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OZET:

Amag: Bu ¢alismanin amact kistik adenomatoid mal-
formasyonda konservatif yaklasimin potansiyel de-
gerine dikkat cekmektir.

Gereg ve yontem: Klinigimizde cerrahi yapilamadi-
gt icin konservatif takip edilen kistik akciger malfor-
masyonlu ii¢ olgunun dosyalart tarannug ve son du-
rumlari dgrenilerek sunulmustur.

Bulgular: Antenatal takiplerinde hidronefroz di-
sinda hicbir ozellik olmayan 32., 34. ve 35. gestas-
yon haftalarinda biri kiz ii¢ olgu, kanama ve erken
membran yirtilmast nedenleriyle sezeryan ile dogur-
tulmuglardi. Otuz iki haftalik olan bebegin ilk dakika
APGAR degerlendirmesi 0 olup digerlerinin ki ise 9
idi. Apgart 0 olan yenidogan hemen entiibe edilerek
yogun bakima alinnus, digerleri ise solunum stkin-
tist nedeniyle ilerleyen saatlerde entiibe edilmek zo-
runda kalmugslardi. Takipleri esnasinda cekilen grafi-
leri ile konjenital kistik adenomatoid malformasyon
diisiiniilen yenidoganlara ameliyat endikasyonu ko-
nulmus, ancak hizla klinik olarak iyilesme belirtileri
gostermeleri iizerine cerrahinin ertelenmesi karart
alinnugti. Olgular suan 6., 5., ve 3.5. takip yillarin-
da bulunmaktadirlar ve klinik olarak sorunsuz sey-
retmektedirler.

Sonug: Mevcut calismadaki hastalar konservatif ta-
kipleriyle klinik olarak sorunsuz seyretmektedirler
ancak diizenli bir takip protokoliiniin olusmast ve
hangi modalitelerle ne siklikla takip edilmesinin net-
lesmesi icin daha cok hastaya, takip siiresine ve ve-
riye thtiyag vardir.

Anahtar kelimeler: Dogumsal, kalitsal, yenidogan
hastaliklart ve anomalileri; akcigerin kistik adeno-
matoid malformasyonu, akciger
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SUMMARY :

Follow up of Congenital Cystic Adenomatoid Mal-
Jormation Cases that surgery could not be perfor-
med

Aim: The aim of this study is to attract attention to
the possible importance of conservative treatment in
cystic adenomatoid malformation

Materials and method: The files of three conservati-
vely followed cystic adenomatoid malformation pa-
tients, whom surgery could not be performed, were
reviewed and the children were contacted to update
their last clinical status.

Results: Three babies with normal antenatal follow
ups, except one hydronephrosis, were delivered by
cesarean section due to early membrane rupture and
bleeding at the 32nd, 34th and 35th weeks of gesta-
tion. The first APGAR score of the 32 week-old baby
was 0, and the other two babies’ APGAR was 9. The
newborn with 0 score was intubated and taken to the
NICU directly, and the others later also needed to be
intubated due to respiratory stress. After the radio-
logic studies, the babies were thought to have con-
genital cystic adenomatoid malformation and were
registered for surgical treatment. Due to the rapid
clinical and radiological improvement, surgery was
postponed. They are now on their 3.5, 5th and 6th
years of follow up and they are completely healthy.

Conclusions: Patients in the present study are clini-
cally disease free with conservative treatment but for
better methodical follow up protocols, more patients
and longer follow up periods are needed.

Key Words: Congenital, Hereditary, and Neonatal
Diseases and Abnormalities; Cystic Adenomatoid
Malformation of Lung, Congenital; Lung

GIRIS

Konjenital kistik adenomatoid malfor-
masyon (KKAM), cocuklarda nadir goriilen
konjenital akciger displazileri arasinda en sik
olan anomalidir. Potansiyel ge¢ komplikas-
yonlari, hepsinden 6nemlisi bu patolojik ze-
minde gelisebilecek kanser olasiligi nede-
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niyle giiniimiizde kabul edilen tedavi secene-
g1 cerrahidir (1,2.3). Ancak son zamanlarda
asemptomatik vakalar icin farkl goriisler ileri
stiriilmiistiir ve cerrahi olmadan takip edilen
hastalarin sonuclar1 bildirilmeye baslanmistir
(2,4,5). Bu konuyu irdelemek amaciyla klini-
gimizde konservatif takip edilen kistik akci-
ger malformasyonlu hastalar literatiir 15181nda
tartisilmistir.

GEREC YONTEM

2002 ve 2008 yillar1 arasinda konjenital
kistik adenomatoid malformasyon tanisiyla
cerrahi endikasyon konulan, ancak daha son-
ra klinik iyilesme nedeniyle cerrahisi ileri bir
tarihe ertelenen veya ebeveynlerin ameliya-
ta izin vermemesi nedeniyle cerrahi yapila-
mayarak konservatif takip edilen ii¢ olgunun
dosyalar1 geriye doniik olarak incelenmistir.
Ayrica hastalar kontrole cagirilarak son du-
rumlar1 hakkinda bilgi edinilmistir.

BULGULAR

Hastalardan ilki kiz, diger ikisi erkekti.
Her ti¢ hasta da akraba evliligi yapmamis sag-
likli anne ve babanin, diizenli dogum o6nce-
si takipleri yapilmis bebekleridir. Ug olgunun
da aile oykiilerinde, annelerinin daha &nce
sebebi belli olmayan diistikleri oldugu tesbit
edilmistir. Ilk hasta 32. gestasyon haftasinda,
1920 gram olarak 0 APGAR degeri ile dog-
mus, hemen entiibe edilerek yenidogan yo-
gun bakim iinitesine alinmistir. Hastanin ge-
kilen akciger grafisinde sagda kistik bir alan
goriilmesi tizerine bilgisayarli tomografisi is-
tenmis ve KKAM tanis1 konulmustur. Hasta-
ya cerrahi planlanarak listeye alinmigken hiz-
la klinik seyirde diizelme olmaya baslamasi
lizerine 28. gilinde taburcu edilmistir. Aralikli
akciger grafileri ile yapilan kontrollerinde 12.
ayda kistik goriintii tamamen kaybolmustur.
Alt1 yildir takip altinda olan hastanin lezyonu
akciger grafilerinde radyografik olarak tama-
men gerilemis ve klinigi sorunsuz bulunmus-
tur. Anne sularinin erken gelmesi nedeniyle
34. ve 35. haftalarinda, 2880 ve 3050 gram
olarak, sezeryan ile dogurtulan erkek bebek-
lerde ilk dakika APGAR degerleri dokuz ol-
masina ragmen, ilerleyen saatlerde solunum
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sikintis1 gelismesi lizerine yogun bakim iini-
tesine alinmiglardir. Akciger grafilerinde sag-
da havalanma artis1 tesbit edilmesi nedeniy-
le Toraks BT ile degerlendirilen bebeklerde
sag alt ve orta loblarda kistik yapilar goriil-
miistiir. KKAM tanis1 konularak cerrahi teda-
vi planlanmistir. Bu arada tabloya respiratu-
ar distress sendromu (RDS) eklenmesiyle so-
lunum sikintis1 artan hastalar entiibe edilmis-
ler, ancak cerrahiyi beklerken surfaktan teda-
visine hizla yanit vererek, sirasiyla 5 ve 6 giin
sonrasinda ventilatorden ayirilmiglardir. Sira-
styla 12. ve 9. giinlerinde taburcu edilen has-
talarin 3.5 ve 5 yillik takiplerinde akcigerleri
acisindan higbir problem yasanmamis ve Ak-
ciger grafilerinde lezyonlarin geriledigi goriil-
miistiir. Ikinci hastanin prenatal hidronefrozu
disinda, diger iki bebegin dogum Oncesi ta-
kiplerinde herhangi bir patoloji saptanmamis-
tir.

TARTISMA

Konjenital akciger kistleri nadir patoloji-
lerdir ve Konjenital Kistik Adenomatoid Mal-
formasyon (KKAM) bunlar arasinda en yay-
gin olanidir. ilk defa 1949°da tarif edilmis
olan KKAM, konjenital akciger malformas-
yonlarinin %25’ini olusturmaktadir ( 6,7,8).
Stocker ve arkadaglarina gore ii¢ tipe ayril-
maktadir (9). Tip I toplam olgularin yaklasik
%350’s1ini olusturmakta, 2 cm’den biiyiik kistik
lezyonlar1 kapsamaktadir. En iyi yasam bek-
lentisi bu tiptedir. Vakalarin %40°’1, 1 cm’den
kiiciik bir¢ok kistin oldugu Tip II’dir. Renal
agenezi, renal disgenezi, konjenital kalp has-
talig1 gibi diger konjenital anomalilerin en sik
birlikteligi bunlarla olmaktadir. Tip III, ¢ap1
0.5 cm’den kiigiik bir¢ok mikro kistin olustur-
dugu, hacimli, biiyiik bir lezyondur ve tiim ol-
gularin %10’undan azini kapsar. Mevcut ¢a-
lismadaki ve cerrahi tedavinin gerekliliginin
tartisildig1 olgularin hepsinin radyolojik ince-
lemesi Tip I ile uyumludur. Yiiz yetmis iki ol-
gunun irdelendigi bir ¢caligmada yariya yakin
hastada eslik eden anomali bulundugu belir-
tilirken, burada sunulan hastalarin hi¢birisin-
de ek anomaliye rastlanilmamistir (10). Yakin
zamanda kullanilmaya baslanan bir bagka si-
niflama ise Adzick tarafindan yapilmistir. Bu
simiflamaya gore iki tiir mevcuttur, fetal hid-
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rops ve kotii prognozla giden, bes milimetre-
den kiiciik mikrokistik lezyonlar, ve daha 1yi
prognoza sahip, 5 milimetre lizerinde lezyon-
larin oldugu, makrokistik tip (1). Bu sinifla-
maya gore ise, olgularimiz makrokistik tipe
uymaktadirlar.

KKAM’un gestasyonun besinci ve seki-
zinci haftalar arasinda, normal fetal akciger
gelisimindeki bir duraksamadan kaynaklan-
dig1 diistiniilmektedir. Bu duraksama, etkilen-
mis segmentin distalinde displastik bronko-
pulmoner doku olusumuna yol agacak, ve bu
displastik doku gelismemis hiicrelerden olu-
san, cevresi ince bir akciger dolusu ile ¢ev-
rili, birbiriyle baglantili, degisik boyutlar-
da bronsiyol benzeri yapilardan olusacak-
tir (11). Iste bu displastik yapilar, %40 ka-
dar olguda yer kaplayict 6zellikleriyle inferi-
or vena kavaya basi ile ven6z doniisii engelle-
yerek kalp ¢ikisini azaltabilmekte ve immun
olmayan hidrops fetalise sebeb olabilmekte-
dir. Diger %15 kadarinda ise tamamen gerile-
yebilmektedir. Prenatal takiplerin KKAM’da
Onemi her zaman belirtilmektedir, hatta bir-
cok fetal degerin 6l¢iimii ile patolojinin sonu-
cunun ne olabilecegi tahmin edilebilmektedir.
KKAM’in antenatal davranisi ne olursa ol-
sun cerrahi yapilip yapilmamasi karariin uy-
gun postnatal arastirmalarla konulmasi gerek-
tigi vurgulanmaktadir (12,13). Yazimizdaki
li¢ olgunun da ortak 6zelligi, hepsinin diizen-
li prenatal takipleri olmasina ragmen higbiri-
sinde antenatal donemde KKAM saptanama-
mis olmasidir. Olgularin postnatal takiplerin-
de KKAM tanisi konulmus, ancak medikal te-
davi ile kliniklerinin iyiye gitmesi nedeniyle
acil cerrahi yapmak yerine, elektif cerrahi ya-
pilmas1 amaciyla taburcu edilmiglerdir. Hasta-
larin klinik bulgu vermemeleri nedeniyle ebe-
veynler ameliyata izin vermemistir, halen po-
liklinik takiplerine devam edilmektedir. Kistik
malformasyonlar, yenidogan doneminde haya-
t1 tehdit edebilecek boyutta nefes zorlanmasin-
dan asemptomatik kalmaya kadar degisebilen
cok genis bir yelpaze ile kendisini belli edebi-
lir (1, 14). Tamamen bagka bir nedenden dola-
y1 fark edilinceye kadar gecen sessiz siire tiim
hayat1 kapsayabilir ve lezyon karsimiza post-
mortem bir bulgu olarak da ¢ikabilir. Iste bu
son olasiliktan dolayi, son yillarda &zellikle
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asemptomatik olgular icin konservatif yakla-
sim secenegi tartisilmaya baslanilmig, bu has-
talar takip etme riski ile cerrahinin getirecegi
riskleri karsilastiran ¢alismalar yaymlanmistir
(4). Konservatif yaklagima baslica tepki kanser
olasiligini ve ileride ¢ikabilecek pndmoni, he-
moptizi, pndmotoraks gibi enfeksiyon zeminli
patolojilerin morbiditeyi artiracagini temel al-
maktadir (15,16).

KKAM’1n %1’den az olasilikla karsino-
matoz degisime ugrayabilecegi rapor edilmek-
le birlikte, diinyada KKAM zemininde karsi-
nomatdz degisim rapor edilmis olgu sayisi-
nin otuzdokuzu ge¢medigi bildirilmektedir
(17,18). KKAM’dan dolay1 ameliyat edilmis
bazi olgularda, lezyon ¢ikarilan akcigerin kar-
s1 tarafinda veya ayni tarafta baska bir bolge-
de de kanser goriildiigii bildirilmistir (19). Bu
durumda potansiyel kanserden korunma amag-
I1 cerrahi yapilmasim tartisilmali duruma diis-
mekte ve bazi yazarlarca kanser riski asemp-
tomatik KKAM’da cerrahi tedavi i¢in iyi bir
endikasyon olarak goriilmemektedir (18). Se-
lim goriintimlii akciger lezyonlarinin %4’iinde
plevra-pulmoner blastom saptayan bazi yazar-
larsa, ayrimin tam yapilamamasimdan dolay1
KKAM saptanan olgularda cerrahi rezeksiyon
onermektedirler(20).

KKAM zemininde gelisebilecek enfeksi-
yon riskinin de cerrahi endikasyon i¢in yeterli
olup olmadig1 benzer tartismalara konu olmak-
tadir. Baz1 yazarlar enfeksiyon gelisme orani-
nin sadece % 10 kadar oldugunu ifade etmek-
tedirler (2). Asemptomatik hastalarda elek-
tif olarak cerrahi yapilmasinin daha iyi sonug-
lar1 oldugu belirtildigi gibi, asemptomatik ve
semptomatik hastalarin postoperatif seyirlerin-
deki komplikasyon oranlarinin istatiksel olarak
anlamli olmadigini belirten yaymlar da mev-
cuttur (4,21,22). Yine yakin zamanda yapilmis
bir baska calismada, asemptomatik hastalarda
erken yapilmis cerrahi tedavi ile, daha geg gel-
mis pnomonili hastalara yapilan cerrahide pos-
toperatif bakimda istatiksel olarak anlamli fark
olmadig belirtilmis ve hastalarin semptomatik
oluncaya kadar, veya radyolojik olarak belirgin
bir biiylime goriiliinceye kadar cerrahisiz takip
edilebilecegi bildirilmistir (2).
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Olgularimiza postnatal donemde tani
konuldugunda elektif cerrahi planlanmasina
ragmen ebeveynler, bebeklerinin genel duru-
munun hizla diizelmesi, solunum sikintilari-
nin kaybolmasi ve tekrarlamamasi nedeniy-
le cerrahiyi kabul etmemislerdir. Hatta klinik
bulgular1 olmamasi ve aralikli ¢ekilen akci-
ger grafilerinde bir patolojiye rastlanilimamasi
nedeniyle ge¢ donem BT kontrolu yapilarak
KKAM’m son durumlarmin degerlendirilme-
sine dahi izin vermemislerdir. Olgular halen
konservatif olarak takip edilmekte olup yak-
lasik ortalama 4.5 yillik takip siiresince biiyii-
me gelismeleri tamamen normal seyir goster-
mektedirler. Yazarlarin yaptiklar1 bir 6zelesti-
ri takip sekliyle ilgilidir. Literatiirde KKAM
olgularmin konservatif takip edilme kriterle-
ri net olarak belirtilmemistir. Bu ¢aligmada-
ki hastalara KKAM’ i son durumlarin1 gos-
teren bilgisayarli tomografi ¢ekilememistir.
Hastaligin 6nemi hakkinda yeterli bilgilen-
dirilme yapilmis olmasina ragmen, basit bir
akciger grafisi ¢cekilmesi i¢in ikna etmek dahi
giiclesmeye baslamistir. Ebeveynler, ¢cocuk-
larinda klinik bulgu vermedigi i¢in hastaligin
tamamen gectigini dilisiinmekte, dolayisiy-
la tomografi ¢ekimini radyasyon riski nede-
niyle kabul etmemektedirler, bu durumda da
KKAM’n gercekten gecgip gegmedigi konu-
sunda net bir fikir olusamamaktadir.

Sonug olarak, asemptomatik dogan veya
medikal tedaviyle asemptomatik hale gelmis
kistik adenomatoid akciger malformasyonla-
rinin tedavisi halen tartismalidir. Mevcut ¢a-
lismadaki hastalar konservatif takip edilmis-
lerdir, ancak KKAM’l1 olgularda bir takip
ve tedavi protokolii olusturabilmek i¢in daha
cok sayida hastaya, takip siiresine ve radyo-
lojik olarak verilere ihtiyag vardir. Ayrica kli-
nik olarak asemptomatik de olsa konservatif
takip edilecek olgularda ebeveynlerin sosyo-
kiiltiirel durumu ve tedavi protokoliine uyu-
mu onemlidir.
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