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Dogum oncesi donemde tani alan dogustan kistik adenomatoid
malformasyon: olgu sunumu

Congenital cystic adenomatoid malformation with prenatal diagnosis:case report
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Ozet

Dogustan kistik adenomatoid malformasyon, embriyonik farklilasma anomalisi olarak normal akciger dokusunun yerini degisik boyut ve sayida kistlerin
almasi ile ortaya ¢ikan nadir hamartomatéz bir malformasyondur. ilk kez gebe olan annenin 24. gebelik haftasinda yapilan fetal ultrasonografi
incelemesinde sol hemitoraksta kistik lezyon saptandi. Ortalama 24. gestasyon haftasinda torakoamniyotik sant konuldu. Olgumuz 25. gestasyon
haftasinda erken eylem ve erken membran riiptiri nedeniyle dogdu. Tip | dogustan kistik adenomatoid malformasyon tanisiyla dogum sonrasi ilk 12
saat icinde 6len hastamizi dogum 6ncesi ve dogum sonrasi teshis ve tedavi agisindan tartistik. (Tiirk Ped Ars 2012; 47: 294-7)

Anahtar sézctikler: Dogustan kistik adenomatoid malformasyon, yenidogan

Summary

Congenital cystic adenomatoid malformation is a hamartomatous malformation accepted as an embryonic differentiation anomaly characterized by
replacement of normal lung parenchyma by cysts of various sizes and numbers. The primigravid presented on her 24th week with the ultrasound
findings of a fetus with unilateral cyts in left lung. Thoracoamniotic shunting was inserted at a mean gestational age of 24. Patient was born due to
premature rupture of membranes and preterm delivery at a mean gestational age of 25. We present a case of congenital cystic adenomatoid
malformation type | in a newborn who died in twelve hours after birth and discuss about pre- and postnatal diagnostic and therapeutic possibilities.
(Turk Arch Ped 2012; 47: 294-7)
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lobu tutma egilimindedir. Hastaligin gérilme sikligi agisindan irk
ve cinsiyet ayrimi bulunmamaktadir (2).

Dogustan kistik adenomatoid malformasyon; nadir, ancak
yasami tehdit edebilen bir akciger anomalisidir. Buylyup
genisleyen kistler akcigere, blylk damarlara ve ézofagusa basi
yapabili. Bunun sonucunda fetal hayatta mediyastinal kayma,

Giris

Akciger ve mediyastenin dogustan kistik hastaliklari; dogustan
kistik adenomatoid malformasyon (DKAM), bronkopulmoner
“sekestrasyon”, dogustan lober amfizem, bronkojenik Kkist,

6zofageal duplikasyon kistleri ve nérojenik kistleri icermektedir (1).

Dogustan kistik adenomatoid malformasyon; 6-8. gestasyon
haftasinda (GH) ortaya cikan, etrafi cesitli epitellerle kapl en
sondaki brongiyollerin kistik genislemesi ve asirn ¢ogalmasi ile
belirgin embriyolojik gelisim bozuklugudur. Her iki akcigerde
esit oranda goérilmekte ve sikig 1/10000-35000 arasinda
degismektedir. Lezyonlar genellikle tek lobu ve 6zellikle de alt

hidrops ve polihidramniyos, dogum sonrasi dénemde ise yasami
tehdit eden solunum sikintisina neden olabilmektedir. Buna
ragmen ¢ogu olgu dogumda yakinmasiz olup dogum sonrasi
doénemde cekilen akciger grafileri normal olarak izlenmektedir (3).

intrauterin dénemde tani alarak torakoamniyotik sant takilan
ve dogum sonrasi ciddi solunum sikintisi geliserek ilk giin icinde
kaybedilen DKAM tanili olguyu sunmak istedik.
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Olgu CRP diizeyi normal olarak degerlendirildi. Hastanin ilk alinan

Hastamiz; 20 yasindaki annenin birinci gebeliginden son
adet tarihine gére 25 haftalik, 670 g, sezaryen ile dogurtuldu.
Dogum 6ncesi dénemde polihidramniyos ve hidrops fetalis
tanilar ile izlenmigti. Yirmi dérdincu GHde yapilan
ultrasonografide (USG) sol hemitoraksta, orta hat ve
mediyastinal yapilarda saga dogru kaymaya neden olan, en
genis boyutu 4x3,5x3,8 cm olgllen, icerisinde hava-sivi
seviyesi bulunan, diizglin konturlu, unilokile, pir, nisbeten kalin
cidarl kistik lezyon saptanmisti (Resim 1). Ultrasonografide Tip
1 DKAMa bagh hidrops fetalis saptanmisti. Hastaya kitle
basisini ortadan kaldirmak igin kadin dogum hastaliklari
tarafindan 24. gestasyon haftasinda torakoamniyotik sant
konulmustu. islemden bir hafta sonra annede erken eylem
baslamasi ve erken membran rliptiri gelismesi nedeniyle acil
sezaryen ile dodurtuldu. Sezaryen esnasinda torakoamniyotik
sant kataterinin yerinin kéti oldugu ve amniyon sivisinin iginde
ylzdgu gdzlendi.

Dogar dogmaz aglamayan, birinci ve besinci dakika
APGAR skorlari ¢ ve bes olan hasta entiibe edilerek yogun
bakima alindi. Hastanin akciger grafisinde sol hemitoraksta
mediyasteni saga iten kistik lezyon, sag akcigerde basiya bagli
atelektazi vardi (Resim 2). Fizik muayenesinde vicut agirhgi
670 g (3-10. persantil), boyu 32 cm (3. persantil), bas cevresi
26 cm (3. persantil), solunum sayisi 66/dak, oksijen doygunlugu
%78 olarak saptandi. Sol hemitoraksta dinlemekle solunum
sesleri duyulmadi. Erken dogum disinda ek patolojik fizik
muayene bulgusu izlenmedi. Laboratuvar incelemesinde tam
kan sayimi, elektrolitleri, bdbrek ve karaciger iglev testleri ve
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Resim 1. Gebeligin 24. GH'sinde yapilan dogum d&ncesi
USG'de sol toraksda kalp ve mediyastinumu saga
iten, kistik biiyiik bir kitle (4x3,5x3,8 cm) gériilmekte

kan gazinda pH 7,17, pCO, 78,6 mmHg, pO, 54 mmHg ve
HCO3 15,1 mmol/L BE:-7 mmol/L idi. Gdégls bilgisayarli
tomografide (BT) sol hemitoraksta, orta hat ve mediyastinal
yapilarda saga kaymaya neden olan, en genis transaksiyel
boyutu 4,5x3,5x5 cm dlcilen, altta mikro kistler igeren,
icerisinde hava-sivi seviyesi bulunan, nispeten kalin cidarli
kistik lezyon izlendi (Resim 3). Oksijen doygunlugu
yUkseltilemeyen hastanin sol hemitoraksina torasentez yapildi;
5 cc serdz sivi, 20 cc hava gelmesi Uzerine gégus tlpu takild.
GogUs tlpd sonrasi kistin capinda degisiklik izienmedi. Hastaya
cerrahi girisim planlandi ancak ilk 12 saat icinde solunum
yetersizligi nedeniyle kaybedildi.
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Resim 2. P-A akciger grafisinde, mediyastinumu sagda iten,
tim sol akcigeri igine alan kistik lezyonun radyolojik
gorinumii

SULUK BEBEK
890

AKDENIZ UNIV.TIP FAK HASTANES!
[

TX
INOIIFC13/ORG/

Resim 3. G6giis BT'de sol hemitoraksta, orta hat ve mediyastinal
yapllarda saja kaymaya neden olan, en genis boyutu
4,5x3,5x5 cm dlciilen kistik lezyon
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Tartisma

Dogustan kistik adenomatoid malformasyon, Stocker ve ark.
(4) tarafindan 1977 yilinda klinik, makroskopik ve mikroskopik
Olcltler esas alinarak Ug tipte siniflandiriimistir. Tip |; en sik (%50-
60) goriilen tiptir ve ¢api 2-10 cm’'den daha biiyUk bir veya daha
fazla sayida buytk kistten olusur. Duvari ¢ok sayida yalanci ¢cok
katll silendirik epitelle déselidir. Tip II; %30-40 siklikta goralur,
¢aplar 0,5-2 cm arasinda, kiboid silendirik epitelle ddseli gok
sayida kuguk kistler igerir. Tip lll; %10 siklikta gérildr; seyri en
k6t olan tiptir.

Sonografi, fetal toraks degerlendiriimesinde birincil
yéntemdir. Stocker (4) tarafindan anatomik ve Klinik
farkliklarina gére yapilan siniflama, sonografik tipleme olarak
kullanilabilmektedir. Bizim olgumuzda tani dogum &ncesi
dénemde USG bulgular ile konulmus olup, Tip | DKAM ile
uyumlu olarak degerlendirilmigtir (5).

Dogum éncesinde goérintiileme yéntemlerinin kullaniimasi
ile DKAM daha sik goriilmektedir. Akcigerde fetal hayatta kitle
saptandigi zaman yerlesimi, blyUkligd, hacmi ve gérinisi
dikkatli sekilde incelenmelidir. Akciger sekestrasyonundan ayirt
edilebilmesi icin kitlenin damarsal yapisinin kaynagi Doppler
USG ile belirlenmelidir. Dogum &ncesi dénemde USG ile DKAM
tanisi alan hastalar; fetal 6limin gdstergesi olmasi nedeniyle
fetal hidropik degisiklerin gelisimi acisindan yakin izlenmelidir.
Bu olgularda gériilen polihidroamniyos, akciger hipoplazisi ve
mediyastinal kayma gibi sorunlar USG ile saptanabilir (2).
Bizim olgumuzda hidrops fetalis, kist basisina bagl
akciger hipoplazisi, polihidramniyos ve mediyastinal kayma
saptanmistir.

Dogustan kistik adenomatoid malformasyonun hidrops
gelistirebilecedi dogum 6ncesi dénemde USG’'de kist hacim
orani (KHO) hesaplanarak tahmin edilebilir. Kist hacmi, USG ile
olcilen kistin uzunluk, geniglik ve derinliginin 0,523 ile carpimi
ile bulunur (uzunluk X geniglik X derinlik X 0,523). Kist hacim
orani ise kist hacminin bas cevresine oranini yansitmaktadir.
Kist hacim orani <1,6 ise sirasiyla, yasam ve hidrops gelistirme
orani %94 ve %3 bulunmustur (6). Bizim olgumuzun KHO’su
1,78 saptandi ve hidrops fetalisi vardi. Bu nedenle KHO
kullanarak hidrops gelistirme riskini dislk veya yuksek risk
olarak belirlemek kullanigli gdztikmektedir.

Dogustan kistik adenomatoid malformasyonlu olgularin
yaklasik %15’'inde kistin ¢apl gestasyon yasi ilerledikce
kucllmekte ve bunun nedeni bilinmemektedir. Kist en blyik
dizeye ortalama 28. gestasyon haftasinda ulasmakta 29.
gestasyon haftasindan sonra olgularin yaklasik %20’sinde
kicUlmektedir (3). Bizim olgumuz 25. gestasyon haftasinda
dogmasi nedeniyle kistin seyri izlenemedi.

Oliim birincil lezyonun bilyikligine baghdir. Kanada’dan
yapilan DKAM’li 48 hastada 6lim orani %10 olarak
bildirilmektedir (7). Bu hastalardan 10’'unun dogum sonrasi
6lum, sekizinin kendiliginden veya istege bagl dislk oldugu
bildirilmis ve 30 hastada ise 6lim bildirilmemistir. Blyuk

lezyonlarin basi etkisiyle mediyastinal kayma, vaskiler
yetersizlik, polihidramniyos, hidrops fetalis, akciger hipoplazisi
gelistirme riskinin daha yliksek oldugu gézlenmistir. Tip IlI
lezyonlarin daha fazla geniglemeye egilimli olmasi nedeniyle
seyri daha kétudar. Seyri etkileyen diger nedenler: iki tarafli
akciger tutulumu, erken dogum ve eslik eden ciddi
malformasyonlardir. Anomaliler genellikle tip Il DKAM ile iligkili
olup genellikle bdbrek, kalp, intestinal ve iskelet sistemi
anomalileri eslik etmektedir (7).

Fetal DKAM'In izlem ve tedavisi; tani zamani, kistin
biyUkligl, kistin basisina bagh bulgularin varligina gére
degismektedir. Fetal hidrops olmaksizin tek basina DKAM olan
fetuslarda seri USG ile izlem ve zamaninda dogum
Onerilmektedir. Tek basina DKAM ile hidrops fetalis birlikteligi
varsa, >32. GH ise uterus disi ‘“intrapartum” cerrahi tedavi
uygulanirken, <32. GH'de torakoamniyotik sant veya agik fetal
cerrahi dnerilmektedir. Torakoamniyotik sant solid lezyon
agirhikl DKAM'da iyi yanit vermeyebilir, béyle durumda agik fetal
cerrahi dnerilmektedir (8). Bizim olgumuza 32. GH'den kuigik
olmasi nedeniyle torakoamniyotik sant uygulanmis olup,
kateterin yerinden ¢ikmasi nedeniyle iglevini yerine
getirememigtir.

Dogustan kistik adenomatoid malformasyonun dogum
sonras! tedavi yaklasiminda genel kural; yakinmasi olmayan
olgularda cerrahi bir isleme gerek kalmayabilecegdi séylenmekte
yakinmasi olan olgularda ise cerrahi tedavi yaklagimi tartismali
olup bu olgularin yakin izlemi éneriimektedir. Cetinkaya ve ark.
(9) bildirilerinde, yaklasik 4 cm blyukligunde belirtileri olan Tip
1 DKAM'll hastada dogum sonrasi geleneksel tedavi ile kistlerin
dogum sonrasi besinci ayda tamamen kayboldugunu ve
geleneksel tedavinin 6nemini vurgulamiglardir. Ozdemir ve ark.
(10) olgu sunumunda 12. glinde belirtileri nedeniyle opere
edilen DKAM’li olguda erken dénemde cerrahi tedavinin seyir
acisindan 6énemini vurgulamiglardir (10). Dogustan kistik
adenomatoid malformasyon dogum sonrasi dénemde belirtisiz
olsa dahi, tekrarlayan enfeksiyon ve karsinoma gelisme riski
nedeni ile kitlelerinin tam olarak ¢ikarilmasi énerilmektedir (8).

Tip 1 DKAM olarak degerlendirilen ve seyrin iyi olmasi
beklenen olgumuz ilk 12 saat igerisinde kaybedilmistir. Sonug
olarak DKAM tipi seyri tek basina gdstermez beraberinde
lezyona bagli ikincil patolajiler (hidrops fetalis, polhidramniyos) ve
KHO dikkatle degerlendirilmelidir.
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