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Adolesan Yasta Tani Alan Konjenital Kistik

Adenomatoid Malformasyon

Zeynep Civelek', Nazan Dalgic', Canan Tanik?, Siikrii Mehmet Ertiirk?, Melih Akin*, ihsan Kafadar'

OZET:

Adolesan yasta tani alan konjenital kistik adenomatoid malformasyon
Akcigerlerin konjenital kistik adenomatoid malformasyonu (KKAM) terminal bronsiollerin anormal
proliferasyonu sonucu gelisen nadir bir gelisimsel anomali olup insidansi 1/4000 ila 1/35000'dir.
Olgularin blyik ¢ogunlugu (%90) hayatin ilk iki yili icinde tespit edilmekte ve ileri yaslarda, 6zellikle
adolesanlarda ¢ok nadir gérilmektedir. Yenidogan déneminde pulmoner kompresyon ve hipoplaziye
bagh solunum sikintisi gelisirken daha blyutk yastaki olgularda reklrren ve persistan pnémoniler
gorulebilir. Lezyon Stocker ve arkadaslari tarafindan 5 tipe ayrilmistir. Burada daha énce higbir yakin-
masi olmayan, tedaviye yanitsiz persistan pndmonisi nedeniyle video yardimli torasik cerrahi (VATS)
yapilarak tip Il kistik adenomatoid malformasyon tanisi alan 14 yasinda bir olgu sunulmustur.
Anahtar kelimeler: Adolesans, konjenital kistik adenomatoid malformasyon, pnémoni

ABSTRACT:

Congenital cystic adenomatoid malformation diagnosed during adolescence
Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) of lungs is a rare congenital lesion that is
associated with abnormal proliferation of terminal bronchi and has an incidence of 1/4000 to 1/35000.
Most of the cases (90%) are seen in the first two years of life and it is rarely seen in adolescents and
the older age groups. Respiratory distress related to pulmonary compression and lung hypoplasia
occur during the neonatal period, whereas recurrent and persistant pneumonia may occur at the older
ages. The lesion is classified into five types by Stocker et al. Herein, we present a fourteen-year-old
case who had no symptoms previously and diagnosed as type 2 cystic adenomatoid malformation with
video-assisted thoracic surgery (VATS) due to persistent and treatment-resistant pneumonia.
Keywords: Adolescence, congenital cystic adenomatoid malformation, pneumonia

S.E.E.A.H. Tip Biilteni 2017;51(3):247-51

'Sisli Hamidiye Etfal EGitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari,
Istanbul - Turkiye

?Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Tibbi Patoloji, Istanbul - Tiirkiye
3Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Radyodiagnostik, Istanbul - Tlrkiye
“Sigli Hamidiye Etfal Egitim ve Aragtirma
Hastanesi, Cocuk Cerrahisi, Istanbul - Tiirkiye

Yazisma Adresi / Address reprint requests to:
Zeynep Civelek,

Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma
Hastanesi, Cocuk Saghg ve Hastaliklari,
Istanbul - Tlrkiye

E-posta / E-mail:
zeyno_kcicek@hotmail.com

Gelis tarihi / Date of receipt:
27 Ocak 2016 / January 27, 2016

Kabul tarihi / Date of acceptance:
1 Nisan 2016 / April 1, 2016

GiRi$

Akcigerin hamartomatéz bir lezyonu olan konje-
nital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM), bir-
birleriyle iliskili prolifere terminal bronsioller, kistik
ve solid yapilar ile karakterize gelisimsel bir anoma-
lidir. insidansi 1/4000 ile 1/35000 olarak gosterilmis
olup konjenital akciger malformasyonlarinin %25’ini
ve konjenital kistik akciger malformasyonlarinin
%95’ini olusturur. Erkeklerde daha sik goralar (1-3).

Etiyopatogenezi tam olarak aciklanamamis olup
gebeligin 4-8. haftasinda proksimal hava yollarinda
maturasyon eksikligi ve distal alveol dokusunda

genislemenin oldugu bir embriyolojik gelisim bozuk-
lugu s6z konusudur (4,5). 1977'de 3 tipte ele alinir-
ken, 2002’de Stocker ve arkadaslari (6) tarafindan
siniflandirma genisletilerek 5 tip olarak tanimlanmis-
tir. Bu yeni siniflamaya gore: Tip 0’da KKAM akcige-
rin battin loblarini tutar ve yasamla bagdasmaz. Tip |
lezyonlu vakalar KKAM’lu vakalarin %60-70ini
olustururlar. Kist tek veya multipl” dir ve kist capi 2
cm ve daha biyik olup yasam beklentisi en iyi olan
gruptur. Tip Il lezyon %15- 20 oraninda gordlur. Bir
veya birden fazla kist olabilir, vakalarin %60’ina bas-
ta renal agenezi veya disgenezi, kardiyak anomaliler
ve intestinal atrezi olmak tzere ek anomaliler eslik
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eder. Kistlerin capi 2 cm’den az olup yasam beklen-
tileri %40 civarindadir. Tip Il lezyonlar; en az gorii-
len (%5-10) tip olup yasam beklentisi %50 civarinda-
dir, kist cap1 0.5 cm’den azdir ve genellikle solid lez-
yonlar halindedir. Tip IV KKAM’da kistler biyik,
periferik yerlesimli ve ince cidarlidir. Gortilme siklik-
lar1 %10’dan daha az olup genellikle asemptomatik-
tirler ve spontan pnémotoraks ile bagvurduklarinda
tani alirlar (7).

Burada 14 yasinda, daha 6nce herhangi bir
sikdyeti olmayan, pnémoni ve tiiberkiiloz 6n tanilar
ile servisimizde izlenen ve sonrasinda tip 1l KKAM
tanisi alan bir hasta sunulmustur.

OLGU

Daha 6nce gegirilen 6nemli bir hastalik oykusu ve
hastaneye yatis 6ykisi olmayan 14 yasinda Mogolis-
tanli erkek hasta, acil cocuk poliklinigimize son (¢
giindir devam eden oksurik, ates ve gogis agrisi
sikayeti ile getirildi. Hasta pnomoni on tanisi ile
Cocuk Enfeksiyon servisimize yatirildi. Fizik muaye-
nesinde; genel durum iyi, boy %75-90 persantilde,
kilo %90-97 persantilde, ates 37.8°C, kalp tepe atimi
84 dk, solunum sayisi 16 dk, sol akciger orta ve alt

Resim-1: Sol akciger orta ve alt lobda infiltrasyon ve
plevral eflizyon

bolimde azalmis akciger sesleri ve krepitan ralleri
mevcuttu. Diger sistem muayeneleri dogaldi. Akciger
grafisinde (Resim-1) sol akciger alt lob pnémonisi
olan hastanin kan tetkiklerinde; lokosit 11450 mm?,
notrofil 8700 mm?, CRP 135 mg/L (N: 0-5 mg/L) olup
diger kan parametreleri normal sinirlardaydi. intrave-
noz (iv) seftriakson 80 mg/kg/gtin, iki dozda baslandi.
Yatisinin yaklasik 48. saatinde solunum sikintisi geli-
sen, atesi devam eden hastanin akciger grafisi tekrar-
landi; sol akcigerinde eflizyon saptanmasi nedeniyle
toraks ultrasonu (USG) yapildi. Toraks USG’de ayni
alanda 5.5 cm’lik eflizyon mevcuttu. Hastaya toraks
ttpd takildi ve drene edilen sivinin laboratuar tetkik-
lerinde; glukoz 84 mg/dL, LDH 766 U/L, protein
4202 mg/dl, dansite 1010, l6kosit 55 mm?, eritrosit
1500 mm?3, ADA 46.3 U/L (N: 5-30 U/L) olarak bulun-
du. Mikobakteri PCR sonucu negatif saptandi. Plevral
eftizyonu gerileyen ve toraks tlipt tGglinct giintinde
cekilen hastanin atesinin devam etmesi nedeniyle
akciger bilgisayarli tomografisi (BT) cekildi. BT'de;
sol akciger bazalde hava bronkogrami icermeyen
konsolidasyon, tree-in bud (tomurcuklanmis agac
gorinumd), atelektazi, karacigerde multipl lokalize
kalsifiye sekel lezyonlar tespit edildi (Resim-2).
Tuberkiloz ile uyumlu olabilecegi belirtildi. PPD
negatif saptanan, tiberktiloz acgisindan aile 6ykisu
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Resim-2: Akciger tomografisi mediasten pencere
kesitinde sol akciger alt lob bazal kesimde plevral eflizyon
ve komsu akciger parenkiminde atelektazi
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Resim-3: HEx100 biiylitmede akciger dokusu icinde kigiik
kistik yapilar

bulunmayan hastanin tiiberkiiloz acgisindan aile tara-
masi istendi ancak aile bireyleri tarama testleri icin
verem savas dispanserine gitmedi. Hastadan Quanti-
feron TB-Gold testi gonderildi; sonug belirsiz saptan-
di. Tuberkiloz tanisi igin g gin Ustuste aclik mide
suyu ornegi gonderilen hastanin sonuclarinda tireme
olmadi. Karacigerinde mikrokalsifikasyonlari olmasi
nedeniyle Cocuk Gastroenteroloji Bolimu’ ne dani-
sildi. Tuberkuloz olabilecegi ama hastanin devam
eden atesi nedeniyle biyopsi yapilamayacagi belirtil-
di. Ates yuksekligi ve pnomoni bulgulari devam
etmesi nedeniyle hastanin mevcut antibiyotik tedavi-
si kesilerek piperasilin — tazobaktam 4 gr/doz, 4 doz-
da iv tedaviye gecildi. intravensz antibiyotik tedavi-
sinin 14. giiniinde atesi gerilemeyen hastanin toraks
tomografisi tekrarlandi; dnceki tomografisi ile benzer
bulgular saptandi. Bulgulari diizelmeyen ve giinde
en az bir kez atesi olan hastadan ayirici taniya gidil-
mesi icin Cocuk Cerrahisi tarafindan video yardimh
torasik cerrahi (VATS) ile plevra ve akciger 6rnegi
alindi. Cocuk Cerrahisi tarafindan lezyon yerinde
yogun icerikli abse formasyonu oldugu soylendi.
Patoloji sonucu konjenital kistik adenomatoid mal-
formasyon tip Il ile uyumlu saptandi, kronik nonspe-
sifik lenfositik pnémoni ve ayrica normalde tip I
KKAM’da gortilmeyen miisindz goblet hiicreleri var-
lig1 izlendi. Patolojik incelemede tip Il ile uyumlu
olmasina ragmen musinoz goblet hiicre gorilme
nedeninin arada sikismis normal bronsial ve kartilaj
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Resim-4: HEx200 biiyitmede cevre akciger dokusu
icinde kiclik kistik yapi ve lenfositten zengin yogun
inflamasyon

hiicreler oldugu dustinildi (Resim-3,4).

Enfekte KKAM tanisi alan, piperasilin-tazobaktam
tedavisi ti¢ haftaya tamamlanan, atesi gerileyen hasta
akcigerdeki kistik lezyonun elektif sartlarda opere
edilmesi icin Cocuk Cerrahisi Poliklinigi’ne yonlen-
dirildi. Ayrica hasta, karacigerinde gorintilenen
mikrokalsifikasyonlara yonelik biyopsi yapilmasi icin
de tarafimizca takibe alindi. Fakat hasta sosyal giiven-
cesi olmadigi icin takiplere gelmedi.

TARTISMA

Akcigerin kistik hastaligi ilk defa Bartholinus tara-
findan 1687’de bildirilmis olup akcigerin konjenital
kistik adenomatoid malformasyonu Stoerk tarafindan
1897’de tanimlanmustir. Stoerk (8,9) olgusunu “kistik
fotal brongsiom’” adiyla bildirilmistir. Olgular 1949’da
Chi’in ve Tang, 1964’te Belganger, la Fleche ve
Picard (1964) ve Demster (1969) tarafindan derlen-
mistir (8). Olgularin buytk cogunlugu (%90) hayatin
ilk iki yili icinde tespit edilmekte olup ileri yaslarda
ve Ozellikle adolesanlarda ¢ok az gortlir (2). Etiyo-
patogenez hentiz tam olarak agiklanamamistir. Kistik
yapilarin duvarlarinda kartilaj bulunmayip, ic ylizey-
leri kiiboidal veya kolumnar epitelle doselidir (10).
Karakteristik olarak icinde kikirdagi olmayan kistik
olusumlardan solid bir kitleye kadar degisen sekiller-
de olabilirler. Bu kistik yapilar cevresinde sik olarak
elastik lif artigi saptanir. Lezyonlu alanda inflamas-
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yon yenidoganlarda nadir bir bulgu iken eriskinlerde
sikca saptanir (1). KKAM genellikle tnilateral ve tek
bir lobla sinirlidir. 14 yasindaki olgumuz pnémoni
bulgulari ile tarafimiza basvurmustu. Hastamizda da
sol alt lob tutulumu vardi.

Etiyopatogenezi tam olarak aciklanamayan bu
hastalikta tanimlanan bes tip; Tip 0: Asiner displazi,
trakeobronsioler koken, Tip I: Brons/ bronsiol kokenli
multipl biyiik kistik tip, Tip II: Bronsiol kokenli kiictik
kistik tip, Tip IlI: Bronsiol/alveol kokenli kiicuk kistler,
tip IV: Distal asiner kokenli periferal kistik tiptir. 1977
yilinda Stocker (6) histolojik kriterlere gore siniflandir-
masini yapmis ve KKAM'1 (¢ tip olarak tanimlamustir.
2002’de ise tip O ve tip 4’0 tanimlayarak KKAM'u 5
tip olarak yeniden adlandirmustir (7). Tip 0’da trake-
obronsial agac ve akcigerler solid ve yogun mezenki-
mal doku icerir ve hayatla bagdasmaz, tip 4 ise distal
asiner orijinli periferik kistlerdir. Bunlar da bronkoje-
nik kistlerle karisabilir (6,7). KKAM genellikle unilate-
ral olup tek bir lobla sinirhdir (11). Miller ve arkadas-
larina (12) gore st ve alt loblar esit oranlarda tutulur-
ken, orta lob tutulumu daha az oranlarda ortaya ¢ik-
makta ve histopatolojik olarak, birbirleriyle anasto-
mozlar gosteren stratifiye prizmatik ya da kiboidal
epitel ile doseli irili ufakh, terminal solunum yollarina
adenomatoid bir goriinim veren cok sayida kistik
yapilar goriilmektedir. Bu kistik yapilar cevresinde sik
olarak elastik lif artisinin mevcudiyeti dikkati ceken
bir diger morfolojik bulgudur. Hastalikli akciger doku-
su disinda kalan normal histolojik yapidaki bronsiol
disi kistik parankimat6z dokuda kikirdak parcaciklar
mevcut degildir. Lezyonlu alanda inflamasyon, yeni-
doganlarda pek goriilmezken eriskinlerde sikca sapta-
nan bir bulgudur ve kistler arasinda normal parankim
yapisi mevcut olabilir (6,7). En sik bu tip goralir ve
sadece erigkinlerde bildirilmistir. Bizim olgumuz da
morfolojik olarak tip 1’ nin bu formu ile uyumluluk
gostermekteydi.

Yenidogan olgularda kitle etkisi, pulmoner komp-
resyon veya hipoplaziye bagli olarak solunum sikin-
tisi mevcuttur. Ozellikle hava hapsinin cok oldugu
durumlarda semptomlar oldukca siddetlidir. Daha
biytk yastaki olgularda ise rekiirren ve persistan
pnomoniler gorilebilir. Bildirilen geng eriskin ve
cocukluk cagindaki olgularin yarisi ates ve pnémoni
semptomlari ile bagvurmustur. Pnémoni tedavisin-

den sonra radyolojik iyilesmenin olmamasi 6nemli-
dir. Bizim hastamizda da antibiyotik tedavisine yanit
vermeyen bir pndmoni mevcuttu, fakat sonrasinda
hastamiz enfekte KKAM tanisi aldi. Erigskinlerde
oldukca nadir saptanan KKAM’in ayirici tanisi iceri-
sinde pnomatosel, kistik bronsiektazi, konjenital
lober amfizem, intrapulmoner bronkojenik kistler yer
almaktadir. Pnomatoselde kistik adenomatoid mal-
formasyondakine benzer sekilde kompleks epitelyal
ve stromal komponent mevcut degildir. Lober amfi-
zemde kistler arasi mesafede alveoller bulunmaz.
Operasyon sirasinda sistemik dolasimdan tutulan
loba gelen anormal bir arter goériilmezse pulmoner
sekestrasyon dislanabilir. intrapulmoner bronkojenik
kist ise hiler bolgede yerlesmesi, soliter olusu, duva-
rinda kikirdak bulunmasi ve alveollerle direkt bag-
lantisinin olmayisi ile ayirici tanidan ekarte edilebilir
(1,13). Ayrica ulkemiz gibi tiberkiiloz hastaliginin
yaygin oldugu tlkelerde pulmoner tiberkilozun da
ayirici tanida mutlaka akla gelmesi gerekmektedir.
Biz de persistan pnémonisi olan hastamizda 6n plan-
da tiberkiiloz enfeksiyonu disiindiik, ama yapilan
ileri tetkikler ve biyopsi tanisi ile tiiberkiiloz 6n tani-
sindan uzaklastik.

Hastaligin kesin tanisi genellikle kitlenin cerrahi
rezeksiyonu ve yapilan histopatolojik degerlendirme
sonrasi konur. KKAM giliniimtizde antenatal ultraso-
nografi ile intrauterin donemde saptanabilmektedir.
Fetal hidrops, polihidroamnios, pulmoner hipoplazi
ve mediastinal yer degistirme sik rastlanan ikincil
bulgular olup koti prognostik faktorlerdir. Tedavide
lobektomi tercih edilmektedir. Geng eriskin ve
cocukta gorilen ve pulmoner rezeksiyon ile tedavi
edilen hastalarda prognoz cok iyidir (2,14).

SONUC

KKAM nadir goriilen bir hastalik olup pulmoner
kompresyon ve hipoplazi yaparak yenidoganda solu-
num sikintisina yol agmaktadir. Genc eriskinlerde ise
tekrarlayan ya da uzamis akciger enfeksiyonunda
eslik eden radyolojik bulgularla taniya yaklasilir. Bu
nedenle tedaviye yanitsiz, uzamis akciger enfeksiyo-
nu olan adolesan ve eriskin hastalarda mutlaka
KKAM akla gelmeli ve kesin tani icin histopatolojik
inceleme yapilmahdir.
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