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Vaka Sunumu

Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon:

Bir Vaka Sunumu
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Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon: Bir Vaka
Sunumu

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, hamartama-
toz veya displastik akciger dokusunun, immatiir brong
agacindan anormal dallanmasiyla olusan, ender goriilen
konjenital bir pulmoner anomalidir. Bu lezyonlarin ¢ogu-
nun tamist prenatal ultrasonografi ile konulur. Yenidogan
doneminde en sik akut solunum sikintisi semptomlart ile
ortaya ¢ikar ve anormal akciger grafi bulgusu veya bilgi-
sayarlt toraks tomografisi ile dogrulanir. Burada prenatal
tanist olmayan ve yasamn ilk giinlerinde solunum sikintist
semptomlari ile klinigimize bagvuran bu vaka sunularak,
ender goriilen konjenital kistik adenomatoid malformasyo-
nun tartigilmast amaglandi.

Anahtar kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malfor-
masyon, prenatal ultrasonografi, yenidogan
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Congenital Cystic Adenomatoid Malformation: A Case
Report

Congenital cystic adenomatoid malformation, is a rare
congenital pulmonary anomaly, which arises from imma-
ture abnormal bronchial tree to form hamartomatous or
dysplastic lung tissue. Most of these lesions were diagno-
sed by prenatal ultrasound. The most common symptoms in
the neonatal period is characterized by acute respiratory
distress and confirmed by abnormal chest radiograph or
computed thorax tomography. Here we aimed to discuss a
rare case with congenital cystic adenomatoid malformati-
on, presenting with symptoms of respiratory distress in the
first days of life with no prenatal diagnosis.
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GIRIS

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM), hamartamatéz ' veya displastik akciger
dokusunun, immatiir brons agacindan anormal dal-
lanmastyla olusan, ender goriilen konjenital bir pul-
moner anomalidir. Insidans1 25-30 bin gebelikte bir-
dir ve en sik erkek bebekleri @ etkiler (1.8:1). Tiim
konjenital akciger malformasyonlarmin % 25’ini
olusturur ve yenidoganlarda en sik solunum sikintisi
ile ortaya cikar ®. Bu lezyonlarin ¢ogunun tanisi
prenatal ultrasonografi ile konulur. Vakalarin ¢ok azi
prenatal goriintiileme teknikleriyle taninamayabilir
ve postnatal olarak tani alirlar ®. Burada prenatal
tanis1 olmayan ve yagsamin ikinci haftasinda solunum
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sikintis1 semptomlart ile klinigimize bagvuran bir
vaka sunularak, ender goriilen KKAM’un tartigilmasi
amaclandi.

VAKA SUNUMU

Solunum sikintis1 nedeniyle postnatal 11. giintinde
cocuk acil poliklinigine bagvuran kiz bebegin son iki,
tic giindiir nefes almakta zorluk ve beslenememe
yakinmalar1 varmis. Bagvurdugu giin, kusma sonrasi
morarmasi da olmasi iizerine, toplum kaynakli/aspi-
rasyon pnomonisi 6n tanilartyla yenidogan yogun
bakim tinitemize kabul edildi.

Otuz yasindaki anneden, ikinci gebelikten ikinci
canli dogum olarak, sezaryen ile miadinda 3600 g
dogan kiz bebegin, dogumda Apgar degerlendirmesi
1 ve 5. dk.’da, sirasiyla 8 ve 9 idi. Ebeveynleri ara-
sinda bir akrabalik bulunmamaktaydi ve sagliklt bir
kardesi vardi. Prenatal dykiide polihidramniyos disin-
da bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenede genel durumu kotii, dudak ¢evresi

193



ve ekstremite uclarinda siyanozu mevcuttu. Periferik
dolagimi bozulmus, kapiller dolum zamani 5 sn’den
uzundu. Koltuk altindan 6l¢iilen viicut 1s1s1 36.5°C
idi. Solunumu tagipneik (70-80 solunum/dk.), dispne-
ik ve interkostal ¢ekilmeleri vardi. Gogiis ¢ap1 artmig
ve gogsiin sag tarafi sola gore daha belirgindi.
Dinlemekle solunum sesleri azalmigsti. Bu yakinma-
larla yenidogan yogun bakim iinitesine alinan, oksi-
jen destegine ragmen, oksijen satiirasyonlar1 diizel-
meyen, kan gazi analizinde respiratuvar asidoz gozle-
nen hasta entiibe edilerek mekanik ventilator destegi-
ne alindi. Laboratuvar degerlendirmesinde hemog-
ramda beyaz kiire sayisi 23,300/mm? (N6trofil % 47,
lenfosit % 36) mikro CRP 1.7 mg/dL (normal deger
<1). Biyokimyasal parametreleri normal siirlardaydi.

Antero-posterior radyografide gogiis sag tarafta hava-
lanma artigi, sol tarafta havalanmada azalma tespit
edildi. Klinik ve radyolojik bulgularla hasta 6ncelikle
toplum kaynakli pnomoni kabul edilerek ampisilin,
netilmisin tedavisi baglandi. Mekanik ventilator des-
tegi ve mevcut antibiyoterapisine ragmen solunumu
diizelmeyen, respiratuvar asidozu devam eden ve
akut faz reaktanlarinda artig izlenen hastanin antibi-
yotikleri, tedavinin 48. saatinde vankomisin, merope-
nem olarak degistirildi. Yatisinin 4. giiniinde seri
radyografik izlemelerinde; sag akcigerde havalanma
artig1 ile birlikte havalanmanin orta hattan sola dogru
uzandig1 goriilmekte ve kalp sola deplase idi. Sol

Resim 1. Sag akcigerde siipheli pnomotoraks goriiniimii.
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akciger orta ve alt zonda kollaps mevcuttu. Oncelikle
sag akcigerde pnomotoraks, solda atelektazi-
konsolidasyon diisiiniildii, ancak pndmomediastinum
ayirt edilemedi (Resim 1). Siipheli pndomotoraks
goriiniimii nedeniyle hastaya sag gogiis kafesinden
kalict gogiis tlipti takildi. Ancak, gogiis tiipline rag-
men semptomlarda gerileme gézlenmemesi ve venti-
lator basinglarinda artisa gidilmesi pnomotoraks tani-
sindan uzaklagilmasini sagladi.

Bu nedenle hastada, konjenital kistik adenomatoid
malformasyon, konjenital lober amfizem ayiric1 tani-
da diisiiniilerek, bilgisayarl toraks tomografi (BTT)
planlandi. Tomografide sag akcigerde iist lobtan bas-
layip, orta lobu tutan en genis yerinde 10x8x9 cm
boyutlarinda septali amfizemat6z kistik lezyon sap-
tandi. Goriiniim konjenital adenomatoid malformas-
yon tip 1 ile uyumlu olarak degerlendirildi. Sol
akciger alt lobta atelektazi ve eslik eden pnomonik
konsolidasyon mevcuttu (Resim 2). Ekokardiyogra-
fisi, batin ve kranial ultrasonografileri normal olarak
degerlendirildi.

Hasta fizik muayene, laboratuvar ve akciger goriintii-
leme bulgulartyla birlikte degerlendirildiginde konje-
nital adenomatoid malformasyon ve buna ikincil
gelisen pnomoni oldugu diisiiniildii. Solunum sikinti-
sinin gecmemesi nedeniyle entiibe halde ¢ocuk cerra-
hisine opere edilmek iizere sevk edildi. Cerrahi

Resim 2. Hastanin bilgisayarh toraks grafisinde sag akcigerde
izlenen 10x8x9 cm boyutlarinda septali amfizematoz kistik
lezyon.
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miidahale ile sag akciger iist lobdaki kistik lezyona
kistektomi operasyonu uygulandi. Cerrahi sonrasi
genel durumu iyi olan, ekstiibe edilen hastanin pato-
lojik inceleme sonucu konjenital adenomatoid mal-
formasyon tip 4 ile uyumlu bulundu (Resim 3).

Resim 3. Kist duvarim doseyen epitel yassilasmis alveoler
doseyici epiteldir. Hematoksilen Eozin X400.

TARTISMA

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon,
dordiincii-sekizinci gebelik haftasinda bronsiyoalve-
oler matiirasyonun duraklayip, mezenkimal hiicrele-
rin asirt cogalmast sonucu meydana gelen konjenital
hamartamatoz akciger lezyonu ile sonuc¢lanan embri-
yolojik bir geligsim bozuklugudur ©. Terminal bronsi-
yollerin agir1 proliferasyonuyla karakterize ici siliyali
ya da kiiboidal epitelle doseli, multipl kistik yapilar
ve fonksiyone olmayan solid akciger dokusundan
olusur.

Vakalarin % 80-85’1 solunum sikintist nedeniyle
yenidogan déneminde veya yineleyen solunum yolu
infeksiyonlar1 nedeniyle iki yagin altinda goriiliir ©.
Yenidogan doneminde en sik akut solunum sikintisi
semptomlart ile ortaya cikar . Fizik muayenede
etkilenmis tarafta g6gsiin belirgin olmasi, hiperrezo-
nans, azalmis solunum sesleri, kalp seslerinin derin-
den gelmesi ve kalbin kars1 tarafa dogru yer degistir-
mesi gibi bulgular bulunabilir ®. Ciddi solunum
sikintist acil cerrahi rezeksiyonu gerektirir ve bulgu-
lar dogumdan itibaren varsa cerrahi rezeksiyon hemen
her zaman gereklidir ©.

Bazit KKAM lezyonlari, dogumda yalnizca solunum
semptomlari ile ortaya ¢ikar ve anormal akciger grafi

bulgusu veya BTT ile dogrulanir. Ancak bazi lezyon-
lar, rutin ultrasonografi ile taninmaz, dogumda semp-
tom gostermez ve ge¢ yaslara kadar semptom verme-
yebilirler. Yiiz elli dokuz vakalik bir seride vakalarin
% 62’sinin ilk bir ay igerisinde bulgu verdikleri gos-
terilmigtir . Bir yag altinda en sik semptomun solu-
num sikintisi, bir yas iistiinde ise en sik semptomun
yineleyen infeksiyonlar oldugu gosterilmigstir V.
Vakamiz, dogumda herhangi bir solunum sikintisi
olmamasina ragmen, erken donemde (11. giinde)
ortaya cikan solunum sikintisi ile bagvurdu. Konjenital
kistik adenomatoid malformasyon, en sik goriilen
konjenital kistik akciger hastaligi olup, tiim konjeni-
tal akciger lezyonlarinin % 25 kadarini olugturur 12,
Hastalik % 18 oraninda baglica renal ve kardiyak
olmak iizere cesitli konjenital anomalilerle birlikte
goriilebilir 1. Ancak, vakamizda kardiyak veya renal
bir patoloji saptanmadi. Genelde tek loba simirhdir,
ender olarak multiloberdir ©, az da olsa iist loblar daha
sik tutulur ve taraf farki gostermez. Bizim vakamizda
da, iist lobdan baglayip, orta lobu da i¢ine alan septal,
amfizematoz kistik lezyon mevcuttu (Resim 2).

Lezyonun 5 tipi vardir. Tip O; asiner displazi veya
agenezi de denir ve ¢ogu yasamla bagdasmaz. Term
ya da prematiire bebekler dogumda siyanotiktir,
yalnizca birkag saat yasayabilirler. Kardiyovaskiiler
anomaliler ve dermal hipoplazi bulunabilir. Tip 1;
en sik goriilen (% 50-65) tip olup, en iyi prognoza
sahiptir. Makrokistiktir ve silyali psodostrafiye epi-
telle kapli tek veya birkac tane 2 cm’den biiyiik kist
vardir. Kist duvarinda diiz kas ve elastik doku var-
dir, kikirdak enderdir. Sag kalim iyidir. Tip 2; en
kotil prognozlu olan tipdir (% 10-40). Kistler genel-
likle 1 cm’nin altinda ve ¢ok sayidadir. Siklikla
malign dejenerasyon gosterir. Bu lezyonlar genel-
likle 6li dogum ve prematiirite ile birlikte goriiliir.
Anazarka tarzi 6dem, polihidramniyos ve eslik eden
anomaliler (kardiyak, renal ve kromozomal bozuk-
luklar) ¢ok siktir ™. Tip 3’te ise akciger, solid kitle
seklinde ve multipl kiiciik kistiklerden olusur ve
genellikle 0.2 cm’nin altindadir (% 5-10). Prognozu
cok kotiidiir ve yasamla bagdagmayabilir. Tip 4;
ender olup, siklif1 % 2-4’tiir . Bunlar, tip 1 pno-
mositler ile kapli genis periferik ince duvarli kistler
ve tip 2 pnomositleri temsil eden biraz daha yuvar-
lak hiicreler ile karakterizedir ©.

Prenatal tan1 USG ile olasidir ve en iyi degerlendirme
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16.-22. haftalar arasinda yapilir 9. Antenatal ultraso-
nografide amniyotik s1vi miktarinin anormal derece-
de yiiksek saptanmasi, olasi fetal anomaliler agisin-
dan uyarict olmalidir. Amniyotik sivi miktar: fetusun
yutma fonksiyonuyla dogrudan iligkili oldugundan,
yutmayt veya sindirim sistemininin devamliligini
etkileyen konjenital anomaliler polihidramniyosla
sonuglanacaktir. Boyle vakalarda USG’de, ekojenik
pulmoner kistler ile birlikte bulunabilen polihidram-
niyos (% 25), hidrops, pulmoner hipoplazi ve medi-
astende kayma tespit edilebilir ve bunlar sik rastlanan
ikincil bulgular olup, kotii prognostik faktorlerdir.
Prenatal tedavi semptomlarin varligina baghdir. Fetal
hidrops varsa fetal girisim gerekir. Ici s1iv1 dolu olan
vakalarda, ultrasonografi esliginde uygulanan amnio-
torasik santtan yarar gorebilirler. Prenatal taninin tek
iistlinliigiiniin daha erken ve komplikasyonsuz cerra-
hi oldugu bildirilmigtir 9. Vakamizin prenatal
USG’de, polihidramniyos disinda eslik eden bir
bulgu saptanmamisti ve bu nedenle taniya, klinik
bulgular ve yardimer goriintiileme yontemleriyle ula-
sildi. Ancak, cerrahi girisim komplikasyonsuz ve
basaril1 olarak sonuclandi.

Tani i¢in en sik kullanilan yontem akciger radyogra-
fisidir. Akciger radyografisinde mediastenin karsi
tarafa dogru yer degistirmesi ve etkilenmis tarafta
bolgesel translusensi izlenebilir ». Yenidogan vaka-
larda kitle etkisi ile, pulmoner kompresyon veya
hipoplaziye bagli olarak solunum sikintis1 mevcuttur.
Lezyon biiytlikse ipsilateral diaframi asagi itebilir,
mediastende kayma yapabilir. Ozellikle hava hapsi-
nin ¢ok oldugu durumlarda semptomlar oldukca sid-
detlidir. Vakamizda da bu durum izlendi ve solunum
yetmezligin asil nedenini olusturmaktaydi. Ciinkii
hastanin ventilasyon gereksinimi arttik¢a, mekanik
ventilatorle arttirtlan pozitif inspiratuvar tepe basinci,
kistik ve havalanmayan dokularda toplanip, asiri
havalanma artigina neden olarak, kars: taraftaki sag-
lam akciger dokusuna da basi yaparak, genislemesini
engellemekte ve etkisiz bir solunuma yol agmaktadir.
Mediasten kaymasina bagl olarak solunum sesleri-
nin azalmasi vakamizda da vardi. Akciger radyografi
bulgulari ile birlikte, taninin kesinlestirilmesi ve ayi-
ric1 tan1 i¢in BTT yardimei bir goriintiileme yontemi
olup, preoperatif anatomi degerlendirmesi i¢in de
gereklidir (Resim 2).

Ayiricr tanida konjenital lober amfizem (en sik), pul-
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moner sekestrasyon, diafragma hernisi, postinfeksi-
yoz pnomotoseller, bronkojenik kist, mezenkimal
hamartomlar diisiiniilmelidir. Tedavi kistin eksizyo-
nudur. Vakamizda da kistektomi yapildi. Kistektomi
sonrasi, hastamizin klinigi hizla diizelmis ve atelekta-
zik alanlar gerilemistir.

Kii¢giik cocuklarda plevropulmoner blastom gelisir-
ken “71® biiyiik cocuklarda ve eriskinde bronsiyoal-
veolar karsinom 92 gelisebilir. Asemptomatik bile
olsa infeksiyon ve malignlesme riski oldugu i¢in kist
eksizyonu gerekir (720,

Ileri ultrasonografik degerlendirme ile orta-agir poli-
hidramniyoslu vakalarin etiyolojilerinin % 90 kadari
tespit edilebilmektedir. Bu nedenle antenatal donem-
de polihidramniyos saptanan vakalar dogumsal ano-
maliler agisindan yakin takibe alinmali ve etiyolojiye
yonelik olarak, ikinci diizey ultrasonografik muaye-
neleri yinelenmelidir. Dogumda normal olsalar dahi,
ilk haftalar icerisinde solunum sikintist geligen yeni-
dogan bebekler, dogumsal akciger patolojileri agisin-
dan ayrintili olarak degerlendirilmelidir.

Konjenital kistik adenomatoid malformasyonun, pre-
natal donemde erkenden taninmasi, dogum Oncesi
danmigsmanlik, potansiyel fetal miidahaleler ve hasta-
nin iiclincii basamak saglik tesisinde dogumunun
planlamasi agisindan da son derece énemlidir.
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