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OZET

Kistik adenomatoid malformasyon, brongiyoler yapilarin matiirasyonunda yetersizlik ve normal akciger dokusunda
degisik biyikliik ve sayida kistlerle karakterize olan bir hastaliktir. Asemptomatik seyirli olabilecegi gibi bazi
olgularda solunum vetmezligi, takipne, sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari ve siyanoz gérillebilmektedir.
Son willarda prenatal ultrasonografi sayesinde kistik adenomatoid malformasyonlu olgular antenatal dénemde
taninabilmektedir. Postnatal dénemde cekilen gégiis réntgeni ve bilgisayarli tomografi tanida yardimcidir. Tedavide
akcigerin bliytimesini engelleyen basiyi ortadan kaldirmak amacwla lobektomi, cerrahi rezeksiyon veya segmentektomi
uygulanmaktadir. Kistik. adenomatoid malformasyonun ii¢ tipi bulunmaktadir. Olgumuz sag akcigerinde saptanan
kistik yapilarin 2 cm’den biyiik olmasi ve asemptomatik seyir gbstermesi, prenatal dénemde tani almis olmast ve
nadir goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Kistik adenomatoid malformasyon, prenatal tani

SUMMARY

Cystic adenomatoid malformation is characterised by maturation failure of bronchial structures and multiple
cysts in varying shapes in the lung tissue. The course of the disease may be asymptomatic, but in some cases
the clinical manifestations may consist of respiratory distress, tachypnea, recurrent respiratory tract infections
and cyanosis. Recently cystic adenomatoid malformation can be diagnosed by prenatal ultrasonography in the
early stages of the disease. Postnatally, chest roentgenogram and computerised tomogrophy may be helpful
in the diagnosis of the disease. Lobectomy, surgical resection or segmentectomy are recommended procedures
in order to relieve the pressure of the cysts on the lung tissue and maintain the maturation of the lung.
There are 3 types of cystic adenomatoid malformation. Our case was presented herein due to cystic
structures broader than 2 cms in diameter, asymptomatic course, prenatal diagnose, and its rarity.

Key Words: Cystic adenomatoid malformation, prenatal diagnosis

SSK Tepecik Hast Derg 2002;12(2-3):111-114

@



Cetin ve ark.

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
havayollarinin mattirasyonunda yetersizlikle karak-
terize nadir bir akciger anomalisidir. Olgularin
bliyiik bir kisminda neonatal dénemde solunum
sikintis, siyanoz goriilmekle birlikte bazi olgular
asemptomatik seyredebilmektedir. Son yillarda
prenatal dénemde yapilan ultrasonografi saye-
sinde olgular erken dénemde tanmnabilmekte ve
gerektiginde intrauterin cerrahi girisim yapila-
bilmektedir. Bizim olgumuz fetal dénemde tan
almis olup nadir bir anomali olmasi nedeni ile
sunumu yapilmistir.

OLGU SUNUMU

Miadinda, C/S ile dogdugu 8@renilen bir gtinlik
erkek olgu intrauterin dénemde yapilan ultra-
sonografide sag akcigerde iki adet kistik lezyon
(Resim 1) saptanmasi {izerine yatirildi. Fizik
bakida agirlik: 3000 gr (25-50 p), boy: 45 cm
(10-25 p), bas cevresi: 32 cm (10-25 p), KTA:
130/dk, SS: 36/dk, kan basinci: 85/50 mmHg,
1st: 36.8°C (timpanik) olup, yenidogan refleks-
leri olagandi. Akciger oskiiltasyonunda bilateral
kaba ralleri duyulan olgunun her iki ayak iki ve
{iclincti parmaklarn arasinda sindaktili mevcuttu.
Diger sistem bakilan olagan olarak degerlendi-
rildi.

Laboratuvarinda hemogram ve rutin biyokimya
degerleri olagan olarak saptandi. Cekilen akci-
ger grafisinde sag orta zonda iki adet kistik
gorinim mevcuttu. Goglis tomografisinde ise
sag akcigerde apeksten bazale dek posteriorda
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Resim 1. Kistik lezyonlarn prenatal ultrasonografideki
goriintlsu.

yerlesmis, en blyigu 42x54 mm boyutlarinda
cok sayida ince duvarh Kistik lezyonlar saptan-
mis olup ve bu goriinim kistik adenomatoid
malformasyon tip 1 ile uyumlu olarak deger-
lendirildi (Resim 2). Izlemi sirasinda solunum
sistemi enfeksiyonu izlenmeyen, gelismesi yas:
ile uyumlu olan olguya 6. ayinda sag lobektomi
uygulandi. Su anda 18 aylik olan hastamizin
agirhgr 13 kg (75-90 p), boyu 85 cm (75-90 p)
olup normal bir

=

Resim 2. Kistlerin toraks tomografisinde gériintimdl.

TARTISMA

Cocuklarda ve bebeklerde trakeobronsial agacin
kistik anomalileri genellikle konjenital orijinlidir
(1). Bu kistik anomaliler pulmoner sekestras-
yon, konjenital kistik adenomatoid malformas-
yon, konjenital lober amfizem ve bronkojenik
kisti icermektedir (2). Kistik adenomatoid malfor-
masyon mezensiyal elementlerin anormal proli-
ferasyonu ve bronsiyoler yapilarin matiirasyo-
nunda yetersizlikle karakterize olan bir anoma-
lidir (3). Kistik yapilar genellikle tek lobda yer
almaktadir (4). Kistik adenomatoid malformas-
yon pulmoner hipoplazi, ekstralober sekestras-
yon, diafragma hernisi, hemivertebra ve Pierre-
Robin sendromu ile birliktelik gésterebilmekte-
dir. Olgularin 1/4’t 8lt dogmakla birlikte canli
doganlarin yaridan fazlasinda prematiirite, poli-
hidramnios ve hidropsa sik rastlanmaktadir.
Erkek cinsiyette daha sik gorilmektedir. Kistik
adenomatoid malformasyonun 3 tipi bulunmak-
tadir; Tip 1'de kistik yapilar silyali psodostratifiye
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kolumnar epitel ile déseli olup, 2 cm’den daha
buyiik tek veya cok sayida kistik yapilar goriil-
mektedir. Tip 2’de ise silyal kiibik kolumnar
epitel ile doseli olan 1 ¢m'den kiiciik ¢cok sayida
kistik yapilar bulunmaktadir. Tip 3’de mediyas-
tende kaymaya sebep olabilen, kistik olmayan
genis bir lezyon bulunmaktadir (5). Tip 4 son
yillarda tarnmlanmakta olup sikligi kesin olarak
bilinmemektedir. Bu olgular biiylime geriligi, sik
akciger enfeksiyonlari ile basvurabilmektedir (6).
Tip 1 kistik adenomatoid malformasyonlu olgu-
lar asemptomatik olmakla beraber tip 2 ve 3
agrr seyirlidir. Bizim olgumuz, antenatal dénem-
de yapilan ultrasonografik incelemede sag akci-
gerde gortilen Kistik yapilarin kistik adenoma-
toid malformasyon ile uyumlu oldugu saptan-
mis olup, postnatal dénemde yapilan radyolojik
degerlendirmede bu kistlerin 2 cm’den biiyiik
olmalari ve hastanin asemptomatik seyir gdster-
mesi nedeniyle tip 1 olarak degerlendirilmistir.

Son yillarda prenatal ultrasonografinin yayginlas-
mast ile bu olgular antenatal dénemde tanina-
bilmekte ve bu sayede erken dénemde yapi-
lacak cerrahi girisimler hayat kurtarici olabil-
mektedir (7). Kistik adenomatoid malformas-
yonlu olgularin bliyik bolumii prenatal 22
haftadan 6nce taninabilmektedir (8). Olgumuz
ise prenatal ultrasonografik inceleme ile 24.
haftada taninmustir.

Olgularin biyiik bir bolimiinde neonatal dénem-
de dispne ve siyanoz gorilmektedir (5). Asemp-
tomatik olgularda ise ilerleyen doénemlerde
tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina rastlanmak-
tadir. Nadir olmakla birlikte pnémotoraks ve
hemopnoémotoraks gelisebilmektedir (9,10). Intra-
torasik basincin artmasi akciger dokusunda
hipoplazive neden olmaktadir. Ozellikle tip
3’li olgularda vena kava inferiorun obstriiksi-
yonu sebebi ile anazarka tarzinda édem ve asit
goriilebilmektedir (5). Diffiiz, bilateral tutulumu
olan olgularda postnatal dénemde restisitasyo-
na yanitsiz solunum yetmezIligi gelismektedir.
Olgumuzda postnatal dénemde dispne, siyanoz
ve 6dem izlenmemistir.

Akciger lezyonu hidrops gelisecek kadar biiytik-
se ve immiin bir nedene bagh degilse intrauterin
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cerrahi girisimin gerekli olduguna inamlmak-
tadir. Bu arada lezyonun zaten kiictilecegdini ve
intrauterin girisime gerek olmadigini savunan-
lar da vardir. Prenatal ultrasonografi sayesinde
asemptomatik olan olgular erken dénemde tani-
nabilmektedir. Bizim olgumuz intrauterin dénem-
de tanindi@i icin asemptomatik olmasmna ragmen
klinikte degerlendirildikten sonra elektif sartlar-
da opere edilmistir.

Olgularda, postnatal dénemde cekilen gégtis
rontgeninde diizensiz kistik yapilar saptanmak-
tadir. G6giis réntgeninin normal olmasi regres-
yonu kanitlamamaktadir (11). Bilgisayarh tomo-
grafinin hastaliin tanisinda ve izleminde yarar-
I oldugu belirtiimektedir (1). Hastamizda da tani,
postnatal dénemde cekilen akciger grafileri ve
tomografi ile dogrulanmis olup tedavinin yén-
lendirilmesinde yardimci olmustur.

Tedavide etkilenmis olan lobun tam olarak ¢ika-
rilmasi dnerilmektedir. Amag akcigerin biiyiime-
sini engelleyen ve matiirasyonunu kisitlayan
basiyi ortadan kaldirmaktir (12,13). Asemptoma-
tik olgularda ilerleyen dénemlerde sik tekrarla-
yan akciger enfeksiyonlari ve apseler goriilebil-
mektedir. Ayrica bu olgularda rabdomiyosar-
kom, karsinom gibi maligniteler daha yiiksek
oranda gdrildiigiinden asemptomatik olgulara da
elektif sartlarda cerrahi tedavi yapilmasi gerek-
mektedir. Asemptomatik bebeklerde yapilan
cerrahi girisim sonrast hastanede kalis siirele-
rinin daha kisa oldugu ve semptomlarin gelisi-
minden sonra yapilan cerrahi girisimle kiyaslan-
diginda maliyetin daha az oldugu belirtilmekte-
dir (14). Etkilenmis akciger lobunun tam olarak
cikanlmas ile olgularin biiyiik bir kisminda tam
ivilesme saglanirken, segmental rezeksiyon ise
genellikle yetersiz olmaktadir. Ote yandan erken
operasyonun kiiciik cocuklar ve bebeklerce
daha ivi tolere edildigi de bildirilmektedir (15).
Hastamizda da erken dénemde (yasarmnin 6.
ayinda) sag lobektomi uygulanmis olup, bir yili
askin bir stiredir sorunsuz olarak izlenmektedir.

Hastalarda prognoz lezyonun boyutu ve tipine
gore degismektedir (5). Pulmoner hipoplazinin
varhigi ve fetal dénemde hidropsun saptanmasi
kotil prognostik deger tasimaktadir (16). Hidrops,
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tip 3 kistik adenomatoid malformasyonlu olgu-
larda kistik kitlenin mediastende basisi nede-
niyle olusan venokaval obstriiksiyona bagh olarak
gelismektedir (5). Bizim olgumuzda prognozu
kotii yonde etkileyecek hidrops, polihidramnios,
mediastinal sift gibi bulgular saptanmamustir.
Bazi olgularda ise intrauterin regresyon goriile-
bilmektedir. Leeuwen ve ark. (11) prenatal
ultrasonografi ile izledikleri 14 kistik adenoma-
toid malformasyonlu olgunun 6’sinda (%43)
intrauterin dénemde parsiyel regresyon saptan-
digini belirtmektedirler.

Sonug olarak, antenatal dénemde ultrasonogra-
fi ile taninmasi mumkiin olabilen Kkistik adeno-
matoid malformasyonlu olgularda erken dénem-
de yapilan tamsal ve cerrahi girisimler hayat
kurtarici olabilmektedir.
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