application date

acceptance date

CASE REPORT

Gec yasta saptanan bir pulmoner konjenital anomali olgusu
- konjenital kistik adenomatoid malformasyon

A case of pulmonary congenital anomaly diagnosed at late age
- congenital cystic adenomatoid malformation
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Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, akcigerin oldukga nadir gérulen kistik bir

hastaligidir. Bu olgu sunumunda 77 yasina dek asemptomatik seyretmis, gec yasta
tani konan bir konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgusundan bahsedildi.

Anahtar kelimeler: adenomatoid malformasyon, akciger, anomali

Abstract

Congenital cystic adenomatoid malformation is a cystic disease of the lungs which
is seen very seldomly. Here, we present a 77 years old asymptomatic woman with
congenital adenomatoid cystic malformation. who has been diagnosed at late ages.
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Giris

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM)
intrauterin dénemde bronsioalveolar maturasyonun

duraklamas! ile mezenkimal hicrelerin asir
cogalmasin sebep oldugu ve etiyolojisi  belli
olmayan kistik bir akciger hastahgidir (1). Cogu

KKAM vakas! yenidogan déneminde ciddi solunum
yetmezligine neden olur ya da neonatal dénemde
reklrren pulmoner enfeksiyonlar ile seyreder (2).
Bu calismamizda literatlirde bildirilen olgulardan
farkli olarak gec yasa kadar asemptomatik seyreden
ve tesadufen saptanan bir KKAM olgusundan s6z
edecegiz.

Olgu

77 yasinda kadin hasta, kolonik divertikilite bagh
apse nedeniyle operasyon planlanirken yapilan
preoperatif hazirlikta akciger grafisinde sag akciger
Ust zonda radyo-opasite saptanmasi Uzerine ileri
tetkik icin gdgus hastaliklar klinigimize yonlendirildi.
Hastanin bilinen bir akciger hastaligi veya
pnémoni gecirme 6ykisi yoktu. Fizik muayenede
solunum sesleri olagan duyuldu. Hemogram ve
serum biyokimya parametrelerinde anormal deger
izlenmedi. Yapilan toraks bilgisayarli tomografi
(BT) goruntllerinde sag akciger Ust lob anterior
segmentte, parasagital yerlesimli, septa iceren,
ince duvarl kistik lezyon izlendi (Sekil 1 ve 2).
Goérunim o6ncelikle KKAM dlsundirdid. Hastaya
yapilan fiberoptik bronkoskopide endobronsial lezyon
goérilmemesi Uzerine hastaya transtorasik igne
biyopsisi yapildi ancak taniya ulagilamadi ve hastaya
malignite ekartasyonu agisindan pozitron emdulsiyon
tomografisi - bilgisayarli tomografi (PET-BT) cekildi.
Sag akciger Ust lobdaki lezyon PET-BT’de standart
tutulum degeri (SUVmax) 2,34 gdstererek 6n tanimizi
destekledi. Hastaya antibiyoterapi verilerek izleme
alindi. Hastanin 3 ay ve 1 yil sonra cekilen toraks
BT'de lezyonun boyutlarinda degisiklik olmamasi,
lezyonun radyolojik Ozellikleri, Gst lobda yerlesim
go6stermesi ve hastanin klinigi géz énune alindiginda
tip 1 kistik adenomatoid malformasyon tanisi ile yillk
takibe alindi. Hastanin 2 yillik takiplerinde herhangi
bir sikayeti olmadi.
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Sekil 1-2: Sag akciger Ust lob anterior segmentte, parasagital
yerlesimli, septa iceren, ince duvarli kistik lezyon

Tartisma

KKAM akcigerin nadir gorulen kistik bir hastaligidir.
Gebeligin 4-8. haftasinda bronsioalveolar
maturasyonun duraklamasi ile mezenkimal hiicrelerin
asir cogalmasinin sebep oldugu ve etiyolojisi belli
olmayan hamartamdz akciger lezyonudur. Brons,
bronsiol ya da alveol dokusunun asiri ¢ogalmasi
ile karakterize, silyali ya da klboidal epitelle doseli
kistik yapilar ve fonksiyon gdstermeyen solid akciger
alanlarindan olusur (1). insidansi 8300 — 35000
canli dogumda 1’dir (2). Akcigerde birden fazla
lobda ortaya cikabilecegi gibi genellikle tek lobu
tutma egilimindedir. Ust lob daha sik tutulurken
orta lob diger loblardan daha az tutulmaktadir (3).
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Olgularin %90’ ilk 2 yas igcinde tani alr. Ancak
nadiren ileri yaslara kadar semptomsuz kalabilirler.
Klinik ve patolojik olarak KKAM 4 tipe ayrilir; bizim
olgumuzda oldugu gibi, tip 1 en sik goérilen (%60) ve
prognozu en iyi olan tiptir. Lezyonlar tek ya da multipl
sayidadir, kistlerin ¢api 1-2 cm veya daha buyuktur.
Kistler arasinda normal akciger alanlari bulunabilir.
Kistler buyik ve sayica fazla ise mediasteni karsiya
iterek veya diyafragmada dizlesmeye neden olarak
solunum sikintisina neden olabilir. Bizim olgumuzdaki
gibi toplam boyutu nispeten kiguik olan ve solunum
sikintisi olusturmayan kistler yillarca asemptomatik
kalarak yetiskin caginda tani alabilir. Tip 2 lezyonlar
%15-20 oraninda goérlilmekte olup kistlerin ¢api 0,5
— 2 cm c¢apindadir. Vakalarin buyuk kisminda tip 2
KKAM’a trakeodzofageal fistll, bilateral renal agenezi
veya disgenezi, 6zofagus atrezisi, barsak atrezisi,
diyafragma, kalp, merkezi sinir sistemi ve kemik
anomalileri gibi sorunlar eslik eder. Prognozu tip 1’e
g6re daha kétudur. Tip 3 lezyonlar % 5-10 oraninda
goralar. Kistler dogum sonrasi hava ile dolup sisince
mediastinal sifte neden olarak yenidogan déneminde
solunum sikintisina neden olabilir. Hava ile dolu
kistler direkt grafide konjenital diyafragma hernisi
ile kangabilir. En kétl prognoz tip 3'te izlenir. Tip 4
lezyonlar %10 oraninda izlenir. Kistler 7 cm capa
kadar ulasabilir. Kistler riptire oldugunda tansiyon
pnémotoraks gdrilebilir (2). Bu kistler ilerleyen
dénemde pldropulmoner blastomaya donusebilecegi
icin  malignite acgisindan dikkatli olunmahdir.
Pléropulmoner blastoma ¢ocukluk ¢aginda oldukga
nadir gorllen akciger timorlerinden olup tek tarafli
soliter akciger kitlesi seklinde goérdlir. Nadiren par
kistik olabileceginden KKAM ile sik karigsmaktadir.
Pléropulmoner blastoma olgularinda eslik edebilen
kistik nefroma riski nedeniyle mutlaka bdbrekler
degerlendirilmelidir. Cocuk hastalarda kistik akciger
lezyonu gorildiginde pléropulmoner blastoma ve
KKAM ayirici tanida distndlmeli ve tani igin biyopsi
veya cerrahi 6nerilmektedir (4).

Yenidogan doéneminde KKAM solunum sikintisi,
inleme, ¢ekilme ve siyanoza sebep olabilirken, bizim
olgumuzdaki gibi nadiren yillarca asemptomatik
kalabilir. intrauterin tani fetal USG ile veya manyetik
rezonans goriintileme (MRG) ile koyulabilir. Dogum
sonrasi tani igin toraks BT tercih edilir. Erigkinlerde
ve gec¢ cocukluk capinda tekrarlayan pnémoniler
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ve antibiyoterapi ile radyolojik iyilesme olmamasi
durumunda KKAM ve sekestrasyon akla gelmelidir.
Bronkopulmoner sekestrasyon, fonksiyonsuz akciger
kesimine giden arterin BT de gbrtlmesiyle taninmakta
ve KKAM’dan farkh olarak siklikla alt loblarda
gorilmektedir (2). Ayirici tanida pndmatosel, kistik
bronsiektazi, konjenital lober amfizem, intrapulmoner
bronkojenik kistler de bulundurulmalidir.
Pnématoselde histolojik olarak KKAM’da oldugu
gibi epitelyal ve stromal alanlar yoktur ve siklikla
nekrotizan pnodmoni, kint travma veya ylksek
basincli entlibasyona bagl barotravma nedeniyle
olusur. Konjenital lober amfizemde ise BT'de fazla
havalanan akciger lob veya loblari gériilmekte olup
hasta olan lobda damarlarin parankim igerisinde ince
kalibrasyonda seyir géstermesi ve hilusun hipoplazik
olmasi ile taninir. intrapulmoner bronkojenik kistler
ise; siklikla subkarinal alanda veya hiler bélgede
yerlesen, septa veya solid komponent icermeyen
soliter lezyonlardir (5)

KKAM saptandiginda tutulan alanin blyUkligine
gbre lobektomi veya kama rezeksiyon tercih edilir.
Hastalar asemptomatikse ve lezyonun boyutu kiguk
ise takip edilebilir. Cocukluk ya da genc eriskinlik
caginda, operasyon yapilan olgularda prognoz iyidir.
Tip 4 olgularda malignite riski oldugu igin mutlak
cerrahi Onerilmektedir (4). Olgumuzdaki klinik ve
radyolojik bulgular KKAM tip 1 ile uyumlu olup, hasta
ileri yasta ve asemptomatik oldugu i¢in yillk takip
Onerildi.

Sonug olarak KKAM akcigerin nadir gérilen konjenital
malformasyonudur. Yenidoganda solunum sikintisi
yaparak Olimcul olabilir. Literatirde bildirilen ge¢
yasta saptanan KKAM olgular ise siklikla rekdrren
pulmoner enfeksiyonlar ile birliktedir (6,7). Bizim
olgumuz ise literatlrde bildirilen olgularin aksine ge¢
yasa kadar tamamen asemptomatik seyreden bir
KKAM tip 1 olgusudur. Uygun radyolojik bulgulari
olan hastalarda, hastalar asemptomatik olsa da
KKAM tanisi akilda bulundurulmalidir.
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