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Konjenital Akciger Kitlelerinde
Deneyimlerimiz ve Literatur Taramasi
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Billur Demirogullari, [.Onur Ozen, A. Can Basaklar, Nuri Kale
Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali

Ozet

Konjenital akciger kitleleri (KAK) az siklikta gortlen, tedavi edilmezlerse mortal seyirli olabilen, benzer embriyolojik ve klinik spek-
truma sahip lezyonlardir. Bu galismadaki amac, klinigimize basvuran KAK'li hastalardaki deneyimlerimizi aktarmak ve literatlr bilgi-
leriyle destekleyerek sunmaktir.

1990 -2003 vyillari arasi KAK nedeni ile 2 kiz ve 2 erkek toplam 4 hasta tedavi edildi. Ortalama yaslari 52 glin (3 giin-5 ay) bulundu.
Fakat 2 hasta ilk haftasindaki yenidoganlardi. Hastalarin hepsinde siddetli dispne ve akciger grafisinde mediastinal sift bulgulari vardi.
Torakotomi ile hastalarin etkilenen segmentleri lobektomilerle ¢ikarildi. Bir hastada etkilenen lobun hiperaerasyonuna pnémotoraks
tanisi konularak gogls tUpU uygulanmis fakat iyilesme olmamasi Uzerine gekilen tomografide lober amfizem tanisi konmustur.
Patolojik tanilar iki hastada konjenital kistik adenomatoid malformasyon ve diger hastalarda bronkojenik kist ve konjenital lober
amfizem olarak siniflandiriidi. Antenatal tanili konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu bir hasta postoperatif dénemde ek
kardiyak anomali ve sepsis nedeniyle kaybedilirken diger hastalar sorunsuz olarak taburcu edildi.

Ozelikle 1 yas alti KAK'li hastalar solunum sikintisi ve/veya yetmezligi ile basvurmakta iken daha blylk yastaki hastalarda enfeksiy-
on daha 6n plana cikmaktadir. KAK'lerinde tavsiye edilen tedavi sekli kitlenin ¢ikarilmasidir. Konjenital kistik adenomatoid malfor-
masyonda daha sik oldugu bildirilen malign transformasyon yontnden uzun dénem takibi gerekir.

Akciger Arsivi: 2004; 5: 1563-157

Anahtar Kelimeler: Akciger, konjenital, malformasyonlar

Summary

Experience of congenital lung malformation and literature review

Congenital malformations of the lung (CML) are rare with similar embryological and clinical spectra and could result in mortality if
left untreated. The aim of this manuscript is to express our experience on the patients with CML managed in our clinic and a brief
review of the related literature.

The data of a total number of 4 patients (2 girls, 2 boys) with an average age of 52 days (range 3 days-5 months) were evaluated.
Two of the patients were in the first week of life. All of the patients exhibited signs of severe dispnea with mediastinal shift
revealed in the chest X-rays. One patient was treated with chest tube placement due to misdiagnosis of pneumothorax due to over-
inflation of the affected lobe. Chest computed tomographies were very helpful in reaching the diagnoses. Involved segments of the
lungs were removed in all patients by thoracotomy. Two patients had congenital cystic adenomatoid malformations, one had bron-
chogenic cyst and one patient had congenital lobar emphysema determined histopathologically. Three patients recovered unevent-
fully while one patient with antenatal diagnosis was lost due to cardiac malformation and postoperative sepsis.

While CML patients especially under 1 year of age presents with respiratory distress and/or failure, older patients present predom-
inantly with symptoms of respiratory infection. The suggested mode of treatment in CMLs is removal of the mass. The patients
should be followed for long-term with regard to reported malignant transformation especially in cases of congenital cystic adeno-
matoid malformations.
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Akcigerin bu lezyonlari intrauterin yasamin 5. ve 6. haftasin-
da mezodermal ve ektodermal komponentleri arasindaki

Giris ve Amacg

Akcigerin konjenital kitleleri (KAK) oldukca az siklikta gortl-
melerine ragmen yasami tehdit etme potansiyeline sahip
hastaliklardandir (1,2). Cooke ve Blades %0.04 - %0.06
oraninda insidanslar bildirmislerdir (3).

iliskinin kesilmesi veya bozulmasindan kaynaklanmaktadir.
Bu embriyolojik hata sonucu fatal hidropstan neonatal solu-
num sikintisina dek degisen klinik spektrum ortaya cikabilir
(2). Pulmoner sekestrasyon (PS), konjenital kistik adenoma-
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toid malformasyon (KKAM), konjenital lober amfizem (KLA)
ve bronkojenik kist (BK) baslicalaridir. Bu hastaliklarin hepsi
"bronkopulmoner foregut malformasyonlan” adi altinda
toplanmaktadir (1).

Rutin olarak antenatal tetkiklerin kullanimi, obstetrik ultraso-
nografinin (US) gelismesi ve yayginlasmasi, noninvazif tani
yontemlerinin artmasi ile bu hastaliklarin hem antenatal hem-
de postnatal gortlme insidanslari artmis ve erken tani sonra-
sl tedavi yapabilme sansi dogmustur(4). Bu hastaliklarin sinif-
landirmasi, embriyolojisi, patolojisi, prognostik faktorleri, do-
gal seyri ve tedavi secenekleri hala tartismalidir (4).

Bu retrospektif calisma ile tedavi ettigimiz konjenital akci-
ger kitlelerinin klinik ve radyolojik 6zellikleri literatUr bilgile-
riyle beraber irdelenerek bu konudaki son yenilikleri sun-
mak istedik.

Materyal ve Metod

1990 -2003 yillari arasi klinigimizde KAK nedeni ile tedavi
edilen 4 olgu vas, cinsiyet, klinik belirti ve fizik muayene
bulgulari, radyolojik goértnttleme bulgular, klinik on tani ve
yapllan tedavileri acisindan incelendi.

Bulgular

Iki KKAM (tip 1) ve birer KLA, BK olmak Gzere toplam 4 has-
tanin 2'si erkek 2'si kizdi. Ortalama yaslari 52 gin (3 glin-5
ay) olarak bulundu. Hastalarin hepsinde ortak belirti ve bul-
gu dispne iken akciger grafisinde mediastinal sift izienmek-
te idi (Tablo 1).

Ilk olgu dispnesi ve akciger grafisi bulgulari ile pnémotoraks

tanisi konularak gégus tlpu yerlestirilerek tedavi edilmeye
calisilan fakat kliniginde dizelme olmayan bir hasta idi. Ak-
ciger grafisi ve bilgisayarli gogus tomografisinde (BT) sol
Ust zonda havalanma fazlaligi ve mediastinal sift bulgular
vardi (Resim 1 ve 2). Torakotomi ile sol Ust lobun amfize-
matoz oldugu izlendi ve lobektomi yapildiktan sonra hasta-
nin klinigi dtzeldi. 4.glin gogus tlpU cekildi. Patolojik tani
KLA ile uyumlu bulundu.

ki ve (¢ nolu olgular ise yenidogan déneminde solunum si-
kintilari baslayan ve akciger grafilerinde mediastinal sift bul-
gulari olan ve akciger parankiminden ayirt edilebilen, hava-
lanma gdstermeyen kitle lezyonlari ile basvuran hastalardi
(Resim 3). Bu hastalar da acil torakotomiye alinarak kistik
kitleler lobektomilerle cikartildi. Stocker'in patolojik tiplen-
dirmesine gore tip Il KKAM olarak siniflandirildilar. Bu iki
hasta preoperatif ddnemde hiperkapnisi oldugu icin posto-
peratif ddnemde de solunumsal destek icin mekanik venti-
lasyonda takip edildi. 2 nolu hasta postoperatif 1.gtinde
ventilatorden ayrilirken 7. giinde gégus tlpa cekildi.

Uc nolu hasta erken mebran rlptirl ile 31 haftalik olarak
dogan ve akciger sesleri sol tarafta alinamayan ve torakal
US'da 6xbx3 cm'lik kistik kitlesi saptanan bir bebekti. Pos-
toperatif ddonemde eslik eden kardiyak anomali ve sepsis
nedeniyle 6.gun kaybedildi.

Dort nolu olgu yenidogan doneminde dispne, takipne ve hi-
pertansiyon sikayetiyle basvuran bir hasta idi. Akciger gra-
fisinde sag lobun havalanmadigi ve mediastinal sift saptan-
di. Torakal US'da sag alt lobta 4x5x3 cm kistik kitle saptan-
di. Hastanin torakotomi ile kistik kitlesi ¢ikarildi. Postopera-
tif 4.gln gogus tUpuU cekildi. Patolojik tanisi bronkojenik kist
olarak siniflandirild.

Tablo I: Tim hastalarin yas, cinsiyet, semptom, akciger filmi bulgular ve yapilan cerrahi prosedirlerin agiklanmasi.

No | Yas/cinsiyet Tani Dispne | Mediastinal Sift| Pulmoner Enfeksiyon | Gogus Tlpd | Cerrahi islem

1 5ay/E KLA + + - + Sol Ust lobektomi
2 50 glin/ K |KKAM tip Il + + - - Sag orta lobektomi
3 3 gun/ K |KKAM tip Il + + - - Sol alt lobektomi

4 5 gin/ E BK + + - - Sag alt lobektomi

Rasim 1: KLA hastasimim akcijar grafisinde mediastinal gift
va sol ekciferds havelanma fezlaligWPnomotoraks sandarak
gogis tOpd takilmgti).

Resim Z: Aym LA algusunun balgisayvarh gogis tomografi
kesitl.



Akciger Arsivi: 2004; 5: 1563-157

Turkyllmaz ve ark.
Konjenital Akciger Kitlelerinde Deneyimlerimiz ve Literatlr Taramasi

155

Tartisma

Antenatal ultrasonografideki gelismeler sayesinde KAK ta-
nisi daha sik oranda konmaktadir. Ozellikle 2. trimesterin
erken ddénemlerinde rastlantisal olarak gorilmektedir (4).
KAK, fetal 6lime veya dogum sonrasi yasami tehdit eden
solunumsal problemlere yol acgar. Yaklasik %14 KAK'li be-
bek 6li dogarken, %80 olgu ise ciddi kardiyopulmoner so-
runlarla karsi karsiya kalmaktadir. Son yayinlarda KAK'lerin
%50'sinin yasamin ilk 6 ayinda goraldagd bildirilmistir (1).
KAK'lerin %90'" ilk bir yilda tani alirken (%70 ilk bir haftada)
PS'lu hastalarin %30'unda kardiyak yetmezlik ve konjenital
diafragma hernisi olaya eslik etmektedir. Bu hastalardaki
semptomlar hasta yasi ve hastaligin tipine baghdir. Ozellik-
le 1 yas alti hastalarda respiratuvar yetmezlik baslica bulgu
iken 1 vyas Uzeri hastalarda enfeksiyon belirtileri 6ne cik-
maktadir. Bu serideki tim hastalar 6 aydan 6nce ve siklikla
da (3 hasta) yenidogan déneminde respiratuar yetmezlik ve
mediastinal sift ile basvurmuslardir. Yenidogan ve infantla-
rin gogus duvarinin ve mediastinal elemanlarinin glicstizlU-
gU nedeniyle genislemis olan kitle karsisinda trakeobronsi-
al agac kompresyona ugramakta ve respiratuar yetmezlik
ortaya cikmaktadir (1).

Bu lezyonlarin hepsi goérintileme yéntemlerinde hava ve-
ya sivi dolu kitleler seklinde gorilmektedir. Antenatal 2. tri-
mester US incelemeleri ile tanilar konabilmektedir. Normal
akciger, US'da karaciger veya dalak ekojenitesine esitken
KAK'larda ekojenitede artma veya azalma seklinde bir go-
rintd vardir. Intrauterin dénemde biiyUk torasik kitleler 6ze-
fagusa basi yaparak yutmayi engeller ve polihidramniyoza
yol acar. Benzer sekilde, ayni taraf akcigere basi ile sadece
akciger hipoplazisine yol agmakla kalmaz mediastinal sifte
ve kardiyak basi ile venoz donls engellenmesine neden
olurlar (5).

il

Resim 3: KEAM nlgﬂundél saf hevalanma fazlald we
mediastinal gift bulgulan.

KAK" lerin tanisinda rutin akciger grafisi halen en ucuz ve
etkin tani aracidir (1,6). GUnUmuzde bu basit radyolojik in-
celeme disinda daha gelismis tani araglari olan BT, MR
(magnetik rezonans gortntileme), US ve DSA (dijital subt-
raction anjiografi) kullanilabilmektedir. Doppler US ile kistle-
ri besleyen damarlar non invazif sekilde gosterilebilir. Son
yillarda 1. trimesterden sonra bu lezyonlarin gértntilenme-
sinde MR, ultrasonografiden daha glvenilir bulunmustur.
ClUnkd MR fetal akciger, barsak, karaciger ve dalak ayir-
minda US'den daha hassastir. Bronkoskopinin sadece altta
yatan diger hastaliklar ayirt etmede - aspirasyon, yabanci
cisim gibi -yaran vardir (1, 5,7).

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon(KKAM):
KAK'lerin en sik gorilenleri KKAM ve PS dur (2,8). KKAM
insidansi 1/ 25.000-35.000 dir (9). Etyopatogenezinden, fe-
tal akciger tomurcugunun normal mattrasyonunun durakla-
masi veya akciger mezensimi ile epiteli arasindaki anormal
etkilesim sorumludur (10). Bunun sonucunda terminal
bronsioller anormal olarak buyUrler ve kiboidal veya bron-
sial epitelin asir proliferasyonu sonucu akcigerin tutulan ke-
simi adenomatoid bir gorindm alr (1,11,12,13).

KKAM'lar ¢ tip klinik ile karsimiza cikarlar:

1- Mediastinal sift ve respiratuar yetmezlik bulgulariyla do-
gan bebekler. Akciger grafisinde blytk kistik lezyon goru-
|Ur, tam anatomisi BT ile dogrulanir. Bu olgularda cerrahi te-
davi kesin endikedir. Yasamlari akciger hipoplazisinin ve int-
rauterin kompresyonun derecesine baghdir.

2- Siddetli pndmoni ve ayni bolgenin tekrarlayan enfeksi-
yonlarr ile basvuran hasta grubunu icerir. Bu hastalarda en-
feksiyon tedavisi sonrasi lezyon cikarilir.

3- Asemptomatik olgulardir ve rastlantisal olarak saptanabi-
lirler. Bazilari antenatal donemde saptansa bile postnatal
semptoma yol agmazlar. Bu durumun, kistlerdeki regresyo-
nu gdsterdigi dastndlmektedir (11,14).

KKAM genelde tek lobta gértlmesine ragmen %15 kadari
bilateraldir (13). TUm loblar esit oranda etkilenir. Bilobar ve-
ya bilateral olgular pulmoner hipoplazi yontinden kétl prog-
noza sahiptir (1,16). Antenatal tani almis KKAM'larda % 19-
%43 oraninda parsiyel veya komplet regresyon bildirilmis-
tir (13, 17).

KKAM 1973'te kistik, intermediate (multiple klcuk kistler)
ve solid seklinde siniflandiriimistir. Stocker bu tiplendirme-
yi siraslyla tip 1, tip 2 ve tip 3 seklinde yapmis ve daha son-
ra tip O ve tip 4 olmak Uzere iki grup daha eklemistir (18, 19,
20) (Tablo Il). Tip1 KKAM'da, bronkoalveolar karsinoma
benzer malign transformasyon gérulebilir. Bu karsinomlar-
da Ki-67 ve p53 boyamasi artmistir. Tip 4 KKAM ise histo-
lojik olarak plevrapulmoner blastoma benzemektedir. Bu
yuzden 6zellikle tip 1 ve 4 KKAM'da malign transformasyon
acisindan izlem onerilir (9,11). KKAM'larda rabdomyosar-
kom gelisen olgular da bildirilmistir (11).

Pulmoner sekestrasyon (PS): Sekestrasyon terimi ilk kez
Pryce tarafindan 1946'da kullaniimistir (11). PS embriyolo-
jik olarak aortik dolasim ve pulmoner dallanmanin olusma-
sindan ¢ok once ortaya cikar. PS'lar normal bronsial agacla
iliskisi olmayan, arteriyal kanlanmasini anormal sistemik da-
mardan alan (siklikla torasik ve abdominal aorta) fonksiyon-
suz akciger kitleleridir (5). Bu anormal yapi, 6zefagusun ka-
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udal gocU sirasinda dokulardan ayrilir ve plevra gelisimin-
den once veya sonra olmasina gore intralober veya ekstra-
lober yerlesim gosterir (2,21). Her iki tipin de 6n barsak ile
iliskisi vardir. Bu ylzden bronkopulmoner foregut malfor-
masyonu diye adlandirilabilir(s). Intralober sekestrasyon ti-
pik olarak sol lob basta olmak Uzere alt lob posterolateral
segmentte bulunur.Yaklasik %20 olgu, yenidogan done-
minde santa bagli solunum yetmezligi ile basvurur
(1,2,5,11).

Ekstralober sekestrasyon normal plevra disinda bulunan ve
kendine ait bir plevrasi olan lezyondur. Siklikla (%90) sol alt
lob posterior segmentte bulunur. %15 oraninda diafragma
altinda saptanir. Bu yulzden néroblastom, Wilms' timord,
teratom veya aksesuar dalak ile karistirilabilir (5,11). Bailey
ve arkadaslarinin serisinde ek akciger anomalileri en sik
PS'da gorilmustir (15). Ekstralober PS ile birlikte trakead-
zefageal fistll, vertebral anomaliler, pulmoner hipoplazi, di-
afragma hernisi, son barsak duplikasyonlari, KAM, bronsial
atrezi ve pulmoner venoz drenaj anomalileri bulunabilir (11).
Sekestrasyonlara cogu zaman antenatal incelemeler sira-
sinda ya da postnatal solunum sikintisi nedeni arastirilirken
tani konur. Ozellikle intralober PS'lar blyUk cocuklarda ve
adolesanlarda enfeksiyon sonrasi rastlantisal olarak sapta-
nabilirler. Cogu semptomatik sekestrasyonlar akciger fil-
minde bazal segmentte yumusak doku dansitesindeki lez-
yonlar seklinde karsimiza cikarlar. Doppler US, kontrastl BT
ve MR, pulmoner sekestrasyon ve damarlarini gdstermede
cok yararhdir (5,11,22).

Pnémotoraks, enfeksiyon, kanama ve malign transformas-
yon gibi komplikasyonlar gelisebileceginden dolayi, PS cI-
karilmalidir. Ayrica, diafragma alti yerlesenler tUmaor ontani-
si nedeniyle c¢ikarilir (1,5,22).

Bronkojenik kist (BK): BK, trakeabronsiyal divertikilin to-

Tablo II: KKAM siniflamasi ve genel ézellikleri (9).

murcuklanma-dallanmasi sirasindaki anormal yerlesim gos-
teren hlcre topluluklandir (1,5,11). Erken donemde gelisen
BK'ler mediastinal veya santral yerlesimli iken ge¢c donem-
de ortaya cikanlar periferal yerlesimlidir. Bu lezyonlar ha-
va/hava-sivi ile doludur. Kistler az oranda skuamdz, cogu za-
man ise silli kolumnar epitelle doselidir ve kikirdak doku,
dlz kas, glandler yapilar ve bazen 6zefagus-mide mukoza-
sl icerirler (1,5,11). Santral yerlesimli kistler cogunlukla fib-
roz yapidadir ve solunum yoluna basi yaparlar. Periferik kist-
ler ise coklu ve yaygin lezyonlardir ve bronslarla iliskisi sik-
tir. BK'lerin %70'inde tani siddetli respiratuar yetmezlik ile
konur (11, 23,24). Kistlerin 2/3'l mediastinal lokalizasyonda
bulunurken intraparankimal olanlar alt loblarda daha sik go-
rultr (5). Bu ylzden kistler kitle etkisiyle veya hava yoluna
direkt basl ile solunum sikintisina yol acabilmeleri yaninda
sekonder enfeksiyonlara da neden olabilir. Hastalarin 2/3'G
okstrme, hiriltili solunum, stridor, dispne, disfaji ve bazen
g6gus agrnisi ile basvurabilirler (1,5,11,22).

BK'ler akciger grafisinde yuvarlak, yumusak doku dansitesi
seklinde gorintl verirler. Intraparankimal olanlar hava, sivi
veya hava-sivi dansitesinde etkilenen lob icinde gordlurler.
BT ile kesin olarak unilokile ve uniform kitle olarak sapta-
nirlar (5,11). BK'ler enfeksiyon (%75-90), kanama ve nadir
de olsa neoplazi gelistigi icin cikarilmalidir (1,5,11,23,25).
Konjenital lober amfizem (KLA): KLA postnatal yasamda
gorulen akcigerin bir veya birkac lobunun asiri havalanmasi-
na bagl bir obstriktif amfizem tablosudur (1,22,26). Erkek
cocuklarda daha sik gorullr. Siklik sirasina goére sol st
lob(%50), sag Ust (%30) ve orta lobta gorilir. Sag alt lob
%1'den az etkilenir (5,11,22,27). KLA'de %20 konjenital
kalp hastaligi, %10 renal agenezi, renal kistler ve ekstremi-
te anomalileri gorular (11).

Olgularin %50'sinde neden bilinmezken diger yarisinda ise

TipInsidans(%) Gortiniim Mikroskopi Diger 6zelikler
0 1-3 Solid Bronsial tip Yenidoganda (+)
Kartilaj, diz kas ve glandlar var Ek anomali(+)
Kotl prognoz
1 60-70 Bayuk kistler Bronsial / Bronsiolar tip, Gec tani
(>10cm) Kist pseudostratifiye silyali Rezektabl
epitelle ortald lyi prognoz
Karsinomatoz degisiklik nadir (+)
2 10-15 Stingerimsi multiple Bronsiolar tip Yenidoganda sik
klcuk kistler (>2cm) Cizgili kas %5 (+) Kotl prognoz
solid izlenimi verir. Kist benzeri dilate bronsioller Ek anomali(+)
normal alveollerden ayrilir
3 5 Solid Bronsioler / alveolar tip, Yenidoganda sik
Kdboidal epitel (+) Kot prognoz
Geg fetal akcigere benzer
4 15 Blyuk kistler Periferal tip Yenidoganda ve infantta sik
(>10cm) Mezensimini kaybetmis ve lyi prognoz
dizlesmis epitelle ortla kist
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1) displastik brons kartilajlarinin valf etkisi yaparak havayi
hapsetmesi, 2) brons ici yapiskan mukus veya artmis mu-
kus yapimi, 3) aberan kardiyopulmoner damarlarin brons
basisi, 4) enfeksiyonla ilgili diffuz bronsial bozukluklar gibi
cesitli mekanizmalar sorumlu tutulmustur (1,22,26).

KLA klinik gorintistyle KKAM, pnémotoraks veya yabanci
cisim aspirasyonu ile karisabilir. Bu cocuklar normal olarak
dogarlar. Antenatal tanili olgular yasamin ilk birka¢ guint ve-
ya haftasi icerisinde semptomatik olur. Solunum yetmezli-
gi derecesi etkilenen loba ve normal loblarin baskilanmasi-
na bagli olarak degisir. Siddetli olgularda mediastinal sift ge-
lisir (5,22,26). Tanida akciger grafisi yeterlidir. Pnémotoraks
ve KKAM'dan ayirmak icin BT ve/veya ventilasyon-perfiiz-
yon sintigrafisi kullanilir(). Tedavide etkilenen lobun cikaril-
masi dnerilir(5,11,22,26). Son yillarda KLA'in spontan dizel-
digini sdyleyen ve konservatif tedaviyi savunan yazarlar da
vardir (27,28).

Bu sunulan seride de oldugu gibi akcigerin konjenital lez-
yonlart 1 yas alti ddnemde yasami tehdit eden solunum
problemleriyle karsimiza ¢ikmakta ve acil cerrahi tedavi ge-
rekmektedir. Rastlantisal saptanan olgular ise akciger en-
feksiyonunun nedeni arastirilirken bulunmaktadir. Antena-
tal tetkiklerle erken tanisi konulan ve spontan regresyonu
dahi bildirilen bu kitleler ister semptomatik ister asempto-
matik olsun cikarilmalidir. CUnkU bunlarda enfeksiyon, ka-
nama ve pndémotoraks gelisebilmesi yaninda 6zellikle kon-
jenital kistik adenomatoid malformasyonda malign transfor-
masyon bildirilmistir.
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