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Amag:  Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (CCAM), displastik ve/veya hamartamatéz akciger dokusunun, immatir brons agacindan anormal dallanmasiyla olusan, nadir gorilen
konjenital bir akciger anomalisidir. insidansi 25-30 bin gebelikte birdir ve siklikla erkek bebekleri etkiler. Bu vaka sunumunda nadir gorillen CCAM'in tartisilmasi ve hatirlatilmasi
amaglandi.

Olgu:  Yirmi sekiz yasinda anneden 37. gestasyonel haftasinda vajinal dogumla 2090 gr olarak dogan bebegin 1 ve 5. dk. Apgar degerlendirmesi sirasiyla 9 ve 10 idi. Takiplerinde hipogli-
semi gelisen ve beslenememe sikayeti olan hastanin Yenidogan Yogun Bakim Servisi'ne yatisi yapildi. Yatisinin altinci gininde solunum sayilarinin artmaya baslamasi tizerine gekilen
PA akciger filminde sol st lobda kistik goriinim izlendi. Tomografide sol akcigerde Ust lobda, inferiora hafif uzanimida gozlenen, en biyiginin capi yaklasik 1,3 cm 6lctlen birbirine
yakin komsulukta multipl kistik olusumlar saptand. Kistik olusumlarin boyutlan 2 cm altinda olmasi nedeniyle CCAM tip 2 ile uyumlu olarak degerlendirildi .

Sonug:  Yenidogan déneminde etyolojisi saptanamayan solunum sikintisi varliginda nadir gozitkse de CCAM akilda tutulmalidir. Hayatin ilk dénemlerinde cekilen PA akciger filmi dogal olarak
degerlendirilse bile kistlerin icinde sivi olabileceginden tani dislanamaz. Kist veya kistlerin olusturacag etki ve klinik duruma gore cerrahi tedavinin ne zaman yapilacagina karar
verilmelidir. ( Sakarya Tip Dergisi 2017, 7(4):251-255 )

Anahtar Kelimeler:  Kistik adenomatoid malformasyon, Yenidogan, Solunum sikintisi

Aim:  Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a rare congenital lung anomaly which is charecterized by an abnormal branching of dysplastic or hamartomatous lung tissue
from the immature bronchial tree. Its incidence is one of 25-30 thousand gestations and CCAM most commonly affects male infants. We aim to discuss and remind the rare CCAM
with a case report

Case presentation: ~ An (male, female) infant which had delivered at 37th gestational week from twenty-eight-year-old mother following vaginal delivery, his or her weight was 2.090 kg. Apgar scores
were 9 and 10 at 1st and 5th min, respectively. Because of hypoglycemia and inability to feed, newborn was admitted to Neonatal Intensive Care Unit. A cystic formation was
observed at the upper lobe of left lung on Posterior Anterior lung graphy which was taken due to the increasement of respiratory rate. Multiple cystic formations were observed in
the upper lobe of the left lung in computerized tomography evaluation. These cysts were close to each other, slightly lengthened to inferior region and largest cyst was measured
about 1.3 cm in diameter. Because of the size of the cystic formations was less than 2 cm, this case was evaluated as type 2-CCAM.

Conclusions:  In the presence of undefined neonatal respiratory distress, CCAM should be considered even if it appears as a rare disease. In spite of PA chest film taken in the early stages of life
is evaluated as normal, the diagnosis can not be excluded because of cysts filled with fluid. Depending on the effects and clinical situations of the cysts, time of operation should be
managed. ( Sakarya Med J 2017, 7(4):251-255 )
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Yenidoganda Nadir Gérilen Bir Solunum Sikintisiolgusu: Kistik Adenomatoid Malformasyon

Girig

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (CCAM), displastik
veya hamartamatoz akciger dokusunun, immatir brons agacindan
anormal dallanmasiyla olusan, nadir goriillen konjenital bir akciger
anomalisidir." Terminal bronsiyollerin asir proliferasyonuyla karak-
terize ici silyali ya da kiiboidal epitelle doseli, multipl kistik yapilar
ve fonksiyon gdstermeyen akciger dokusundan olusur.? insidansi
25-30 bin gebelikte birdir ve en sik erkek bebekleri etkiler.® Bu
vakayla prenatal tanisi olmayan, yenidogan doneminde hospitalize
edilen, cekilen akciger grafisinde kistik yapilar gbzlenen ve bilgisa-
yarl toraks tomografisi (BTT) bulgulari ile tani alan,nadir gorilen
CCAM'In tartisilmasi ve hatirlatilmasi amaglandi.

Olgu

Yirmi sekiz yasinda anneden 37. gestasyonel haftasinda vajinal
dogumla 2090 gr olarak dogan erkek bebegin1 ve 5. dk. Apgar
degerlendirmesi sirasiyla 9 ve 10 idi. Takiplerinde hipoglisemi
gelisen ve beslenememe sikayeti olan hastanin Yenidogan Yogun
Bakim Servisi'ne yatisi yapildi. Ebeveynleri arasinda bir akrabalik
bulunmamaktaydi ve saglikli iki kardesi vardi. Prenatal dykide int-
rauterin gelisme geriligi disinda bir 6zellik yoktu. Fizik muayenede
kilo:2090 gr (<10p), boy:45 cm(10-25p) ve bas:30 cm(<10p) ola-
rak degerlendirildi. Hastanin genel durumu iyi ve sistem muayene-
leri dogaldi. Hemogram, ALT, AST, ire, bun, kreatinin ve elektrolit
degerleri normal sinirlardaydi. Yatisinda bakilan kan kiltiriinde
Ureme olmadi. Hastanin yatisinda ilk gekilen PA akciger filminde
sol Ust lobda sipheli retikiilonodiiler patern izlendi, solunum sis-
tem muayenesi dogal olan hastanin takibine karar verildi (Resim 1).

Resim 1 : Hastanin yatisinda cekilen PA akciger filmi
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Hipoglisemileri diizelen hastanin yatisinin altinci giniinde solunum
sayllarinin artmaya baslamasi Uzerine ¢ekilen PA akciger filminde
sol Ust lobda kistik gorinim izlendi (Resim 2).
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Resim 2: Hastanin yatisin 6. gininde gekilen PA akciger filmi

Bu nedenle hastada, ayirici tanida CCAM ve konjenital lober am-
fizem disinilerek BTT planlandi. Tomografide sol akcigerde Ust
lobda, inferiora uzamimi gozlenen, en blyiginin capi yaklasik
1,3cm olgilen birbirine yakin komsulukta multipl kistik olusumlar
saptand.. Kistik olusumlarin boyutlari 2 cm altinda olmasi nedeniy-
le CCAM tip 2 ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim 3).

Olgumuzda takipne (Dakika Solunum Sayisi:88/dk) disinda bulgu
yoktu. Hastanin genel durumu iyi, beslenmesi aktif ve aspirasyon
Oykust bulunmadig icin literatir bilgileri 1s1ginda dizenli takiplerle
birlikte 5. ayinda cerrahi girisim planlandi.

Tartisma

Literatirde konjenital akciger defektleri ile ilgili ilk yayin, 1639°da
Fontanus tarafindan bir bebekte saptanan akciger kisti vakasidir.*
CCAM pulmoner dokuda primer gelisimsel bir defekt olup, 5-6
gebelik haftasinda bronsioalveoler maturasyonun duraklamasi ve
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mezensimal hicrelerin asir cogalmasi ile meydana gelen hamar-
tomatdz bir patolojidir.® ilk defa Chin ve Tang tarafindan 1949'da
diger akciger kistik lezyonlarindan ayri olarak tariflenmistir.®

CCAM, vakalarin % 80-85’i solunum sikintisi nedeniyle yenidogan
doneminde veya yineleyen solunum yolu infeksiyonlari nedeniyle
iki yasin altinda gorilebilecegi gibi, yillarca asemptomatik kalabilir.
Solunum sikintisinin siddeti lezyonun boyutuyla orantiidir. Tipik
bulgular inleme, takipne ve ¢ekilmeler ile artan solunum ¢abasi ve
siyanozdur.* Erkeklerde daha sik olup, herhangi bir lobda yer kap-
layabilir. Tek lobun tutulma riski %95 iken, bilateral olarak gériilme
siklig %2°dir . Bizim olgumuzda da takipne mevcuttu, tek lob tu-
tulmustu ve erkek bebekti.

Resim 2: Hastanin ¢ekilen bilgisayarli tomografisi

Stocker ve arkadaslan tarafindan CCAM 1977°de (g alt tipe bo-
|Gnmastir. Tip I'de prognoz en iyi iken, Tip llI'te en kétadar. Tip
I ve 1l malformasyonlarin intrauterin gerileme gosterebilecegi de
bildirilmistiré. Tip | formu % 50-70 oraninda gorilur, bir veya bir-
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den fazla buyik (> 2 cm) kistlerden olusur. Kistler diiz veya kiibo-
id hicrelerden meydana gelir,siklikla mediastinal herniasyona yol
acarlar. Kistlerin duvarlarinda belirgin diiz kas ve elastik doku bulu-
nur. Ara sira mukus Ureten hiicreler gorilir ve kikirdak varligr son
derece nadirdir. Tip Il formuna % 15-30 oraninda rastlanir, birden
fazla kiicik (< 2 cm) kistlerden olusur. Kistler duvari silyali kiiboi-
dal veya kolumnar epitel ile doselidir. Mukus hiicreleri ve kikirdak
goriilmez. Bu tip genellikle diger sistem anomalileriyle birliktelik
gosterir.® Bunlar arasinda, trakeodzofageal fistll, bilateral renal
agenezi veya disgenezi, 6zofagus atrezisi, barsak atrezisi, diyaf-
ragma, kalp, merkezi sinir sistemi ve kemik anomalileri sayilabilir.
Malignite gelisimi icin risk altinda degjldir. Genellikle kiigik oldu-
gundan, komsu akcigere kitle etkisi yoktur. Tip 1l en agir formudur
ve %5-10 oraninda bildirilmistir. Lezyonlar biyiik ve tim akcigeri
tutabilir. Ayrica fetal hidrops ve pulmoner hipoplazi tipiktir. Bebek-
ler 610 dogmus ya da dogumdan hemen sonra siddetli, progresif
solunum sikintisi, siyanoz ve solunum yetmezligi gelismis olabilir.
Neredeyse tim hasta bebekler erkektir.*® Stocker bu siniflamaya
2002'de iki tip (tip 0 ve IV) ekleyerek degistirmis ve lezyonu kon-
jenital pulmoner hava yolu malformasyonu (CPAM) olarak yeniden
adlandirmistir. Trakeobronsiyal orijinli tip 0, kiiciik ve fonksiyonel
akcigerlerle normal bir gdrinime sahiptir. Distal asiner kokenli Tip
IV, cok biyik (> 10 cm) kistlerden olusur. Yenidogan déneminde
genellikle pndmotoraks ile ortaya ¢ikabilir.”° Bizim olgumuz tip Il
olarak degerlendirildi. Eslik edebilecek patolojiler agisindan cekilen
trans fontanel USG sonucunda kranial patoloji saptanmad. Toraks
ve st batin BT'de CCAM disinda gorilebilen kesitlerde bobrek
anomalisi ve ek anomali gorillmedi. Kardiak anomaliler agisindan
patoloji gdzlenmedi.

Hastaligin tanisi prenatal dénemde fetal USG ile konulur. USG'de
kistler, fetal hidrops saptanabilir. Ayirici tani da prenatal MR, kon-
jenital diyafragma hernisinden ayrimda yardimci olabilir. Postnatal
donemde tanida BTT yardimcidir. Kistik lezyonlarin gérildGgi tipik
bulgular tomografide mevcuttur: Tip | tamamen hava veya hava-si-
vi seviyeleri icerir, cogunlukla tek bir lezyon ya da birkag biyik kist
vardir. Tip Il, tip I'e benzer bir gorinime sahiptir. Fakat, tip II'de lez-
yonlar daha ¢ok sayida ve kiiciik kistler icerir. Tip | genellikle kati,
biyik ve homojen bir kitle olarak gorilir. Kitle etkisi nedeniyle
genellikle tek tarafli akciger hipoplazisi ile karsi tarafa mediastinal
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sift vardir. Tip 4 dogumda veya ¢cocukluk ddneminde tansiyon pné-
motoraks, enfeksiyon ile ya da rastlantisal olarak saptanir.

Hayatin ilk ddnemlerinde bu kistlerin ici sivi dolu oldugundan direkt
grafide homojen dens gdrinGmler olabilir. Bu sivilar bronsiyal, len-
fatik ve dolasim sistemi tarafindan emilerek kistler radyolusen hale
gelirler.1" Bu sebepten 6tur( yasamin ilk ddnemlerinde cekilen di-
rekt grafilerde bulgu vermeyebilirler. Bizim vakamizda da yatista ilk
cekilen PA akciger filminde sol Ust lobda sipheli retikiilonodiler
patern izlendi (Resim 1). Takipne bulgusunun ilk giinlerde olmayip
6.giinden sonra olmasi dikkatimizi cekmistir, bu durumun CCAM
patogenezi Uzerine yapilacak daha ileri ¢alismalar icin dnemli bilgi-
ler saglayabilecegini distindik.

Olgularin 1/3’tine gocukluk ¢aginda tani konulur, genellikle tip |
ve IV formlarinda gorilir. Bu olgular siklikla tekrarlayan oksirik,
pnomoni, dispne ve siyanoz ile semptom gosterir.*

Hastaligin kesin tanisi genellikle kitlenin cerrahi rezeksiyonu son-
rasi yapilan histopatolojik degerlendirme ile konur. Kitlenin biyik-
ligine gore uygulanan cerrahi teknik degjsir.

Uygulanan cerrahi yontemler; tek ya da multipl lobektomi, lobekto-
mili ya da lobektomisiz tek veya multipl segmentektomi, anatomik
olmayan rezeksiyon ve pndmonektomidir.’

Cerrahi tedavi karar hastaligin semptomatik olup olmamasina bag-
lidir. Semptomatik hastalarda cerrahi tedavi, tercihen lobektomi
uygulanir. ileri derece solunum sikintist olan hastalarda cerrahi re-
zeksiyon hemen yapilir, ama az semptom gdsteren ve yasam fonk-
siyonunu etkilemeyen olgularda ileri yaslarda yapilabilir. Biyik
cocuklarda yapilan cerrahi tedavi, genellikle tekrarlayan enfeksi-
yonu 6nlemek ve malignite ile ilgili endiseleri gidermek icin yapilir.
Asemptomatik hastalarda ayrica iki tarafll veya multifokal kistler ile
aile 6ykiisU olan tim hastalar icin de cerrahi rezeksiyon o6nerilir.
Ug-alti ayin ideal operasyon zamani oldugu ileri striilmistiir. Yeni-
dogan doneminde asemptomatik hastalara yapilan minimal invaziv
cerrahi ile komplikasyon olmaksizin basarili sonuglar bildirilmistir,
en sik goriilen komplikasyon tekrarlayan akciger enfeksiyonudur.*
Olgumuza literatir bilgileri 1s18inda dizenli takiplerle birlikte 5.
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ayinda akciger enfeksiyonlari, sepsisi ve maligniteyi dnlemek icin
cerrahi girisim planland..

Ayirici tanida pulmonersekestrasyon, konjenital lober amfizem,
konjenital pnémoni, diafragma hernisi, postinfeksi—y6z pnémo-
toseller, pediatrik pnomotoraks ,plevral efiizyon ve hemotoraks
distintlmelidir.10Bizim hastamizin BTT sinde hava kistlerinden
olusan kistik gorinim izlendigj icin CCAM tanisi konuldu. Amfi-
zematdz gorinim izlenmediginden konjenital lober amfizem dis-
land.

Sonug olarak yenidogan doneminde etyolojisi saptanamayan so-
lunum sikintisi varliginda nadir gézikse de CCAM akilda tutulmali-
dir. Hayatin ilk dénemlerinde ¢ekilen PA akciger filmi dogal olarak
degerlendirilse bile kistlerin icinde sivi olabileceginden tani disla-
namaz. Kist veya kistlerin olusturacagy etki ve klinik duruma gore
cerrahi tedavinin ne zaman yapilacagina karar verilmelidir.
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