Konjenital Kistik Adenomatoid Malformasyon

Omer Soysal*, Abdullah Aydin**  Oguz Turhan** Hasan Ozdemir*, Zeki Yildirnm*** Canan

Hasanoglu***

Ozet: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon akcigerin nadir goriilen, kistik ve solid
komponentleri olan dogumsal bir anomalisidir. Eriskinde, ¢ocukta ve infantta dispne ve sik akciger
enfeksiyonu ile karakterlidir, fakat yenidoganlarda respiratuar distres sendromu ve 6lii dogumun 6nemli
nedenlerinden birisidir. Yirmi yasinda olan bir Kkonjenital kistik adenomatoid malformasyonlu olgu

sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, eriskin, akcigerin konjenital lezyonlar:

Akcigerin hamartomatéz bir lezyonu olan
konjenital kistik adenomatoid malformasyon
(KKAM), birbirleriyle iliskili prolifere terminal
bronsioller, kistik ve solid yapilar ile karakterize
olan bir dogumsal anomalidir (1). Gebeligin 6-8
inci haftasinda proksimal hava yollarinda
maturasyon eksikligi ve distal alveol dokusunda
genislemenin mevcut oldugu bir embiyolojik
gelisim bozuklugu sézkonusudur. Kistik yapilarin
duvarinda kikirdak dokusu yoktur ve i¢ yiizeyleri
kolumnar veya kiiboidal bir epitelle doselidir (2).

Olgu Sunumu

Dogumdan beri mevcut olan nefes darligi ve
zaman zaman ortaya ¢ikan Oksiiriik, balgam ve
ates sikayetleri olan 20 yasindaki erkek hasta
kronik otitis media tanis1 ile ameliyat olmak
tizere hastanemiz Kulak Burun Bogaz Klinigine
bagvurmus. Akciger grafisinde lezyon goriilmesi
tuzerine konsiilte edilen hasta, mastoidektomi
ameliyatindan sonra klinigimize kabul edildi.
Fizik muayenesinde go6giis yoniinden 6nemli bir
patolojik bulgusu olmayan hastanin akciger
grafisinde sol {ist zonda multikistik lezyon
mevcuttu  ve sol st lob atelektatik idi.
Bilgisayarli toraks tomografisinde ise sol {ist
lobda multipl kistler mevcuttu ve brongektazi ile
uyumlu degildi. Fiberoptik bronkoskopide ise sol
iist lob bronsg agzinda web mevcuttu ve list loba
girilemedi. Konjenital kistik bir patoloji on tanisi
ile sol iist lobektomi uygulandi. Operasyonda,
tamami Kkistik yapilardan olusan, 2x3x7 cm
boyutlarinda hipoplazik ve mediastene ¢ok
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sik1 yapisik olan iist lob, sol nervus rekiirrens ile
birlikte ¢ikartildi. Makroskopik olarak en biiyiigii
3 cm c¢apta olan ¢ok sayida kistik yapilar
mevcuttu. Histopatolojik incelemede yer yer
silial1 psodostratifiye epitel ile yer yer siliasiz
kiiboidal epitel ile doseli kistik yapilar saptand:
(Resim 1 ve 2). Kistik yapilarin duvarlarinda
kikirdak, miikoz bezler ve diiz kas dokusu mevcut
degildi. Kistler arasi mesafede pnomositler ile
doseli alveollerin  mevcut oldugu goriildi.

Parankimde iltihabi hiicre infiltrasyonunun var
oldugu dikkati ¢ekti.

Resim 1. Tip 1 ve 2 arasinda intermediate tip kabul edilen
konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu olgunun
mikroskobik goriiniimii. Ustte kolumnar epitelle dioseli
kist ve altta duvar icinde ise tek sira kiibik epitelle doseli
kiigiik ¢apli kistler goriilmektedir (Hematoksilen-Eozin,
X40).
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Soysal ve ark.

Tim bu klinikopatolojik bulgular esliginde

lezyon, konjenital kistik adenomatoid
malformasyon intermediate grup (Tip 1 ve 2
arasi) olarak degerlendirildi.  Postoperatif

donemde herhangi bir sorunu olmadi, fakat tek
tarafli nervus rekiirrens paralizisi nedeniyle ses
kisikligi mevcuttu. Postoperatif besinci giin
taburcu olan hastanin {i¢ ay sonraki kontroliinde
sorunu yoktu.

Resim 2. Olgunun daha biiyiik biiyiitmedeki mikroskopik
goriintimii. Sagda kiibik tek sira epitelle doseli kiigiik kist,
solda ise kolumnar, psédostratifiyve epitelle doseli kist
goriilmektedir (Hematoksilen-Eozin, X100)

Tartisma

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon,

degisen hacimlerde olan ve Dbirbirleri ile
anastomozlar  gosteren prolifere  terminal
bronsioller ve kistler ile karakterli
disembriyogenetik bir lezyondur (1).
Etyopatogenez heniiz tam olarak

agiklanamamistir. KKAM genellikle {inilateral
olup tek bir lobla smirhdir. Miller ve
meslektaglarina gore (3) ist ve alt loblar esit
oranlarda tutulurken orta lob tutulumu daha az
oranlarda ortaya c¢ikmaktadir. Bizim olgumuzda
da st lob tutulumu mevcuttu. Histopatolojik
olarak, birbirleriyle anastomozlar gosteren strati-
fiye prizmatik ya da kiiboidal epitel ile doseli irili
ufakli, terminal solunum yollarina adenomatoid
bir goriinim veren c¢ok sayida kistik yapilar
mevcuttur. Bu kistik yapilar ¢evresinde sik olarak
elastik lif artiginin mevcudiyeti dikkati ¢eken bir
diger morfolojik bulgudur. Hastalikli akciger
dokusu disinda kalan normal histolojik yapidaki
bronsiol dis1 kistik parankimatdz dokuda kikirdak
parcaciklart mevcut degildir. Lezyonlu alanda
inflamasyon, yenidoganlarda pek goriilmezken
erigkinlerde sik¢a saptanan bir bulgudur (1,4).
Lezyon patolojik o&zelliklerine gore 3 grupta
siniflandirilmaktadir (4). Birinci grup igerisinde

yer alan lezyonlar; tek veya cok sayida 2,5 cm
den biiyiik kistlerden olusur. Kistler silyali
stratifiye  silendirik  epitelle  ddseli  olup
duvarlarinda bol miktarda diiz kas ve elastik lif
igerirler. Kistler arasinda normal parankim yapist
mevcut olabilir. En sik bu tip goriiliir ve sadece
eriskinlerde Dbildirilmigtir. Nefes darligi geg
dénemde ortaya ¢ikar ve prognozu oldukga iyidir
(1,4). ikinci grup lezyonlar, genellikle tek katl
silyali kiiboidal epitel ile doseli olmakla birlikte
seyrek olarak silyali stratifiye silendirik epitel ile
doseli olabilirler. Kistler 1-2 cm
biiytikligiindedir. Siklikla diger bazi konjenital
anomalilerle (renal agenesis, konjenital
diafragma hernisi ve santral sinir sistemi
anomalileri gibi) birlikte bulunur. Prognozlari
Tip I’den daha kotiidiir. Solunum sikintist
yasamin ilk gilinlerinde baslar ve siklikla fatal
seyreder. Ugiincii gruptaki lezyonlar ise prolifere
bronsiol benzeri nonkistik yapilardan olusur ve
silyasiz kiiboidal epitel ile doselidirler. Kistler
0,5 cm den kiigiiktiir. Elastik lif ve diiz kas lifleri
igermezler. Prognozlar1 belirgin olarak kotiidiir.
Mediastinal sifte neden olan biiyiik bir kitle etkisi
gosterirler. Polihidramnios, anazarka tarzinda
6dem ve fetal asit mevcuttur. Bu grupta goriilen
mediastinal siftin nedeni dogumu takibeden ilk
saatlerde kistlerin hava ile dolarak kitle etkisi
gostermesidir. Hava ile dolu kistler barsak anslar1
ile karisir ve konjenital diafragma hernisi ile
ayrimi yapilmalidir (4,5). Intrauterin tan1 konup
fetal lobektomi yapilan Tip III KKAM'lu alt1
olgunun dordiinlin yasatilabildigi bildirilmistir
(6). Bizim olgumuzda kistler bazi alanlarda
kiiboidal epitel ile doseli iken diger bazi
alanlarda doseyici epitelin psddostratifiye silyali
epitel halinde oldugu saptandi, kistler arasinda
alveollerin mevcut oldugu dikkati cekti. Kist
duvarlarinda kikirdak ve miikéz bezler ile
belirgin diiz kas komponentleri saptanmadi. Bu
patolojik goriinlimiin hem birinci grup ve hem de
ikinci grup morfolojisi ile uyumlu oldugu goriildii
ve bu bulgular 1s1ginda lezyonun birinci ve ikinci
gruplar arasinda yer alan intermediate alt grup ile
uyumlu oldugu diisliniildii. Bildirilen ¢ocukluk ve
gen¢ eriskin cagindaki olgularin yaklasik yarisi
ates ve pnomoni semptomlar: ile basvurmustur.

Pnoémoni tedavisini takiben radyolojik
iyilesmenin  olmamasi 6nemlidir. KKAM'da
rekiirren akciger enfeksiyonu Onemli bir
bulgudur. Eriskin evrede son derece seyrek

oranlarda saptanan konjenital kistik adenomatoid
malformasyonun  ayirict  tanist  igerisinde;
pnomatosel, kistik brongektazi, konjenital lober
amfizem, intrapulmoner bronkojenik kistler
g6zoniine alinmalidir. Pnomatoselde adenomatoid
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malformasyonda goriilene benzer bir sekilde
kompleks epitelyal ve stromal komponent mevcut
degildir. Lober amfizemde kistler arasi mesafede
alveollere rastlanmaz. Operasyon sirasinda
tutulan loba sistemik dolasimdan gelen anormal
bir arter goriilmez ise pulmoner sekestrasyon
ekarte edilebilir. Ayirici tanilar arasinda yer alan
intrapulmoner bronkojenik kist ise hiler bdlge
yerlesimi, soliter olusu, duvarinda kikirdak
icermesi ve alveoller ile direkt bir baglantilarinin
olmaysisi ile ayirt edilebilirler (1, 7).

Tedavide lobektomi tercih edilmektedir. Bir
lobdan fazla tutulum varsa pnémonektomi yerine
lobektomi ile birlikte diger lobdaki patolojik
bolgeye wedge rezeksiyon yapilarak saglam olan
akciger bolgeleri korunmalidir. Sik pulmoner
enfeksiyon nedeniyle gelisen asir1 mediastinal
yapisiklar lobektomi esnasinda teknik zorluklara
neden olabilir. Olgumuzda rekiirren sinir ile ileri
derecede yapisiklik mevcuttu ve sol rekiirren
sinir korunamadi. Geng¢ erigkin ve ¢ocukta
goriilen ve pulmoner rezeksiyon ile tedavi edilen
hastalarda prognoz ¢ok iyidir. Sonu¢ olarak, sik
goriilmeyen, fonksiyon goren pulmoner dokuya
bast ile yenidoganlarda solunum giigliigiine yol
acip fatal seyredebilen KKAM, geng eriskinde
rekiirren  akciger enfeksiyonu ile  klinige
gelmektedir. Bu nedenle sik akciger enfeksiyonu
Oykiisii olan, radyolojik olarak multipl kistik
olusumlar iceren lezyonlarda KKAM akilda
tutulmali ve cerrahi planlanmalidir. Kesin tanisi
ancak histopatolojik inceleme ile konabilmektedir.

Congenital adenomatoid

malformation

cystic

Abstract: Congenital cystic adenomatoid malfor-
mation is a rare congenital pulmonary abnormality
which has cystic and solid components. It is

Konjenitaf Kistik Adenomatoid Malformasyon

characterized by dyspnea and recurrent pulmonary
infection in infants, children and adults, but a
significant cause of stillborn and respiratory distress
syndrome in newborns. We presented a twenty-year-
old man with cystic adenomatoid malformation.

Key words:  Congenital cystic adenomatoid
malformation, adult, congenital lesions the lung
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