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Case Report / Vaka Sunumu
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Congenital cystic adenomatoid malformation case
diagnosed in the first six months of life and application of
HFOV in respiratory failure due to pneumothorax

Yasamin altinci ayinda tanimlanmis kistik adenomatoid malformasyon

ew e

olgusu ve pnomotoraksa bagl solunum yetmezliginde HFOV uygulamasi

Seher ERDOGAN, Arzu OTO, Mehmet BOSNAK

SUMMARY

Patient who had pneumothorax and suffered convulsion during
chest tube revision was intubated due to respiratory failure and
transferred from the service of the department of Children’s
Health, and Diseases to its intensive care unit. The patient was
ventilated in SIMV-PS (synchronized intermittent mandatory
ventilation-pressure support) mode by mechanical ventilator.
Control blood gas pH and pCO, values were 7.01 and 115 mmHg,
respectively. Then, the patient was weaned from mechanical ven-
tilation and high-frequency oscilatory ventilation application was
started. Respiratory acidosis improved and the oxygenation index
decreased during blood gas monitoring. On the 7% day, patient
was connected to conventional mechanical ventilation. Pulmonary
wedge resection was performed for diagnostic purposes. Cystic
adenomatoid malformation was diagnosed histopatologically.
Patient was gradually separated from the ventilator on the 26t
day of hospitalization. Chest tube was withdrawn and the patient
was transferred to the ward of the department of pediatrics.
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OZET

Hastanemiz Pediatri Servisinde pnémotoraks nedeniyle izlenen
ve gbgdis tiipi revizyonu sirasinda konviilziyon gegiren hasta, so-
lunum yetmezligi nedeniyle entiibe edilerek Cocuk Yogun Bakim
Unitesine transfer edildi. Hasta mekanik ventilatérde SIMV-PS
(basing destekli senkronize aralikli zorunlu ventilasyon) modun-
da solutuldu. Bakilan kontrol kan gazinda pH: 7,01 ve pCO,:115
mmHg olmasi nedeniyle hasta mekanik ventilatérden ayrildi ve
yliksek frekans ossilasyon ventilasyon uygulamasi baslatildi. Kan
gazi takiplerinde respiratuvar asidozun diizeldigi ve oksijenasyon
indeksinin azaldigi goriildi. Yedinci giinde konvansiyonel meka-
nik ventilasyona gegildi. Tanisal amagli akciger wedge rezeksiyon
yapildi, patolojik incelemede kistik adenomatoid malformasyon
tanisi kondu. Yatisinin 26. gliniinde kademeli olarak ventilatér-
den ayrildi, ekstiibe edildi. G6giis tiipi ¢ekilen ve vital bulgulari
stabil seyreden hasta pediatri servisine devredildi.

Anahtar kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon,
yliksek frekansl osilatér ventilasyonu, pnémotoraks, solunum
yetmezligi

GIRIS

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM)
nadir, ancak yasami tehdit edebilen bir akciger ano-
malisidir. Gestasyonun 6.-8. haftasinda ortaya cikan,
proksimal hava yollarinda matiirasyon eksikligine,
alveollerde genislemenin eslik ettigi bir embriyolojik
gelisim eksikligidir. Degisen hacimlerde ve birbirleri
ile anastomozlar gosteren prolifere terminal bronsi-
oller ve kistler ile karakterizedir®. insidansi 1/8300-

1/35000 olarak belirtiimektedir. Sporadik olarak go-
rilir, olusumunda annenin yasi, irki, ilag ya da toksik
madde maruziyetinin etkisi yoktur?. Yenidogan déne-
minde ciddi ve ilerleyici solunum sikintisina, cocuk ya
da yetiskinlerde ise yineleyen akciger infeksiyonlari-
na neden olur. Okstiriik, dispne ve siyanoz yakinmala-
ri bulunabilir. Spontan pnémotoraks olabilir. Prenatal
KKAM tanisi alan hastalarin yaklasik yarisi dogum si-
rasinda asemptomatiktir. KKAM olgularinin 1/3’i ye-
nidogan doneminden sonra tani alirlar®#,
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Yineleyen pnémotoraks nedeniyle yatirilan, konjeni-
tal kistik malformasyon tanisi alan ve solunum destek
tedavisi yuksek frekans ossilasyon ventilasyonu ile
ylritilen 6 aylik kiz hasta sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Hastanemiz Pediatri Servisinde pnomotoraks nede-
niyle izlenen ve gogus tlipl revizyonu sirasinda kon-
viilziyon geciren hasta, solunum yetmezligi nedeniyle
entiibe edilerek Cocuk Yogun Bakim Unitesine trans-
fer edildi. Alti aylik kiz hastanin, 26 yasindaki annenin
2. gebeliginden 2. canl dogum olarak miadinda 3300
g olarak normal spontan vajinal yolla dogdugu 6gre-
nildi. Anne baba arasinda akrabalik yoktu, diger kar-
desi saglkli idi. Hastanin 3 aylikken ates ve solunum
sikintisi nedeniyle basvurdugu hastanede akciger
enfeksiyonu tanisi ile 20 giin yatirilarak tedavi edil-
digi 6grenildi. Bes aylikken benzer yakinmalarla ayni
hastaneye basvurdugu, ates etiyolojisi arastirilmak
Uzere servise yatirildigl, ancak yatisinin 2. glinlinde
solunum sikintisinin artmasi Uzerine yinelenen akci-
ger grafisinde pndmotoraks saptandigi ve gogus tiipl
yerlestirildigi belirtildi. Yogun bakim takibi sirasinda
klinik ve radyolojik bulgularda diizelme olmasi nede-
niyle 3 kez g6glis tiplniin cekildigi, yeniden pnémo-
toraks olusmasi nedeniyle hastanemiz pediatri servi-
sine sevk edildigi 6grenildi.

Cocuk Yogun Bakim Unitesine kabuliinde bilinci ka-
pall ve entibe idi. Ates 36,7°C, solunum sayisi: 47/
dk., nabiz 130/dk., kan basinci 101/40 mmHg idi. G6-
gls capi artmisti ve sol hemitoraks daha belirgindi,
solda solunum sesleri azalmisti ve solda gogus tipi
mevcuttu. Diger fizik muayene bulgulari dogaldi.
Hasta mekanik ventilatérde SIMV-PS modunda solu-
tuldu. Mekanik ventilator parametreleri; PIP:25 cm
H,O, PEEP:5 H,0, F:30/dk., FiO,:0,6 olarak belirlendi.
Midazolam ve morfin silfat inflizyonu ile sedasyon
analjezi, rokuronyum ile néromuskuler blokaj sag-
landi. Laboratuvar degerlendirmesinde beyaz kire
5600/mm?3, hemoglobin 9.7 g/dL, trombosit sayisi
277.000/mm? idi. Biyokimyasal parametrelerde se-
rum Albumin:2.3 g/dL, K:3.41 mmol/L, P:2.7 mg/dL,
Mg:1.28 mg/dL disinda digerleri normaldi. Hipoal-
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buminemi nedeniyle hastaya 1 g/kg alblimin IV uy-
gulandi, MgS04 ve KPO4 IV baslandi. Prokalsitonin
51.2 ng/mL olmasi nedeniyle antibiyoterapisi Mero-
penem + Vankomisin ile degistirildi. Kan kiltlrinde
Greme olmadi, bakilan Parainfluenza virus IgG, RSV
IgG, Legionella pneumophila IgM, Chlamydia pneu-
monia IgM, Mycoplasma pneumonia IgM, Coxiella
burnetti IgM negatif bulundu. PA Akciger grafisinde
sol akcigerde pnomotoraks olustugu, solda akciger
dokusunun kollabe oldugu goérildid. Gogis tiplne
ait gorlinti mevcuttu (Resim 1). Toraks Bilgisayarh
Tomografi (BT) incelemesinde solda genis pnémo-
toraks alani izlendi, sol akciger kismen kollabe go6-
rintimde idi, bilateral akciger parankiminde yaygin
amfizematoz alanlar, konsolidasyon ve infiltrasyon
alanlari saptandi (Resim 2). Ekokardiyogafi bulgulari
normaldi, abdominal ultrasonografi incelemesinde

Figlir 1. Bilateral akciger alanlarinda yaygin multikistik lezyonlar
saptandi.

Figlir 2. Sol akcigerde pnémotoraks ve akciger dokusunda kol-
laps izlendi.



S. Erdogan et al., Congenital cystic adenomatoid malformation case diagnosed in the first six months of life and application of HFOV in respiratory failure

due to pneumothorax

HFOV uygulamasinin
./ baslangici

Konvansiyonel mekanik
ventilator uygulamasina gegis
i

20 1 ——-________-—-

1gin 2gin 3.gn agin 5.g0n 6.giin 7.gun

Sekil 1. Yiiksek frekans ossilasyon ventilasyon uygulamasi te-
davisi ile parsiyel karbondioksit basinci ve oksijen indeksindeki
degisiklikler.

Figlir 3. Sag akcigerde de pnémotoraks saptanmasi lizerine sag
tarafa da gogiis tupii yerlestirildi.

patoloji saptanmadi. Arteriyel kan gazinda; pH:7.31
pCO,:60.2 mmHg p0,:86,9 mmHg HCO,:29.7 mmol/L
saptandi. Ventilator parametrelerinden frekans 35/
dk. ve PIP 27 cm H,O’a arttirildi. Kontrol kan gazinda
pH:7.16 pCO,:87.1 mmHg p0,:63.7 mmHg HCO,:30.2
mmol/L saptanmasi Uzerine frekans 40/dk., IT: 0,5
olacak sekilde degistirildi. Bakilan kontrol kan gazin-
da pH:7,01 ve pCO,:115 mmHg olmasi nedeniyle has-
ta mekanik ventilatorden ayrildi ve yiiksek frekans
ossilasyon ventilasyon uygulamasi (HFOV) (3100A
HFOV-CareFusion) uygulamasi baslatildi. Baslangig
ayarlari olarak F:8 Hz, Paw:25 cm H,O, AP:50, IT:%33,
FiO,:1 belirlendi. Kan gaz takiplerinde respiratuvar
asidozun duizeldigi ve oksijenasyon indeksinin azaldi-
g1 goruldli. HFOV uygulamasi ile kan gazi parametre
degisiklikleri Sekil 1’de gosterilmistir. Dort kez meka-
nik ventilasyon tedavisine gegis yapildi, ancak pCO,

Figlir 4. Akciger biyopsisi, fibroz duvarla cevrili kistik Vapllar
(H&Ex40).

Figlir 5. Akciger biyopsisi, fibr6z duvarla gevrili kistik yapilar
(H&Ex100).

degerinin hizla yikselmesi izerine yeniden HFOV uy-
gulamasina gegcildi. Yedinci glinde konvansiyonel me-
kanik ventilasyona gecildikten sonra kan gazi kont-
rolinde pH:7.42 pCO,:40.8 mmHg, p0,:188 mmHg,
HCO,:23.7 mmol/L saptandi, invaziv mekanik venti-
lasyon tedavisine devam edildi. PA Akciger grafisin-
de sagda da pndomotoraks olustugu gozlendi, hasta
Go6gus Cerrahisi Klinigi ile konsulte edildi, sag tarafa
da go6gils tupa takildi (Resim 3). Tanisal amagh akci-
ger wedge rezeksiyon yapildi, patolojik incelemede
fibroz duvarla gevrili kistik yapilar izlendi, bu bulgu-
larla kistik adenomatoid malformasyon tanisi kondu
(Resim 4 ve 5). Yatisinin 26. gliniinde kademeli olarak
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ventilatorden ayrildi, T tlpe gecildi, spontan soluma
testinin basarili olmasi nedeniyle hasta ekstiibe edil-
di. Nazal kanil ile yliksek akis tedavisi baslandi ve 10
glin devam edildi. Yatisinin 38. glintinde oksijen teda-
visi kesildi. G6gls tupi gekilen ve vital bulgulari stabil
seyreden hasta pediatri servisine devredildi.

TARTISMA

Akcigerin hamartomatoz bir lezyonu olarak KKAM,
birbirleriyle iliskili prolifere terminal bronsioller,
kistik ve solid yapilar ile karakterize dogumsal bir
anomalidir. Konjenital akciger malformasyonlarinin
%25’ini ve konjenital kistik akciger malformasyon-
larinin %95’ini olusturur. Erkeklerde daha sik gori-
[ar®.

KKAM, yenidogan déneminde ciddi ve ilerleyici solu-
num sikintisina, cocuk ya da yetiskinlerde ise tekrar-
layan akciger infeksiyonlarina neden olur. Fizik mu-
ayenede, etkilenmis tarafta gégsin belirgin olmasi,
hiperrezonans, azalmis solunum sesleri, kalp sesleri-
nin derinden gelmesi ve kalbin karsi tarafa yer degis-
tirmesi gibi bulgular bulunabilirt. Olgumuzda dogum
sirasinda solunum sikintisi olmamisti, ancak 3 ve 5
ayhkken olmak Uzere iki kez akciger infeksiyonu tanisi
ile hospitalize edilmisti. Son yatisinda ise tekrarlayan
pnomotoraks nedeniyle gogis tupi ile takip edilerek
ayirici taniya gidilmisti.

KKAM olgularinin %18-20’sine Prune Belly, pulmo-
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ner sekestrasyon, diyafragma hernisi, karsi akcigerin
agenezisi, renal ve kardiyak anomaliler eslik edebilir”.
Hastamizin abdomen USG incelemesi normaldi, eko-
kardiyografik incelemesinde patoloji saptanmadi.

KKAM, patolojik karakteristikleri agisindan 5 tipe
ayrilir®®. Tablo 1’de tipleri, insidansi ve 6zellikleri be-
lirtilmistir. Olgumuz toraks BT’de her iki akcigerde
yaygin ¢ok sayida kictk ¢aplh (0,5-1 cm) kistler sap-
tanmasi nedeniyle Tip 2 olarak degerlendirildi.

Prenatal tani Ultrasonografi (USG) ile olasi olabilir.
Capi 5 mm’nin altinda olan kistler ekojenik ve solid
gorlntilenirler. Polihidramnioz, hidrops, pulmoner-
hipoplazi ve mediastenin yer degistirmesi saptana-
bilir’, Hastamizin annesi gebeligi boyunca dizenli
olarak kontrollere gitmis, ancak yapilan USG incele-
melerinde bir anomaliden s6z edilmemisti.

Postnatal dénemde KKAM tanisi akciger grafisi ve to-
raks BT incelemesi ile konabilir. Prenatal tani konan
hastalarda postnatal donemde tani akciger filmi ile
dogrulanir, altinci aya kadar bir kez hastalara yiiksek
¢OzUnurliklh akciger tomografisi ¢ekilmesi oneril-
mektedir'?. Direkt radyografide boyutlari degisken ve
mediastinal sifte neden olabilen ¢oklu kistler gorile-
bilir. Ancak yasamin ilk glinlerinde bu kistlerin igi sivi
dolu oldugundan grafide homojen dens gorinimler
olabilir. Bu sivilar bronsiyal, lenfatik ve dolasim sis-
temi tarafindan zamanla emildikge kistler radyollisen
hale gelirler. Tomografi lezyonlarin yayginhg, kistik

Tablo 1. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon tipleri, insidansi ve 6zellikleri.

Tip insidans (%) Kist Capi Ozellikler
Tip0 1-3 Max. ¢cap 0,5cm  Dogumda kaybedilirler.
Kardiyovaskuler anomali ve dermalhipoplazi olabilir.
Tip 1 60-70 2-10 cm Malign potansiyele sahiptir. Yiizde 95 tek lob tutulumu vardir.
Kist tek ya da multipl olabilir. Prognozu iyi
Tip 2 15-20 0,5-1cm Yaygin multipl kist vardir. Pulmoner sekestrasyon siktir.
Kardiyak, renal ve kromozom anomalileri olabilir. En k&t prognoza sahiptir.
Tip 3 5-10 <0,5cm Multipl kist, bir ya da birkag lobu tutabilir.
Tip 4 10-15 Max. gap 7 cm Siklikla tansiyon pnomotoraks ve infeksiyon ile birliktedir. PIéropulmoner blastom ile yakin

iliskilidir.
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yapisi ve varsa konsolide alanlar veya baska yapisal
anomaliler hakkinda bilgi verir. Sauvat ve ark.*? yap-
tiklari bir calismada, asemptomatik olan ve prenatal
KKAM tanisi alan infantlarin %41'nin dogumda akci-
ger grafilerinin normal oldugunu, yapilan toraks BT
incelemesi ile %91’inde kistik akciger anomalilerinin
gorintulenebildigini gosterdiler.

Bronkopulmoner sekestrasyon, konjenital diyafrag-
matik herni, bronkojenik kist, konjenital lober am-
fizem, lokalize pulmoner interstisyel amfizem, pno6-
matosel ile ayirici tani yapiimahdir. Pnématoselde
adenomatoid malformasyonda goérilene benzer bir
sekilde kompleks epitelyal ve stromal kompenent
mevcut degildir. Lober amfizemde kistler arasi me-
safede alveollere rastlanmaz. Yiz yetmis iki hasta
iceren bir seride KKAM’li hastalarin %71’inde bron-
kopulmoner sekestrasyonun eslik ettigi ve siklikla Tip
2 ile birlikteligi gosterildi3.

intrauterin 32. haftadan 6nce saptanan ve hidrops
gelismis KKAM olgularinda fetal cerrahi prosedirler
uygulanmali ve fetal cerrahi deneyimi olan merkezle-
re transfer gerceklestirilmelidir. Otuz ikinci haftadan
sonraki hidrops olgularinda ise erken dogum dusu-
nldlmeli ve cerrahi rezeksiyon uygulanmalidir'®. Pul-
moner rezeksiyon yapilan ¢ocuk ve geng eriskinlerde
prognoz cok iyidir. Uygulanan cerrahi teknik kitlenin
blylkligine gore lobektomiden pndmonektomiye
kadar degisebilir. Ancak, tim akcigeri tutan yaygin
lezyonlarda total pulmonektomi gerekliligi vardir. Bu
olgularda mortalite yliksektir ve akciger transplantas-
yonu gereklidir®>*, Mortalite orani %5’tir, solunum
yetmezligi, sepsis, mekanik ventilasyon gereksinimi
ve eslik eden agir komorbiditeler mortalite igin risk
faktorleridir. Olgumuzda da solunum yetmezligi ge-
listi, hastaya invaziv mekanik ventilasyon uygulandi,
ancak solunumsal asidozun devam etmesi nedeniy-
le solunumunun yonetimine HFOV ile devam edildi.
HFOV tedavisi ilk kez 1980’li yillarin basinda klinik
olarak kullaniimaya baslanmistir. Konvansiyonel me-
kanik ventilasyonda uygulanmasi bazi zorluklar ice-
ren akciger koruyucu stratejiler ile etkili ventilasyon
arasindaki dengeyi kolaylastirir. En 6nemli iki 6zelligi,
suprafizyolojik solunum sayilari ve anatomik 6li bos-

luktan daha dusik tidal hacimlerdir. Konvansiyonel
mekanik ventilasyona gore avantajlari, daha dusik
hacim ve basing degisiklikleri, siklik gerilimin ortadan
kalkmasi, distal hava yollarinda belirgin dlciide daha
disik basinglarda etkin gaz degisimi ve endojen
surfaktan Uretiminin daha az baskilanmasidir. Daha
once KKAM'li hastalarda HFOV kullanimina iliskin li-
teratlr verisine rastlamadik. Ancak travma sonrasi
hava kacagi sendromu gelisen ve HFOV ile tedavi edi-
len 2 olgu sunumu rapor edilmisti'”*8, Agir pulmoner
kontlzyona bagli akut respiratuvar distres sendromu
gelisen 17 eriskin hastada HFOV uygulamasinin gi-
venli ve etkili oldugu, oksijenasyon indeksinde hizli
iyilesmeye yolactigi bildirilmistir’®. Akut pulmoner
disfonksiyonu olan yenidogan hastalarda HFOV uy-
gulamasinin invaziv mekanik ventilasyona gore, yeni
hava kagagl sendromu olusumunu azaltma potansi-
yeline sahip oldugu belirtilmektedir®. Hastamizda 7
glnlik HFOV uygulamasi sonrasi hiperkarbi dizeldi
ve invaziv mekanik ventilasyona gecilebildi.

KKAM, ender goriilmekle birlikte, yineleyen akciger
infeksiyonu ve akcigerde kistik lezyonu olan hastala-
rin ayirici tanisinda distntlmelidir. Solunum yetmez-
ligi gelisen hastalarda konvansiyonel MV ile dizeltile-
meyen hipoksi ya da hiperkarbi durumlarinda HFOV
uygulamasi alternatif bir tedavi secenegi olabilir.
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