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OZET

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM), hamartomatdéz veya displastik akciger do-
kusunun, normal akciger dokusu ile kanistigi ve ge-
nellikle tek lob lokalizasyonu gosteren konjenital
pulmoner anomalilerden Dbiridir. Yenidogan ve
infantlarda daha sik izlenmesine karsin, eriskin yas-
ta daha nadir rastlarur. Tedavide etkilenen kisrmn
cerrahi olarak cikarimasi, tercihen lobektomi ya-
pumast énerilmektedir. On yedi yasinda sol akciger
list lobda kistik lezyonu bulunan kadin olgu,
hemoptizi, daha énce sol akciger alt lobda kistik
lezyon oldugu bilinen yirmi dért yasinda erkek olgu
ise nefes darlqi sikayeti ile klinigimize basvurdu.
Lobektomi ile opere edilen her iki olgu da
postoperatif = dénemde  histopatolojik  olarak
konjenital kistik adenomatoid malformasyon tip 1
tarust aldi. Nadir gorilmesi nedeniyle iki olgu ilgili
literatuir esliginde sunulmustur.

GiRiS

Akcigerin hamartomatdz bir lezyonu olan
KKAM, bilinen en sik konjenital pulmoner
anomalilerden biridir. Birbirleriyle iliskili
prolifere terminal bronsiollerden olusur ve ge-

SUMMARY

Congenital cyctic adenomatoid malformation
(CCAM) is one of the congenital pulmonary
anomalies generally localized in one lobe. Normal
lung tissue is infered with hamartomatoeus or
displastic lung tissue. Despite the fact that it is
mostly seen in newborn and infants; coincided
rarely in adults. Surgical resection of the affected
part, preferably lobectomy, is offered. Seventeen
years old woman with cystic lesion in left lung
superior lobe complaining of hemoptysis, twenty-
four year old male known to have cyctic lesion in
left lung inferior lobe with dyspnea, referred to our
clinic. Both cases were underdone lobectomy,
diagnosed as congenital cyctic adenomatoid
malformation type 1 histopathologically in post
operative period. Two cases are presented with
literature because it is rarely seen.

nellikle tek lob yerlesimi gosterir (1). Eriskin
yasta nadiren rastlanir. Non-spesifik Kklinik
semptomlar yaninda, dispne, hemoptizi, sik
solunum yolu enfeksiyonuna sebep olabilir.
Kesin tanisi ancak histopatolojik degerlendir-
me ile konulabilir (2).
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Bu calismada, operasyon ile eriskin yasta tip 1
KKAM tanisi alan ve lobektomi ile cerrahi mii-
dahale uygulanmus iki olgu degerlendirilmis ve
sunulmustur.

OLGU 1

Hastanemize basvurusundan yaklasik 2 hafta
kadar 6nce bir kez olan az miktarda hemoptizi
sikayeti nedeniyle 17 yasindaki bayan olgunun
yapilan tetkiklerinde akcigerde Kistik lezyon
saptanmasi uzerine Kklinigimize yoOnlendirildi.
Rutin incelemeleri normal olan hastanin bal-
gam ARB tetkiki menfi, tbc temas Oykiisii bu-
lunmuyordu. Posteroanterior (PA) akcider
grafisinde; solda paravertebral alanda, hilus ile
iliskisi olmayan, hava-sivi seviyesi mevcuttu
(Resim 1A). Toraks bilgisayarli tomografisinde
(BT); sol akciger ust lob anteriorda en genis
caplt 5 cm’ye ulasan, ince duvarl, dizgiin ci-
darh icerisinde hava sivi seviyelenmesi goste-
ren Kistik lezyon izlendi (Resim 1B). Batin
ultrasonografisi olagan olan olgunun bron-
koskopik tetkikinde endobronsiyal patoloji iz-
lenmedi.

Olguya sol akciger tist lobda kistik lezyon (kist

hidatik/abse/bronkojenik kist/konjenital ade-
nomatoid malformasyon) ©On tanisi ile
eksploratris  torakotomi  uygulandi. intra-

operatif incelemede lezyonun sol ust lob santral
lokalizasyonlu oldugu, kist kavitesi acildiginda
icinde koyu kivamli sari renkli mukus ve
kaviteye acilmis bircok brons agzi bulundugu
izlendi. Kistik lezyonun duvarindan alian
biopsi Orneginin ve Kkist igeriginin “frozen
section” incelemesinde, Kist duvarinda epitel-
yum izlenmesi, Kkist i¢inde mukus olmasi,
enflamasyon bulgusu ve kikirdak doku saptan-
mamasi uzerine konjenital Kistik adeno-matoid
malformasyon ile uyumlu oldugu bildirildi. OI-
guya tek lezyon olmasina ragmen KKAM Oneri-
len cerrahi tedavi prosedirii uygulandi, sol tist
lobektomi yapildi. Postoperatif histopatolojik
tetkik sonucu “birbirleriyle anastomozlar goste-
ren stratifiye prizmatik epitelle doseli irili ufakl
kistik yapilarin bulundugu, KKAM tip 1 ile
uyumlu” olarak bildirildi (Resim 2). Operasyon

sonrasi 6. gunde taburcu edilen olgu sorunsuz
olarak ikinci yil takibindedir.

&%

Resim 1. A. Sol iist zonda intraparankimal yerle-
simli, hava siv1 seviyesi gosteren Kistik
lezyonun goriinimii B. Lezyonun BT ke-
sitindeki goruntusti

incelemede,

Resim 2. Histopatolojik
epitelle doseli irili ufakl Kistik yapilarin
goruniimii (H.Ex40).

prizmatik
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OLGU 2

Basvurusundan yaklasik 5 yil kadar dnce sol
akciger alt lobda biilléz lezyon saptanan 24
yasinda erkek olgu, son bir aydir dispne sika-
yeti olmasi uzerine Klinigimize yonlendirildi.
Fizik muayenesi; gogsuniin sol alt bolimiinde
solunum seslerinin rolatif azalmasi disinda
olagandi. Akcider grafisinde, sol orta ve alt
zonda radyolusensi artimi mevcuttu (Resim 3).
Toraks BT'de; sol akciger alt lob superior
segmentte en genis yerinde 12x9 cm capa
ulasan bull6z akciger hastaligi géruntusi ve-
ren lezyon izlendi (Resim 4).

I |

Resim 3. Sol orta ve alt zonda bulléz akciger has-
talidr gériiniimii veren havalanma artimi

Olguya, sol akciger alt lobda kistik lezyon
(bulldz akciger hastahgy/Kistik bronsektazi/
bronkojenik  kist/konjenital adenomatoid
malformasyon) nedeniyle sol eksploratris
torakotomi uygulandi. Eksplorasyonda alt lob
superior segmentte, intraparankimal yerlesim-
li, etraf dokularda atelektaziye neden olmus
yaklasik 10x8 cm ebatlarinda Kistik lezyon sap-
tandi. Kist duvarindan goénderilen Orneklerin
“frozen section” incelemesi “benign, ancak na-
tirii acisindan kesin ayirici taniya gidilemedi”
olarak bildirildi. Kistik lezyonun alt lobun ne-

redeyse tamamina yakinmi kaplamasi ve lez-
yon haricindeki alt lobun atalektaziye bagl ha-
rap olmasi nedeniyle sol alt lobektomi uygu-
landi. Operasyon sonrasi kesin histopatolojik
incelemesinde, genis alanlarda psodostrafiye
silindirik silyali epitelle cevrili kistik karakterli
bronsiyal benzeri yapilarda kikirdak izlenmedi.
Bu yapilar cevresindeki diizenli parankim iz-
lenmesi uzerine KKAM tip 1 olarak raporlandi.
Postoperatif 6. gluniinde taburcu edilen olgu,
halen takibinin dordiinci yilindadir.

Resim 4. Sol akci@er alt lob superior segmentte en
genis yerinde 12x9 cm capa ulasan
bill6z akciger hastalidi goruntisii veren
lezyon

TARTISMA

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon,
embriyolojik gelisim siiresinde, gebeligin 6-8.
haftasinda, proksimal hava yollarindaki
matiirasyon eksiklidi sonucu olusur (3). Kikir-
dak dokusu icermeyen hamartomoz, konje-
nital bir anomali olarak tanimlanir (4).
insidansi 1/4000 ile 1/35000 olarak bildirilmis
olup cogunlukla yenidodan ve infantlarda iz-
lenmektedir. Genellikle unilateral ve solda da-
ha fazla olmak tizere tek bir lobla simirhdir (5).
Benzer sekilde, iki olgumuzda da lezyon, sol
tarafta olup, tek loba lokalize idi.

153 olguyu iceren bir derlemede, alti ayliktan
buytiik olgu oraninin %17 oldugunu belirtilmis-
tir (6). Lober amfizemden sonra en sik goriilen
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Konjenital kistik akciger hastaligi olup, tim
konjenital akciger lezyonlarinin %25 kadarimni
olusturur (7). Prenatal ultrasonografi ile KKAM
tanisi kolaylikla konulabilir (8).

Kistik yapilarin duvarinda kikirdak dokusu yok-
tur ve i¢ yuizeyleri kolumnar veya kiiboidal bir
epitelle doselidir (3). Patologlar bu ipuglar ile
kesin taniyt koyarlar. intraoperatif “frozen
section” bakisinda KKAM gibi nadir gdriilen
hastaliklarda net tan1 koyamayabilir. Erkek ol-
gumuzda oldugu gibi btiyiik lezyonlarda pato-
loji 6rneklemesinin sadece bir alandan yapila-
bilmesi, kesit alanina tanimlayici hiicrelerin
bulunmamasi etken olabilir. Stocker ve arka-
daslarinin, lezyonlar klinik ve patolojik agidan
degerlendirerek yaptiklari, multipl veya tek bii-
yuk Kistik form (Tip 1), orta buyiikliikte Kistik
form (Tip 2) ve solid form (Tip 3) halen en ¢ok
tercih edilen siniflamadir (9). Eriskin yasta en
sik gortilen tip 1 formu iki olgumuzda da kesin
histopatolojik taniydi.

Klinik olarak erigkin yasa ulasmis KKAM olgu-
larinda hemoptizi, dispne, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 ve spontan pnémotoraks bildi-
rilmistir (2). Ayrica KKAM'li olgularda malignite
(bronkoalveoler karsinom, rabdomiyosarkom)
gelisen olgular da bildirilmistir (10). Hemoptizi
nedeniyle basvuran bayan olgunun sikayeti
tekrarlamadi, yasinin gec¢ olmasi, radyolojik
olarak Kist duvarmin kalin olmamasi ve enfek-
siyon yada malignensi klinidinin olmamasi
abse yada tiimoral tanilardan uzaklastirdi. Er-
kek olguda ise dispne sikayeti olmasina kar-
sin, solunum fonksiyon testleri normal sinir-
larda, radyolojik gdriintiulemede lezyon alt
lobda simirli, tist loblar korunmus ve normal

parankim goriniimde olmasi biilléz akciger
hastaliklarindan uzaklastirdi.

ileri yaslardaki KKAM hastalarda infantlardan
farkli olarak miisin salgilayan hiicrelere de
rastlandiqi  bildirilmistir. Bu inflamasyona
predispozan proces, eriskinlerdeki sik enfeksi-
yon tablosunu agiklayabilir (4). Bayan hastami-
zin toraks BT dekKi ici sivi bulunan kavite goru-
nimi intraoperatif mukus oldugu saptandi.

KKAM'un ayrici tanisi her zaman Kkolaylikla ya-
pilamayabilir. Bronkojenik Kist, biilloz akciger
hastalidi, konjenital lober amfizem, bronko-
pulmoner sekestrasyon, Kistik bronsektazi,
pndmatosel, abse mutlaka hatirda tutulup, ile-
ri incelemeler yapilmalidir. Ancak yine de cogu
kez Kkesin sonuca olgumuzdaki gibi rezeksiyon
sonrasi histopatolojik tani ile ulasilabilmekte-
dir. PnOmatoselden kompleks epitelyal ve
stromal komponentler olmamasiyla, lober am-
fizemden Kistler arasi mesafede alveol olma-
masityla, bronkojenik kistten duvarda kikirdak
icermemesi ve alveoller ile direk bagdlanti ol-
mayigi ile ayirt edilebilir. ileri yaslarda lezyo-
nun maligniteye donusim ve komplikasyonla-
ra yol agma riski nedeniyle tedavi icin cerrahi
rezeksiyon Onerilmektedir (3). Tedavi tim yas
gruplarinda ayni olup, etkilenen kismin cerrahi
olarak cikarilmasi, tercihen lobektomi yapil-
masi Onerilmektedir.

Sonug olarak, her ne kadar KKAM oldukca na-
dir goriilen bir konjenital anomali ise de, rad-
yolojik incelemelerde tek lob ile sinirl Kistik
akciger hastalidi saptanan eriskinlerde, ayirici
tanida mutlaka akla getirilmelidir.
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