- s Sar1 hyalen membran
PN-20-73 E rum bozuk

404013 9 8 giin DDA + 50 (3.3) Genel du- - Sar1 hyalen membran koles-
PN-22-73 K rum bozuk tazis




TABLO : I'in devam

432615 10 3 giin M 4 40.2 (9.2) Genel du- + Sar1 hyalen membran, koles-
PN-34-73 E rum bozuk tazis

486211 11 20 giin P + 18 (1) - (—) Fagosite edilmis sar renkli
PN-5:74 E madde

495264 12 4 giin P S 125 (0.7) (=) + Sar1 hyalen membran, koles-
PN-25-74 E tazis

531255 13 5 giin B + 28.6 (0.9) Genel du- + Sar1 hyalen membran, koles-
PN-58-74 B rum bozuk tazis, S.S.S. kanamasi

532199 14 10 giin P B 18.1 (0.9) 4 + Sar1 hyalen membran
PN-60-74 E

P : Prematiire
M : Miadinda, matiir
DDA : Diisiik dogum agirhg:

S.S8.S.: Santral sinir sistemi



AKCIGERIN SARI HIYALEN MEMBRAN HASTALIGI 45

Hastalara verilen yiiksek basincli oksijenin bu transudasyonu hiz-
landirdig1 diistiniilmektedir. Albuminin her molekili 2 molekul

biliriibin baglar. pH diiserse albuminin bilirubine affinitesi aza-
lir, serbest bilirubin seviyesi yiikselir ve dokulara sizar. Anionic
ilaglarla tedavi edilen bebeklerde bilirubin seviyesinin dusik ol-
masina ragmen kern ikterus goriilmesi bu sekilde ac¢iklanabilir.'
1977de Knight'in yayimladigl kern ikteruslu 3 vakada serum al-
buminleri diigiik bulunmustur. Serum bilirubin seviyelerinin cok
diisiik olmalarina ragmen kern ikterus goriilmeleri bu sekilde
aciklanabilir.® Bizim vakalarimizin 10 tanesinde kern ikterus go-
rillmiis olup bir tanesinde bilirubin seviyesi 7.6 mm/dl'dir. Ca-
hsmamiz retrospektif bir calisma oldugundan vakalarimizin se-
rum proteinlerini bilemiyoruz.

Vakalarimizda sar1 hiyalen membranin yaninda 6 vakada ko-
lestazis 4 vakada akcigerlerde bronkopnomoni, santral sinir sis-
teminde kern ikterus disinda 8 vakada suboraknoid ve intra ven-
trikiiler kanarna saptanmistir.

Hastalarimizin hepsi hastaneye eksik dogum yaninda sariik
sikayetleriyle bagvurmuslardir. Sariik nedenleri olarak 4 vakada
sepsis, 2 vakada Rh uyusmazhl, 2 vakada ABO uyusmazhgi, 1
vakada konjenital sifiliz saptanmis olup 5 vakadaki sarilik ne-
denleri yapilan klinik ve laboratuvar tetkikleri ile ac¢iklanama-
mis, post - mortem muayenede de karaciger ve safra yollarina ait
bir patoloji bulunamamistir.

Bu gozlemlerin 6nemi nedir? seklinde bir soru akla gelebilir.
Dokular i¢in oldukca toksik olan bilirubin akciger dokusu icin de
zararhdir. Dokunun harabiyetine sebep olurken regenerasyonuna
mani olmaktadir. Klinikte biitiin bu bilgilerin 15181 altinda pre-
matiire bebeklere daha fazla yardim etme, yasam slirelerini uzat-
ma imkénlar: ortaya cikar inancindayiz.
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