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Ozet

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM), genellikle élidogan ve infantlarda gértlen, midahale edilmez ise ciddi sonuclara yol
acabilen konjenital bir anomalidir. llk tanimi 1949 yilinda Ch'in ve Tang tarafindan yapilan, 1981 éncesine kadar sadece 175 olgu bildirilen
KKAM, bronsiollerin ve alveollerin gesitli miktarlarda artisi ile birlikte olan torasik bir hamartom olarak tanimlanabilir. Klinigimizde cerrahi
olarak tedavi edilen eriskin yasa kadar ulasmis, Tip 1 formdaki, 22 yasinda erkek hasta, ilgili literatlr ile degerlendirilerek sunulmustur.
Akciger Arsivi: 2004; 5: 147-149

Anahtar Kelimeler: Konjenital, kistik adenomatoid malformasyon, eriskin
Not: Bu calisma Toraks Dernegi 6. Yillik Kongresi'nde (23-26 Nisan 2003, Antalya) sunulmustur.

Summary

Congenital Cystic Adenomatoid Malformation of the Lung in an Adult (A Case Report)

Congenital Cystic Adenomatoid Malformation (CCAM) is usually seen in stillborn and infants and is an congenital disorder, which can cause
serious outcomes if it is left untreated. It is firstly defined by Ch'in and Tang in 1949 and 175 cases were reported till 1981. It can be defined
as an intrathoracic hamartoma which is made up of increased number of bronchioler and alveolar structures. A case of CCAM (type 1) who

was surgically treated in our clinic, 22 years old, male, is presented with respect to related literature.

Archives of Lung: 2004, 5: 147-149
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Giris

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon ile iliskili ilk ¢a-
lismalar 1949 yilinda Ch'in ve Tang tarafindan yapiimis ve
1981 6ncesi sadece 175 olgu bildirilmistir (1). Embriyolojik
gelisim slresinde, gebeligin 6-8. haftasinda proksimal hava
yollarindaki maturasyon eksikligi ile distal alveol dokusunda
genisleme sdz konusudur. Lezyonlar genellikle tek tarafli
(%55) ve bir lobda (%80) lokalizedir. Kistik yapilarin duvar-
larinda kartilaj bulunmayip, ic yuzeyleri kiboidal veya ko-
lumnar epitelle doselidir (2). Bu nedenle KKAM bronsiolle-
rin ve alveollerin cesitli miktarlarda artisi ile birlikte olan to-
rasik hamartom olarak tanimlanabilir. Karakteristik olarak
icinde kikirdagi olmayan, kistik olusumlardan solid bir kitle-
ye kadar degisen sekillerde olabilirler. Stocker ve arkadas-
larinin, lezyonlari klinik ve patolojik agidan degerlendirerek
yaptiklari, multipl veya tek blyUk kistik form (Tip 1), orta bu-
yUklikte kistik form (Tip 2) ve solid form (Tip 3) halen en
cok tercih edilen siniflamadir (3). Ozellikle Tip 2 de eslik
eden konjenital anomaliler ve 6lUm riski yUksektir.

Olgu

Cocukluk cagindan bu yana, aralikli olarak alt solunum yolu
enfeksiyonu gecirdigini belirten 22 yasindaki erkek hasta,
son bir ay icinde gogstn sag vyarisinda nefes almakla sid-
detlenen agri, oksurik ve balgam c¢ikarma yakinmalarinin
strmesi Uzerine tetkik ve tedavi amaci ile klinigimize bas-
vurdu. Yapilan bakisinda genel durum iyi, TA:120/80
mmHg, Nabiz:88/dk, her iki hemitoraks solunuma esit ola-
rak katiliyor, gbgsUn alt yarisinda vibrasyon torasik azalmis,
perkisyonla hipersonorite ve dinlemekle solunum sesleri
azalmis oldugu tespit edildi. Rutin laboratuvar testleri ola-
gan olan olgunun, PA akciger grafisinde; sagda hilustan di-
afragmaya dek uzanan, paravertebral yerlesimli, icinde ha-
va-sivi seviyesi bulunan, 7x10 cm boyutlarinda kistik lezyon
imaji izlendi. Olgunun PA akciger grafisi Resim 1'de goste-
rildigi gibidir.

Bilgisayarli tomografide; sag akciger alt lob apikal segment-
te, en genis capl 9 cm'e ulasan, hava- sivi seviyesi gdste-
ren, kalin ve dizgun cidarli kaviter lezyonla birlikte Ust lob
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apikal segmentte atelektazi ve konsolidasyon rapor edildi.
Olgunun bilgisayarli tomografi gorintisid Resim 2'de gds-
terildigi gibidir.

Ust batin bilgisayarli tomografisi olagan olan olgunun bron-
koskopik tetkikinde endobronsial patoloji izlenmedi. Olguya
sag akciger alt lobda kistik lezyon ontanisi ile eksplorasyon
amacli operasyon planlandi. Usulline uygun olarak standart
sag posterolateral torakotomi insizyonu yapilarak lezyon
eksplore edildi. Lezyonun alt lobda diafragma ile kismen de
kostodiafragmatik sints boyunca toraks duvari ile komsu
olarak dev bir bl goérintlstnde oldugu izlendi. Kint ve
keskin diseksiyonlarla akciger serbestlestirilip kistik yapi
acildiginda lezyonun alt lobun yaklasik 2/3'sini septasyon-
larla odaciklara ayiracak sekilde atake ettigi, icerisinde gri-
beyaz renkli mukus ve kaviteye acllmis cok sayida brons
agzl ile harabiyet olusturdugu, disaridan ise dev bir bil for-
masyonu gorintistne sahip odugu saptandi. Alinan biopsi
orneginin frozen tetkiki sonucunun bronkojenik kist olarak
bildirilmesi tzerine, usuline uygun olarak sag alt lobektomi
yapildi. Ameliyat materyalinin histopatolojik tetkiki, frozen

Resirm 1 Olgunun preoperatif PA Akciger grafis,

Aesim 2 Olgunun preoperatif Toraks bilgsavarh Tomografisi.

section incelemesinden farkl olarak tip | konjenital kistik
adenoid malformasyon olarak rapor edildi. Normal paranki-
mi ortadan kaldirmis, respiratuvar epitel ile doseli kistik ya-
pilar izlendi. Mikroskobik goriintl Resim 3'de gorildigu gi-
bidir.

Erken postoperatif donemde bronsial arterden kaynaklanan
hemoraji nedeniyle olguya ayni gin retorakotomi uygulan-
di. Bronsial arter ligasyonu ile hemostaz saglandi. Postope-
ratif ddneminde baska komplikasyon gelismeyen olgu pos-
toperatif 10. glinlinde taburcu edildi. Olgunun postoperatif
taburcu oldugu doneme ait grafisi Resim 4'de gosterildigi
gibidir.

Tartisma

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, nadir goriilen
konjenital bir anomalidir. Istatiklere gére 6l dogan infant-
larda orani % 14'lerde iken 1989 'a kadar bildirilen 405 olgu-
nun %61'i yeni doganda, %22'si ilk 6 ay icinde, %17'si ise
ileri cocukluk caginda saptanmistir. 1994 ‘e kadar yapilan

Resim 4 Olgunun postoperatif PA akoiger grafisi
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bildirilerde ise eriskin yasa ulastigi bildirilen olgu sayisi ise
sadece 5'dir (4). 19 yillik bir periyodda eriskin yasa ulasmis
kistik akciger lezyonu olan 20 olguda KKAM orani %25 (5
olgu) olarak bildirilmistir (5). Postmortem yapilan ¢alismalar-
da vakalarda segmental broslarin atrezisi veya yoklugu gds-
terilmistir. Yine bu atrezik bronslarin distalinde gelisen se-
konder displazik akciger dokusu morfolojik olarak
KKAM'dan sorumlu etken olarak ortaya konmustur (6). lle-
ri yaslardaki hastalarda ise infantlardan farkl olarak masin
salgilayan hicrelere de rastlanir. Bu inflamatuar kompo-
nentler, eriskinlerdeki tablonun bronkojenik kistlere benzer
sekilde rekUrren pulmoner enfeksiyonlarla seyredisini acik-
layabilir (7). Olgumuzda da klinik tablo cocukluk cagindan
beri tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ile karakterize ve
bronkojenik kist 6n tanisi da kuvvetli idi. Operasyon esna-
sinda calisilan frozen section incelemesi de yine hatali ola-
rak bronkojenik kist olarak rapor edilmisti.

KKAM olgularinin genellikle tek bir lobu icermeleri karakte-
ristiktir. 153 olguluk bir seride sadece 27 olgu multilober
yerlesimli, bir olguda bilateral olarak bildiriimistir (8). Bizim
olgumuzda da tek lob tutulumu mevcut idi. Ancak duvarin
bir bélimdnU olusturan plevra, olguyu enfekte dev bir bdl,
ya da icerigi ile birlikte degerlendirildiginde ise bronkojenik
kistten ayirt edilemeyecek bir forma ulastirmis idi. Stocker
ve ark.'nin siniflamalarina gére olgu Tip 1 olarak degerlen-
dirilebilir (3).

Son zamanlarda immun reaktivitede rol oynayan noéropep-
tidlere karsi olusan antikorlarin, KKAM gelisiminde ozellikle
sitolitik makrofaj aktivasyonu ile etkili olduklarina dair calis-
malar mevcuttur (9). Ancak lezyonun akla getirilmesi ve ola-
naklar uygun ise calisiimasi distndlebilir. Olgumuzda bdy-
le bir calisma yapilmamistir.

infantlarda yarattig respiratuvar distres tablosu olguyu acil
cerrahi rezeksiyonla hayata dondurebilir. Ancak ileri yaslar-
da sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlarinda; bronko-
jenik kistler, konjenital lober amfizem, bronkopulmoner se-
kestrasyon ve hatta konjenital diyafragma hernisi ile birlikte
akla getirilmeli ve ayirici taniya ulasabilmek icin tetkik edil-
melidir. Ayirici tani herzaman dogru bir sekilde yapilama-
makta, cogu kez olgumuzdaki gibi rezeksiyon sonrasi histo-

patolojik tani ile sonuca ulasilabilmektedir. lleri yaslarda lez-
yonun maligniteye déntusme riski, komplikasyonlara yol
acabilecegi endiseleri ile lezyonun, tesbit edildiginde cerra-
hi olarak rezeke edilmesi onerilen kesin tani ve tedavi sek-
lidir (2,3). Olgumuza da benzer sekilde sag alt lobektomi uy-
gulanmistir.

lleri yaslardaki KKAM olgularinda her zaman kolaylikla pre-
operatif taniya ulasilamamaktadir. Lezyonun diger olasi ta-
nilarla birlikte dtstnilmesi ve ihtimal dahilindeki risklere
karsin kesin tani ve tedavi icin cerrahi rezeksiyona basvurul-
masl! zorunludur. Literatlrde az godrllen ileri yasa kadar
ulasmis, rekurren solunum yollari enfeksiyonlari ile morbid
bir tablo gdsteren olgumuz ilgili literatlr gozden gecirilerek
sunulmustur.
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