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Ozet

Konjenital kistik adenoid malformasyon (KKAM)
bronsiyal tomurcuklarin alveolar mezensimle uygun
sekilde birlesememesi sonucu ortaya ¢ikan akcigerin nadir
goriilen embryolojik gelisim bozuklugudur. Lezyonun
tipine gore, KKAM fonksiyon gdoren pulmoner dokuya
basi ile yenidoganlarda solunum gii¢lii§iine yol agabilir
veya geng eriskinde rekiirren akciger enfeksiyonu ile
kendini gosterebilir. Semptomatik olgularda lobektemi
onerilmekte, asemptomatik olgularda ise 6-12 aya kadar
girigsimin geciktirilebilecegi bildirilmektedir.

Anahtar Kkelimeler: Konjenital kistik adenomatoid
malformasyon, yenidogan, akciger, lobektomi, respiratuvar
distress

Olgu

37 yasindaki annenin ii¢iincli gebeliginden {igilincii
yasayan olarak miadinda sezaryen ile 3645 gr dogan
erkek bebek antenatal ultrasonografide diyafragma
hernisi ve KKAM kugkusu olmast nedeniyle entiibe
edilerek yenidogan yogun bakim iinitesine alindi. Akciger
grafisinde sag akcigerde kistik lezyon dikkati ¢ekti (Resim
1). Toraks tomografisinde sag akcigerde mediastinal sifte
neden olan, {ist lob apikoposterior segmentte, orta lob
lateral segmentte ve alt lob segmentlerinde en biiyiigii 3
cm ¢apinda Ol¢iilen multiple kistik olusum saptandi (Tip
I KKAM) (Resim 2). Hastaya postnatal 5. giinde Cocuk
Cerrahisi tarafindan sag alt lobektomi yapildi. Genel
durumu stabil seyreden hasta postnatal 20. giiniinde
taburcu edildi.
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Resim 1: Radyografide sag akcigerde kistik lezyon

Abstract

Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is
a rare lung disorder developed as a result of the improper
fusion of the bronchial buds with the alveolar mesenchyme
during embryological development. Depending on the
type of lesion, CCAM tissue pressure in newborns may
cause respiratory distress and may later manifest itself
as recurrent pulmonary infections in young adults.
Lobectomy has been recommended in symptomatic.
patients; whereas surgical intervention may be delayed in
asymptomatic patients for 6-12 months.

Key words: Congenital cystic adenomatoid
malformation, newborn, lung, lobectomy, respiratory
distress

ONAL"BEBEK DER. .
StudfjBate: 17/01/2012
Stilly Time:10:03:19
RN: SUOD558564

v
KL

C128
W256

Resim 2: Sag akcigerde mediastinal shift yaratan multiple kistik olusumu

Tartisma

Akcigerin hamartamatéz bir lezyonu olan KKAM
birbirleriyle iliskili prolifere terminal bronsgioller ve
kistik solid yapilar ile karakterizedir. KAM pulmoner
dokuda primer gelisimsel bir defekt olup, 5-6 gebelik
haftasinda bronsioalveoler maturasyonun duraklamasi
ve mezensimal hiicrelerin asir1 ¢ogalmasi ile meydana
gelir. Tk defa Chin ve Tang tarafindan 1949°da diger
akciger kistik lezyonlarindan ayri olarak tariflenmistir(1)
. Konjenital akciger malformasyonlarmin  %25’ini ve
konjenital kistik akciger malformasyonlarinm %95’ini
olusturur (3). Genellikle tek bir lobla sinirli ve unilateraldir.
Lezyon histopatolojik 6zelliklerine gore tip 1, 2 ve 3 olmak
iizere 3 grupta incelenir(2). Tip I % 50 oraninda gortiliir.
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A CASE REPORT

Cap1 2 cm’nin lizerinde, kalin duvarli, brons ile iliskili ise
hava veya siv1 igerigi saptanabilen, silyali psédodistrafiye
kolumnar epitel ile doseli tek veya multipl kistleri kapsar.
1/3 olguda mukus salgilayan hiicreler izlenebilir ve kist
duvari diiz kas hiicreleride igerir. Tip I %40 oraninda
rastlanir. Caplart 1cm’den kiigiik, duvari silyali kiiboidal
veya kolumnar epitel ile doseli multipl kistik yapilar
vardir. Kist duvart mukdz hiicreler veya kartilajindz yapilar
barindirmaz. Lezyonlarin gelisimi 31. gestasyonel giin gibi
erken donemde olabildiginden siklikla genitoiiriner ya da
gastrointestinal sistem gibi diger konjenital anomalilerle
birliktelik gosterir(2,3). Bizim olgumuzda da ek bir fetal
patoloji saptanmadi. Tip III %10 oraninda bildirilmistir.
Caplar1 2 mm’nin altinda, silyali ve nonsilyali kuboidal
epitelle doseli ¢ok sayida mikrokistik, ¢iplak gozle solid
goriiniimlii olan ve genis hacimlere ulagabilen lezyonlardir.
Her {i¢ tipte de kitle lezyonunun boyutuna bagli olarak
neden oldugu polihidramnioz, hidrops, pulmoner hipoplazi
ve mediastinal yer degistirme sik rastlanan sekonder
bulgular arasindadir (2). Bunlarin prognoza etkileri,
histolojik tipten daha fazladir. Antenatal dénemde tanisi
konulan olgular iizerine yapilmis bir ¢alismada, ilerleyen
gebelik haftalarinda lezyonun gerilemesi, hidrops veya
polihidramniozun yoklugu ve pulmoner hipoplazinin
minimal olmasi iyi prognozu, lezyonun devam etmesi
ve eslik eden baska anormalliklerin varlig: ile prenatal
cerrahi gerektirmesinin ise kotli prognozu gosterdigi
bildirilmistir(4). Tip I’de prognoz en iyi iken, Tip III’te en
kotiidiir. Tip I ve II malformasyonlarin intrauterin gerileme
gosterebilecegi de bildirilmistir(2). Literatiirde tek ve biiytik
boyuta ulagmis, mediastinal yer degistirmeye ve karst
akcigerde basilanmaya yol agmis biiyiik kistlerde, antenatal
torakoamniotik sant ile drenajinin minimal invaziv olmakla
beraber iyi sonug¢ verdigi gosterilmistir(4,5). Hastaligin
radyolojik ayirict tanisinda pndmotoraks, pndmotosel,
atelektazi, diyafragma hernisi ve konjenital lober amfizem
diistiniilmelidir. Semptomatik vakalarda lobektemi tek
secenektir(3).

Bu olgu vesilesiyle fetal ultrasonografi ile akcigerde
saptanan lezyonlarin ayirici tanisinda KKAM’m akla
gelmesi  gerektigi vurgulandi. Bu hastalarda, erken
postnatal donemdeki klinik bulgular ve goriintiileme
tetkikleri dikkate alinarak yapilan tedavi yaklagimi
yasam kurtarici olabilir.
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