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Konjenital Kistik Adenomatoid
Malformasyonlu Bir Olgu Sunumu

Congenital Cystic Adenomatoid Malformation:
Case Report

OZET Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM) primer bronsiyollerin diizensiz, ha-
martamat6z ve adenomatoid proliferasyonu ile karakterize olup, 1/11000-1/35000 siklikta goriiliir.
Histopatolojik olarak kist boyut ve sayisi farklilik gosteren tig tipi vardir. KKAM tedavisinde genel
yaklasim olarak semptomatik olgularda cerrahi, asemptomatik olgularda ise klinik izlem 6neril-
mektedir. Bu yazida bes giinlitkken solunum sikintis1 nedeniyle getirilen ve KKAM tanis: konulan
35 haftalik bir prematiire yenidogan sunuldu. Akciger grafisi ve toraks bilgisayarli tomografisi ile
sag akcigerin 2/3’ini kaplayan ve mediasteni sola iten kitle saptandi. Oniki giinlitkken sag akciger
st lobektomi ve alt lob postero-bazal segmentektomi uygulandi. Histopatolojik incelemede tip I
KKAM tanist konulan olguda, postoperatif dénemde herhangi bir komplikasyon goériilmedi. Bu olgu
nedeniyle semptomatik KKAM’li olgularda erken cerrahi girisimin 6nemi vurgulanda.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon; yenidogan;
akciger radyogramy; bilgisayarli tomografi

ABSTRACT Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is characterized by disorgan-
ized, hamartomatous and adenomatoid proliferation of primary bronchiole and occurs with the fre-
quency of 1/11000-1/35000. Histopathologically, there are three types of CCAM, differing in the
number and size of the cysts. Usually, surgical management for the symptomatic cases and clinical
follow up for the asymptomatic cases are recommended. In this article, a 35-week-old premature
infant with CCAM presenting with respiratory distress on postnatal fifth day was reported. A mass
covering the 2/3 of the right lung and pushing the mediastinum to the left was determined by the
chest radiography and the thorax computerized tomography. When the infant was 12 days old,
right upper lobectomy and right lower lobe posterobasal segmentectomy were performed.
Histopathologic examination was consistent with CCAM type I. The postoperative period was un-
eventful. On account of this patient, the importance of early surgical treatment for the sympto-
matic cases with CCAM was emphasized.

Key Words: Cystic adenomatoid malformation of lung, congenital; infant, newborn;
mass chest x-ray; tomography, X-ray computed
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kcigerin konjenital kistik hastaliklari, konjenital kistik adenomato-
id malformasyon (KKAM), pulmoner sekestrasyon ve bronkojenik
kist olmak iizere baslica iic tiptir.! Ilk kez Ch’in ve Tang tarafindan
1949 yilinda tanimlanan KKAM, 1/11000-1/35000 siklikta goriilen bir em-
briyojenik faklilagma anomalisidir.>* Her iki cinste de esit gorillen KKAM’-
da normal akciger dokusunun yerini, degisik boyut ve sayida kistler
almaktadir.>® KKAM’da siklikla tek lob tutulumu gozlenirken, multilober
tutulum nadirdir.>® Biiytliyiip genisleyen kistler akcigere, biiyitk damarlara
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ve O0zefagusa basi yaparak ve mediastinal kaymaya
yol agarak, intrauterin dénemde hidrops ve poli-
hidramniyoz, postnatal donemde ise yasami tehdit
eden solunum sikintisina neden olabilmektedir.”®
Ancak, ¢ogu olgu dogumda asemptomatik olup
postnatal dénemde cekilen akciger grafileri nor-
maldir.”®

Bu yazida, dogumdan sonra solunum sikintisi
baslayan, sag akcigerde multilober KKAM saptanan
ve 12 giinliikken cerrahi olarak tedavi edilen bir
yenidogan sunuldu.

IOLGU SUNUMU

Otuzbes yasindaki annenin {i¢iincii gebeliginden
son adet tarihine gére 35 haftalik, spontan vajinal
yolla 2300 (50p) gr dogan kiz bebekte, prenatal 6y-
kiiden ultrasonografik (US) incelemede polihid-
ramniyoz diginda patolojik bir bulgu saptanmadigy,
natal 6ykiiden dogar dogmaz agladig, birinci ve be-
sinci dakika Apgar skorlarinin 8 ve 10 oldugu, so-
izleminde dogumdan sonra solunum sikintisi basla-
yan ve akciger grafisinde kardiyomegali, sag akci-
gerde
ginliikken ileri tetkik ve tedavi i¢in hastanemize

konsolidasyon saptanan bebek, bes
getirildi. Fizik bakisinda viicut agirlig: 1980 gr (10-
25p), boyu 47 cm (50-75p), bas gevresi 33 cm (50-
75p), solunum sayis1 66/dk, oksijen satiirasyonu
%090 olarak saptandi. Her iki hemitoraks solunuma
esit katiliyordu, sag hemitoraksta dinlemekle kre-

RESIM 1: PA akciger grafisinde sag akcigerin bytik kismini dolduran ve me-
diasteni sola iten homojen dansite artis izleniyor.

pitan raller duyuldu. Diger sistem bulgular1 nor-
maldi. Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimz,
biyokimyasal tetkikleri, tiroid fonksiyon testleri,
batin US normaldi. Infeksiyon bulgusu saptanmada.
Akciger grafisinde sag akcigerin biiyitk kismin dol-
duran ve mediasteni sola iten homojen dansite ar-
tis1 saptandi (Resim 1). Toraks bilgisayarl
tomografide (BT) mediasten ve parankim pencere-
sindeki ardisik kesitlerde, sag akciger iist lobunda
4x3.5x3 cm boyutlarinda, sag akciger alt lob stipe-
rior ve mediobazal kesimlerinde 4x4x2.5 cm boyut-
larinda bronsgla devamlilik gosteren, tiibiiler hava
dansiteleri olan, yumusak doku dansitesinde, solid

RESIM 2: Toraks BT incelemesinde mediasten (A) ve parankim (B) penceresindeki ardisik kesitlerde brongla devamiilik gosteren, tiibiiler hava dansiteleri olan, yu-
musak doku dansitesinde, solid kitle formunda lezyon. Mediastinal yapilarin sola dogru yer degistirdigi ve sol akcigerin nispeten hipoplazik oldugu gériilmektedir.
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kitle formunda lezyon saptanirken, mediastinal ya-
pilarin sola dogru yer degistirdigi ve sol akcigerin
nispeten hipoplazik oldugu goriildii (Resim 2 A, B).
Bu bulgular ile multilober KKAM tanis1 konulan
olgunun, ekokardiyografik (EKO) incelemesinde 4
mm ¢apl patent foramen ovale (PFO) saptandi.
Oniki giinlitkken opere edilen olguya, sag akciger
iist lobektomi ve alt lob postero-bazal segmentek-
tomi uygulandi. Postoperatif donemde sorunu ol-
mayan ve histopatolojik tanis: tip I KKAM olarak
bildirilen olgunun, 26 giinlitkkken ¢ekilen akciger
grafisinde sol akciger dokusunun iyi ekspanse ol-
dugu goriildi (Resim 3).

I TARTISMA

Konjenital akciger malformasyonlarinin %25’ini
olusturan KKAM, Stocker ve arkadaglar1 tarafindan
klinik, makroskopik ve mikroskopik kriterler esas
alinarak g tipte simiflandirilmigtir.? Tip I; en sik
(%50-60) goriilen tiptir; capt 2 cm’den biiyiik tek
veya ¢ok sayida yalanci ¢ok katl silendirik epitel-
le doseli kistleri igerir. Tip II; %30-40 siklikta gorii-
lir, caplar1 1 cm’den kigiik, kiiboid-silendirik
epitelle doseli ¢ok sayida kiiciik kistler igerir. Tip
III; %10 siklikta goriilir; prognozu en kotii olan
tiptir.>? Klinik, radyolojik ve histopatolojik olarak
olgumuza tip I multilober KKAM tanis1 konuldu.

RESIM 3: Postoperatif iki hafta sonra cekilen PA akciger grafisinde sol ak-
ciger dokusunun iyi ekspanse oldugu gériilmektedir.
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KKAM’nin klinigi, hidrops fetalisten yenido-
ganin solunum sikintisi sendromu veya asempto-
matik bebeklere kadar genis bir spektrum
gosterebilir.”!®! Olgularin %74t dogumdan sonra
asemptomatik iken, 1/3’tinde dogumda solunum si-
kintis1 semptomlar: vardir. Asemptomatik olgula-
rin %71’inde postnatal donemde radyolojik olarak
anormallikler saptanmis ve elektif cerrahiye git-
migtir.%!"12 KKAM tanisinda radyolojik goriintiile-
me olarak gogls grafisinin duyarliligs %61 iken
bilgisayarli tomografinin %100’diir.> KKAM’1n ii¢
tipinde de mediastinal kayma, biiyiik damarlarin ve
6zefagusun kompresyonuna bagl polihidramniyoz,
hidrops ve pulmoner hipoplazi gelisebilmektedir.
Tutulumun iki tarafli olmas: ve fetal hidrops varli-
g1 prognozu olumsuz etkilemektedir.”#1%12 Ancak
fetal hidropslu olgularda da kendiliginden diizelme
olabilecegi bildirilmektedir.'® Polihidramniyoz 6y-
kiisti olan olgumuzda solunum sikintis1 dogumdan
sonra bagladi. Radyolojik incelemede mediastenin
sola yer degistirdigi goriildii ve sol akcigerde hipo-
plazi saptandu.

Prenatal US ile 18. gebelik haftasindan sonra
(ortalama 22-23. haftalarda) tanis1 konulabilen
KKAM'li olgularda %25 abortus, %15 6liim ve %60
ise canli dogum oldugu bildirilmistir.*®!! Ultraso-
nografik inceleme subjektif kriterlere ve siklikla
non-spesifik bulgulara dayanmaktadir.!? Pozitif
prediktif degeri %57 olan prenatal US, fetal hidrops
veya pulmoner hipoplazi gibi fatal sonlanabilen du-
rumlarin erkenden saptanmas: ve gerekli tedavinin
erkenden yapilabilmesi agisindan 6nemlidir.*!!
Normal bir akciger grafisi hastalig1 ekarte ettirme-
digi gibi geriledigini de gostermezken, BT lezyo-
nun saptanmasinda %100 duyarlidir.>® Prenatal US
ile KKAM siipheli olgular, postnatal dénemde ya-
kin takip edilmeli ve BT ile tan1 dogrulanmalidir.>!?
Kesin tani kitlenin cerrahi ¢ikarimi ve yapilan his-
topatolojik inceleme sonras: konulmaktadir.” Ay:-

lober

diyafragma hernisi, bronkojenik kist ve lober am-

rici  tanida sekestresyon, konjenital
fizem diigiiniilmelidir.>!! Prenatal US tanis1 olma-
yan, postnatal cekilen akciger grafisi ve BT ile
KKAM distiniilen, histopatolojik degerlendirme ile
tip I KKAM tanisi kesinlesen olgumuzda diger ta-

nilar ekarte edildi.
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KKAM'li olgulara %15 oraninda bilateral re-
nal agenezi, megatireter, hidronefroz ve ventrikii-
ler septal defekt gibi konjenital anomalilerin eslik
ettigi bildirilmistir.* Batin US’si normal olan olgu-
da EKO’da PFO saptand:.

KKAM’nin tedavi yaklagiminda genel kural,
semptomatik olgularda cerrahi ¢ikarimdir, asemp-
tomatiklerde ise %29 oraninda cerrahi bir igleme
gerek kalmayabilecegi soylenmekte, ancak bu ol-
gularin yakin izlemi 6nerilmektedir.?*!®!2 Prenatal
KKAM tanili olgularin %35-48’inde kendiliginden
diizelme oldugu rapor edilmistir.*'? Ancak, tekrar-
layan akciger enfeksiyonu, pnémotoraks ve nadi-
ren plevrapulmoner blastom ve bronkoalveoler
karsinom gibi malignite riski bulundugundan,
asemptomatik olgularda da erken cerrahi miidaha-
lenin tercih edilebilecegi belirtilmektedir.®!%* Po-
stoperatif ventilasyon gereksinimi daha az
oldugundan, asemptomatik olgularda cerrahi mii-
dahalenin postnatal {i¢-dokuz ay arasinda uygun
olacag bildirilmektedir.>® Cerrahi yéntem olarak
en sik lobektomi uygulanmakla birlikte, multilober
tutulumlu olgularda segmentektomi ve pnémo-
nektomi de uygulanabilmektedir.®® Cerrahi sonra-

s1 erken donemde komplikasyon olarak pndmoto-
raks, plevral effiizyon ve hipoksi gelisebilirken, ge¢
donemde rezidiiel kistik yapilara bagh tekrarlayan
infeksiyonlar rapor edilmistir.®® Solunum sikintis:
semptomlar: dogumdan sonra baglayan ve akciger
grafisinde mediastinal sift saptanan olguya, 12 giin-
liilkken sag akciger iist lobektomi ve alt lob poste-
ro-bazal segmentektomi uygulandi. Postoperatif
donemde ventilator tedavisi gereksinimi olmayan,
herhangi bir komplikasyon goriilmeyen olgunun
alt1 aylik izleminde tekrarlayan akciger infeksiyo-
nu saptanmadi. Ulkemizden yayinlanan ve ulaga-
bildigimiz KKAM’li olgularin genel o&zellikleri
Tablo 1’de verilmistir. Buna gore prenatal US ile
19-26. gebelik haftalar: arasinda tan1 konuldugu,
yenidogan donemi sonrasi siklikla bagvuru sikaye-
tinin tekrarlayan akciger infeksiyonu oldugu, sol
akciger tutulumunun daha sik saptandig1 ve cerra-
hi yontem olarak basta lobektomi olmak iizere seg-
mentektomi uygulandig rapor edilmistir.

Bu yazida, prenatal ultrasonografik inceleme-
nin ve semptomatik KKAM’l1 olgularda erken dé-
nemde cerrahi girisimin, prognoz agisindan 6nemi
vurguland.

TABLO 1: Hastalarin genel ézellikleri.
Basvuru Sikayeti Tani Yasi Cinsiyet Tutulan Akciger Alani Tedavi Eslik Eden Anomaliler izlem
Kiligarslan ve ark." Solunum sikintisi / 1 ginlik Kiz Sol alt Segmentektomi  Polihidroamniyoz
Tekrarlayan akciger 19 aylik Kiz Sol alt Lobektomi
infeksiyonu
Sagol ve ark.”® Prenatal US 19. hft. Fetus ~ Belirtimemis  Sag akciger Gebelikler
23.hft. Fetus  Belirtiimemis  Sol akciger sonlandinimig
Kacar ve ark.!® Prenatal US 19. hft. Fetus ~ Kiz Sol alt Abortus
22 hft. Fetus  Erkek Sol alt 26. hft. exitus
24, hft. Fetus  Erkek Sag alt 32. htt. exitus
Bayturve ark.”  Prenatal US 22 hft. Fetus  Kiz Sol alt ve Ust Postnatal Takip 3. ayda semptomsuz
Safak ve ark.'® Prenatal US 25. hft. Fetus ~ Beliiimemis ~ Sol alt Postnatal Takip 2. ayda semptomsuz
Giinel ve ark.” Prenatal US 26. hft. Fetus ~ Kiz Sol alt Postnatal 4. giinde Polihidroamniyoz 2yasinda semptomsuz
sol alt lobektomi
Sogtt ve ark.? Akcider grafisi 55 glnlik Kiz Sag Ust Takip - Regresyon
{Kalpte bilyime)
Giinsar ve ark.2'  Karin sisligi ve halsizlik 11 aylik Kiz Sag alt Segmentektomi  Multilokdiler renal kist
/Akciger grafisi
Soysal ve ark.?2  Tekrarlayan akciger 20 yasinda Erkek Sol Ust Lobektomi Postop 3 ay sonra
infeksiyonu/ semptomsuz
Akcider grafisi
Grsoy ve ark.?®  Tekrarlayan 22 yasinda Erkek Sag alt Lobektomi Semptomsuz
akciger infeksiyonu

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2010;30(2)

801



Ozdemir ve ark.

Cocuk Saglig ve Hastaliklar1

Miller MJ, Fanaroff AA, Martin RJ. Respiratory
disorders in preterm and term infants. In: Mar-
tin RJ, Fanaroff AA, Walsh MC, eds. Fanaroff
and Martin’s Neonatal-Perinatal Medicine Dis-
eases of the Fetus and Infant. 8" ed. Philadel-
phia: Mosby Elsevier; 2006. p.1122-46.

Ch'in KY, Tang MY. Congenital adenomatoid
malformation of one lobe of a lung with gen-
eral anasarca. Arch Pathol (Chic) 1949;48(3):
221-9.

Laberge JM, Flageole H, Pugash D, Khalife S,
Blair G, Filiatrault D, et al. Outcome of the pre-
natally diagnosed congenital cystic adenoma-
toid lung malformation: a Canadian
experience. Fetal Diagn Ther 2001;16(3):178-
86.

Gornall AS, Budd JL, Draper ES, Konje JC,
Kurinczuk JJ. Congenital cystic adenomatoid
malformation: accuracy of prenatal diagnosis,
prevalence and outcome in a general popula-
tion. Prenat Diagn 2003;23(12):997-1002.

Calvert JK, Lakhoo K. Antenatally suspected
congenital cystic adenomatoid malformation
of the lung: postnatal investigation and timing
of surgery. J Pediatr Surg 2007;42(2):411-4.

Khosa JK, Leong SL, Borzi PA. Congenital
cystic adenomatoid malformation of the lung:
indications and timing of surgery. Pediatr Surg
Int 2004;20(7):505-8.

Cacciari A, Ceccarelli PL, Pilu GL, Bianchini
MA, Mordenti M, Gabrielli S, et al. A series of
17 cases of congenital cystic adenomatoid
malformation of the lung: management and
outcome. Eur J Pediatr Surg 1997;7(2):84-9.

Waszak P, Claris O, Lapillonne A, Picaud JC,

802

I KAYNAKLAR

Basson E, Chappuis JP, et al. Cystic adeno-
matoid malformation of the lung: neonatal
management of 21 cases. Pediatr Surg Int
1999;15(5-6):326-31.

Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. Con-
genital cystic adenomatoid malformation of the
lung. Classification and morphologic spec-
trum. Hum Pathol 1977;8(2):155-71.

. Roggin KK, Breuer CK, Carr SR, Hansen K,

Kurkchubasche AG, Wesselhoeft CW Jr, et
al. The unpredictable character of congenital
cystic lung lesions. J Pediatr Surg 2000;
35(5):801-5.

. Sapin E, Lejeune V, Barbet JP, Carricaburu

E, Lewin F, Baron JM, et al. Congenital ade-
nomatoid disease of the lung: prenatal diag-
nosis and perinatal management. Pediatr Surg
Int 1997;12(2-3):126-9.

. Calvert JK, Boyd PA, Chamberlain PC, Syed

S, Lakhoo K. Outcome of antenatally sus-
pected congenital cystic adenomatoid malfor-
mation of the lung: 10 years' experience
1991-2001. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed
2006;91(1):F26-8.

. Diamond IR, Wales PW, Smith SD, Fecteau

A. Survival after CCAM associated with as-
cites: a report of a case and review of the lit-
erature. J Pediatr Surg 2003;38(9):E1-3.

. Kilicarslan B, Yaz M, Paksoy N. Congenital

cystic adenomatoid malformation. Report of
two cases and review of the literature. Turk J
Pediatr 1998;40(2):289-94.

. Sagol S, Akercan F, G8l M, Ozyiirek SE,

Zekioglu O, Veral A. [Congenital cystic ade-
nomatoid malformation: two cases]. Turkiye

20.

21.

22.

23.

Klinikleri J Gynecol Obst 2002; 12(2):162-4.

. Kagar M, Unliibay D, Uysal S, Cémert DO.

[Case report: prenatal sonographic diagnosis
in congenital cystic adenomatoid malforma-
tion]. Diagnostic and Interventional Radiology
2002;8(4):506-9.

. Baytur BY, Ozcakir HT, Yiiksel H, Geng AK,

Gaglar H. [Congenital Cystic Adenomatoid
Malformation Type 1]. Perinatol Derg 2004;
12(2): 102-4.

. Safak AA, Kunduraci E, Erdogmus B, llce Z,

Yazici B. [Congenital cystic malformation of
the lung: case report]. Dizce Tip Fak Derg
2005;1(1):24-6.

. Giinel E, Yurtcu M, Tavli L. Congenital cystic

adenomatoid malformation of the lung (pre-
natal diagnosis and postnatal management).
Genel Tip Derg 2004;14(3):117-20.

Ségiit A, Ekinci M, Adaletli I, Elevli M. [A rare
case in childhood: congenital cystic adeno-
matoid malformation]. Turkiye Klinikleri J Pe-
diatr 2006;15(2):73-5.

Giinsar C, Karaca I, Sencan A, Mir E. [Con-
genital cystic adenomatoid malformation as-
sociated with solitary multilocular cyst of the
kidney: case report]. Ege J Med 2000;39(1):
65-7.

Soysal O, Aydin A, Turhan O, Ozdemir H,
Yildinm Z, Hasanoglu C. [Congenital Cystic
Adenomatoid Malformation]. Van Tip Derg
1997;4(3):177-9.

Girsoy S, Yaldiz S, Usluer O, Yazgan S,
Basok O, Yucel N. [Congenital cystic adeno-
matoid malformation of the lung in an adult (a
case report)]. Akciger Arsivi 2004;5(3):147-9.

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2010;30(2)



