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OZET

Akcigerin konjenital kistik adenomatoid malformasyonu
(KKAM) embriyonik farklilasma anomalisi olarak normal
akciger dokusunun yerini dedisik boyut ve sayida kist-
lerin almasi ile ortaya ¢ikan nadir bir hastaliktir.
Olgularin % 80-85'i solunum sikintisi nedeni ile neonatal
donemde veya tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari
nedeni ile iki yasin altinda gorilir. Perinatal ultrasonog-
rafi kullaniminin baslamasi ile intrauterin tani konulan
olgularin sayisi artmistir. 33 yasindaki 18 haftalik gebeye
yapilan rutin prenatal USG’de sol toraks iginde yerlesimli
blylk kistik kitle (25x30 mm) tespit edildi. Eslik eden
baska patoloji izlenmedi. Prenatal ultrasonografi (USG)
ile akcigerinde KKAM oldugu saptanan bir olgunun tani
ve tedavisini sunarak, bu nadir anomalinin tedavi
prensiplerini tartismayi1 amacladik.

Anahtar Kelimeler : Konjenital kistik adenomatoid mal-
formasyon, akciger, antenatal tani

ABSTRACT

Congenital cystic adenomatoid malformation of the
lung; case report with review of literature
Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) of
the lung which occurs with various forms and numbers
of cysts as embryonic differentiation abnormality, is a
rare abnormality. In %80-85 of cases, respiratory
distress occurs during the neonatal period or before the
age of two years due to respiratory infection. Most
patients with CCAM can be diagnosed with prenatal
ultrasound. Here in we present 33-year-old woman who
was evaluated by routine prenatal ultrasound at 18
weeks of gestation and who was found to have large
cystic mass area measured 25x30 mm in left fetal thorax
with no associated anomalies. We aimed to discuss
management principles of this rare abnormality by
presenting management and diagnosis of a case which
was prenatally diagnosed by ultrasound as CCAM of the
lung.

Key Words : Congenital cystic adenomatoid malformation,
lung, antenatal diagnosis.

GIRIS

Konjenital akciger kitleleri (KAK) gok nadir gortl-
melerine ragmen yasami tehdit etme potansiyeline
sahip hastaliklardir’™. Akcigerin hamartomatéz bir
lezyonu olan konjenital kistik adenomatoid
malformasyon (KKAM) birbirleri ile iliskili prolifere
terminal bronsioller, kistik ve solid vyapilar ile
karakterize olan dogumsal bir anomalidir®2,
Gebeligin 6.-8. haftasinda proksimal hava yolla-
rinda maturasyon eksikligi ve distal alveol doku-
sunda genislemenin mevcut oldugu embriyolojik
gelisim bozuklugu s6z konusudur. Kistik yapilarin
duvarinda kikirdak dokusu yoktur ve i¢ yuUzeyleri
kolumnar veya kiiboidal epitelyum ile déselidir®™.
Konjenital kistik akciger hastaliklari; kistik adeno-
matoid malformasyonu (KKAM), lober amfizem,
pulmoner sekestrasyon ve bronkojenik kist olmak
Uzere baglica doért tipe ayrilir. Bu hastaliklar
histolojik olarak farkli olmalarina ragmen, klinik ve
embriyolojik olarak benzer &zellikler tasirlar. Bu
nedenle kesin tanilari zor olup cerrahi gerektirir.
Insidansi 1/14000 ile 1/135000 olarak bildirilmek-
tedir>’. Onceleri neonatal dénemde solunum siste-
mi semptomlarn yarattiginda, yapilan klinik ve
radyolojik incelemeler sonucunda tanisi konulabi-
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lirken glnimizde antenatal USG ile intrauterin
dénemde saptanabilmektedir??®.

OLGU SUNUMU

Gravida 3, Parite 1 olan 33 yasindaki olguya 18.
haftada vyapilan rutin obstetrik USG inceleme
sirasinda fetusun sol hemitoraksinda en buyigu
28x30 mm olan kistik lezyon saptandi (Resim 1).
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Resim 1. Fetal sol hemitoraks alt zonda yelesen kistik
kitle lezyonu



Akcigerde KKAM 6n tanisi konularak konservatif
tedavi igin fetls takibe alindi. Mediastinal yapi-
larda ve batinda patolojik gorinim saptanmadi.
20 ve 24. haftalarda yapilan fetal eko sonucunda
yapisal veya fonksiyonel anormallik saptanmadi.
USG ile yakin takibe alinan gebeye 30. haftada
yapilan kontrol USG'de, tespit edilmis olan kistin
boyutunda (11 mm) belirgin gerileme saptandi.
3200 gr, 8-10 Apgarl bebek sezaryen ile dogur-
tuldu. Dogduktan sonra solunum sikintisi izlenme-
di. Cekilen AP akciger grafisinde lezyonun gerile-
mis oldugu gozlendi. Cocuk Cerrahisi Anabilim
dalinin 6nerisi dogrultusunda yakin takip onerildi.

TARTISMA

Konjenital akciger kitleleri intrauterin yasamin 5-
6. haftasinda mezodermal ve ektodermal kompo-
nentleri arasindaki iliskinin kesilmesi veya bozul-
masindan kaynaklanmaktadir. Bu embriyolojik
hata sonucu fetal hidropstan neonatal solunum
sikintisina kadar dedisen klinik spektrum ortaya
cikabilir®®3, ilk defa Chill ve Tang tarafindan diger
akcigerin kistik lezyonlarindan ayri olarak tariflen-
mistir’. Lober amfizemden sonra en sik gériilen
konjenital kistik akciger hastaligidir®*, KKAM
genellikle unilateral olup tek bir lobla sinirhdir.
Stocker ve ark. tarafindan klinik, mikroskobik ve
makroskobik olcltler dogrultusunda 3 alt gruba
ayrilmistir’ >, Tip 1 formu %65 oraninda gorilir.
Capl 2-10 cm arasinda, kalin duvarl, brons ile
iliskili hava veya sivi icerigi bulunabilen, silyal
psododistrafiye kolumnar epitel ile doseli bir veya
birden fazla kist icerir. En sik gorilen ve en iyi
prognoza sahip olan tiptir. Tip 2 formuna %25
oraninda rastlanir. Caplar 1 cm'den kliclk, duvari
silyali kiiboidal veya kolumnar epitel ile doéseli
multipl kistik yapilar vardir. Kist duvari mukoéz
hiicreler veya kartilajinéz yapilari barindirmaz. Tip
3 formu ise % 10 oraninda bildirilmistir. Caplari 5
mm'nin altinda, silyali ve nonsilyali kuboidal epitel
ile doéseli cok sayida mikrokistik, ciplak gézle solid
goérinimld olan ve genis hacimlere ulasabilen
lezyonlardir*7%, Bizim olgumuz bu siniflamaya
gbre tip 1 patolojiye sahip idi. Lezyon boyutlar
klglldikge prognoz kotlilesmektedir. Fetal hidrops,
polihidroamnios, pulmoner hipoplazi ve mediasti-
nal yer dedistirme sik rastlanan ikincil bulgular
olup kétl prognostik faktorlerdir 116,

GUnidmizde gebelerin prenatal kontrollerinde USG
kullanimi intrauterin tani konulan olgularin sayisini
artirmistir*?,  Ozellikle 2. trimesterin erken
dénemlerinde rastlantisal olarak gorilmektedir.
Prenatal USG ile tanida gestasyonel yas 6nemlidir.
Literatlirde ilk trimesterde saptanmis KKAM olgusu
bildirilmemistir. Rutin USG incelemelerinde en rahat
16-22. haftalar arasi ve 32. haftada saptanabil-
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mektedir. Ilerleyen gebelik haftalarinda kiigiik
kistlerin icine sivi toplanmasina bagh olarak hipe-
rekojen gorinim olusmaktadirt>16:18:19

Her (g tipte de kitle lezyonunun boyutuna bagh
olarak gelisen polihidramnioz, hidrops, pulmoner
hipoplazi ve mediastinal yer degistirme sik rast-
lanan sekonder bulgular arasindadir. Bunlarin
prognoza etkileri, histolojik tipten daha fazladir.
ilerleyen gebelik haftalarinda lezyonun gerilemesi,
hidrops veya polihidramniozun yoklugu ve pulmo-
ner hipoplazinin minimal olmasi iyi prognozu,
lezyonun devam etmesi ve eslik eden baska anor-
malliklerin varlidi ile prenatal cerrahi gerektirme-
sinin ise kotl prognozu goésterdigi bildirilmis-
tir®1318  Bizim olgumuzda da intrauterin gerileme
oldu. Ozellikle bliyiik boyutlu lezyonlarda, solunum
sikintisi  erken postnatal ddnemde gelisebilir.
Dogum sonrasi tanida cekilen PA akciger grafisi
ve/veya akciger BT'si taniya yardimcidir.

Son yayinlarda KAK'lerin %80'inin yasamin ilk 6
ayinda gérildigid bildirilmistir!t. Bu lezyonlarin
hepsi goérintileme ydntemlerinde hava veya sivi
dolu kitleler seklinde gorilmektedir. Antenatal 2.
trimester USG incelemeleri ile tani konulabilmek-
tedir®o11,

Bizim olgumuz kist boyutlar itibari ile tip 1
KKAM’e uymakta idi. Obstetrik USG ile yapilan
inceleme ayiricl tani ve prognozun belirlenmesinde
tek basina yeterli degildir. KKAM olgularinda post-
partum dénemde cerrahi yaklasim konusu tartis-
malidir. Solunum vyolu enfeksiyonlari riski ve
malignite gelisebilecedi duslincesi ile 1 yas civa-
rinda segmentektomi ve lobektomi O&nerenler
oldugu gibi, asemptomatik olgularin takibini 6ne-
renler de bulunmaktadirt®!®21, Olgumuza da lite-
rattr bilgileri 1siginda duzenli takipler ile kontrol
Onerildi.

Sonug olarak antenatal USG’de izlenen bir fetal
toraks kitlesi, dogum esnasinda ve/veya sonra-
sinda fetal yasamsal sorunlar yaratabilmektedir.
Bu nedenle fetal toraksin sonografik incelemesinde
oncelikle fetal diafragmanin ve mediastinal yapila-
rin net olarak secilerek toraks sinirlari belirlen-
melidir. KKAM'nin prenatal erken sonografik tanisi
jinekolog, pediatrist ve pediatrik cerrahin erken
dénemde haberdar olmasi nedeni ile prognozu
belirleyici 6neme sahiptir. USG ile KKAM 6n tanisi
konan hastalarda, dogum sonrasi yapilan deger-
lendirme ile tani dodrulanirsa, hastalarin yakin
gbzleme alinarak, konservatif veya cerrahi teda-
vilerden birinin planlanmasi gerekir. KKAM tip 1
tanisi alan hastalarin prognozu genellikle iyidir,
ancak lezyona bagdh ikincil patolojiler, eslik edebi-
len diger anomaliler ve ayirici tani acgisindan
dikkatle dederlendirilmelidir.
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