
Özet

Amaç: Bölümümüzde konjenital hava yolu malformasyon-
lar› ile ilgili karfl›laflt›¤›m›z sorunlar araflt›r›ld›.

Gereç ve Yöntem: Ocak 1999 ve Aral›k 2005 y›llar› ara-
s›nda 11 hastaya konjenital pulmoner hava yollar› malfor-
masyonu (KPHM) tan›s› koyuldu. Hastalar klinik bulgu ve
bilgisayarl› tomografi bulgular›na göre s›n›fland›rd›lar:
akci¤er apsesi (5), akci¤er kistleri (5), ve akci¤er tümörü
(1). 

Bulgular: Apseli grupta toplam 12 cerrahi giriflim uygu-
land›. Akci¤er kisti ile gelenlerde ise toplam 7 operasyon
uyguland›. Ameliyat yinelenen en önemli nedeni art›k kist
kalmas›yd›. Tümörle baflvuran hastaya torakotomi yap›la-
rak tümörü ç›kar›ld›. Geniflletilmifl Stocker s›n›fland›rma-
s›na göre 7 lezyon tip 1, 1 lezyon tip 2 ve 2 lezyon tip 3 ola-
rak s›n›fland›r›ld›. Bir hastada hem tip 1, hem tip 4 lezyon
saptand›. Bir tip 1 lezyonun ç›kar›lmas›ndan sonra ple-
omorfik sarkom geliflti, bir hastada tip 3 lezyonla birlikte
plöropulmoner blastom bulundu. Ortalama izlem süresi
2,5 y›ld›r. Tümör saptanan iki hasta d›fl›ndaki hastalar sa¤
ve sa¤l›kl›d›r. 

Sonuç: KPHM’lar›nda infeksiyon geçirilmifl olmas› total
rezeksiyonu güçlefltirmifltir. KPHM eksizyonu sonras›nda
malignansi geliflimi görülmüfltür. Uzun süreli yak›n izlem
tercih edilmelidir. 

Anahtar kelimeler: Kistik adenomatoid malfromasyon,
konjenital pulmoner malformasyon, plöropulmoner blas-
tom, pleomorfik sarkom

Summary

Congenital pulmonary airway malformations: Clinical
problems and malignancy

Aim: Clinical problems and malignancy in congenital pul-
monary airway malformations in a single institute was pre-
sented.

Material and Methods: Between January 1999 and Decem-
ber 2005, 11 patients were diagnosed as having congenital
pulmonary airway malformations (CPAM). Patients were
grouped according to their symtoms and CT findings: lung
abscess (n=5), lung cysts (n=5) and chest tumor (n=1). 

Results: Total of 12 operative interventions was performed
in abscess group. Total of 7 operations were performed in
lung cyst patients. Residual cysts were the main indications
for repeat operations. The patient with chest tumor had
thoracotomy (had underwent) with tumor removal. Accor-
ding to the extended Stocker’s extended classification 7 le-
sions were classified as type 1, 1 as type 2, and 2 as type 3.
One patient had both type 1 and type 4 lesions. Pleomorp-
hic sarcoma arose after the removal of a type 1 lesion and
a pleuropulmonary blastoma simultaneously found with a
type 3 lesion. Mean follow-up is 2.5 years. All patients ex-
cept 2 patients with tumors are alive and well. 

Conclusion: Infection increases operative complications
in CPAM. Malignancy can develop even after the excision
of the CPAM lesion. Long term follow-up is our preferred
management in CPAM patients. 

Key words: Cystic adenomatoid malformation, congenital
pulmonary malformation, pleuropulmonary blastoma,
pleomorphic sarcoma

Girifl

Akci¤erin konjenital kistik adenomatoid malformas-
yonu (KKAM), hamartom yap›s›nda bir lezyondur
ve 5000 canl› do¤umda bir görülür. Bu ender anoma-

linin histopatolojisi, tan›s› ve tedavisi ile ilgili tart›fl-
mal› durumlar mevcuttur. KKAM’›n do¤um öncesi
tan› koyulma oran›n›n artmas›, lezyonlar›n do¤al gi-
difllerini anlamam›z› sa¤lam›flt›r. Yelpazenin bir
ucunda lezyonun kendili¤inden yok olmas› varken,
di¤er ucunda lezyon, hidropsa ve ard›ndan fötüsün
ölümüne yol açabilmektedir. Patolojik de¤erlendir-
mede s›kl›kla Stocker s›n›flamas› kullan›l›r, ancak bu
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s›n›flama, özellikle de do¤um öncesi tan› koyulan
vakalarda lezyonlar›n do¤al gidiflini ve prognozu tah-
min edebilme konusunda yararl› de¤ildir. Son za-
manlarda yeni bir anatomik s›n›flama kullan›lmaya
bafllanm›fl ve lezyonlar makrokistik ve mikrokistik
olarak ayr›lm›flt›r. Bu s›n›flama intrauterin prognozu
saptamada Stocker s›n›flamas›ndan daha yararl› gibi
görünmektedir (13). Do¤umdan sonra ya da tan› ko-
yuldu¤unda, KKAM lezyonlar› infeksiyon, solunum
s›k›nt›s› ve malignansi gibi komplikasyonlar› önleye-
bilmek için rezeke edilmelidirler. Ancak, hasta
semptomsuz ise, ameliyat›n zamanlamas› ve ameli-
yat karar› verildi¤inde cerrahinin s›n›rlar› halen tar-
t›flmal›d›r. Lezyonun tamam›n›n ç›kar›lmas›na ra¤-
men, malignansi görülmesi, bu ender durumu çocuk
cerrah› için bir s›k›nt› haline getirebilmektedir. Tür-
kiye’de de konuyla ilgili s›n›rl› say›da yay›n mevcut-
tur (2,7).

Bu çal›flmada, klini¤imizde izledi¤imiz KKAM’lu
hastalar sunulmufltur. Tüm hastalar do¤um sonras› ta-
n› ile gönderilmifllerdir. S›n›flamada geniflletilmifl
Stocker S›n›flamas› kullan›lm›flt›r (12). Stocker, befl ti-
pin yaln›zca üçü kistik ve ender biri adenomatoid ol-
du¤u için patolojiyi konjenital pulmoner hava yollar›
malfrmasyonu (KPHM) olarak yeniden isimlendir-
mifltir. Baflka serilerde pek kullan›lmasa da, patolog-
lar›m›z günlük pratiklerinde bu s›n›flamay› kulland›k-
lar›ndan, serimizde akci¤erin konjenital kistik adeno-
matoid malformasyonu yerine konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu terimi kullan›lm›flt›r. 

Gereç ve Yöntem

Ocak 1999 ve Aral›k 2005 y›llar› aras›nda 11 hasta-
ya konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
(KPHM) tan›s› koyuldu. Yedi hasta k›z ve 4 hasta er-
kekti. Tan› koyuldu¤u andaki ortalama yafl 2,7 y›l
olarak hesapland› (35 gün-7 y›l) (Tablo). 

Bafllang›ç bulgular›na bak›ld›¤›nda 5 hastada akci-
¤er apsesi, 5 hastada akci¤er kisti ve 1 hastada to-
raks tümörü vard›. Hastalar bafllang›ç klinik ve to-
raks Bilgisayarl› Tomografisi (BT) bulgular›na göre
grupland›r›ld›lar.

Bulgular

Akci¤er apsesi: 
Akci¤er apsesi ile gelen 5 hastan›n bafllang›çta üçü-
ne gö¤üs tüpü ile apse drenaj›, ikisine ise torakotomi
yap›ld›. 

Gö¤üs tüpü ile apsesi drene edilen hastalara infeksi-
yonlar› geriledikten sonra torakotomi yap›ld›, ikisine
kist eksizyonu, üçüncüsüne lobektomi yap›ld›. Kist
eksizyonu yap›lan hastalardan birinde ameliyattan 18
ay sonra pleomorfik sarkom geliflti, tümör ç›kar›ld›,
ancak bu hasta tümörün yay›lmas›na ba¤l› olarak
ameliyattan k›sa bir süre sonra kaybedildi. Kist ek-
sizyonu yap›lan ikinci hastada art›k kist dokusu kal-
d›¤› için daha sonra lobektomi ve ard›ndan kistekto-
mi ameliyatlar› yap›ld›. Bu hasta sa¤ ve sa¤l›kl›d›r,
ancak hâlâ kistleri mevcuttur. 

Torakotomi ile apse drenaj› yap›lan iki hastada tan›,
drenaj s›ras›nda kist duvar›ndan biyopsi al›narak ko-
yuldu. Bunlardan birine daha sonra lobektomi yap›-
l›rken, di¤er hastan›n ailesi önerilen cerrahi tedaviyi
reddetti. 

Akci¤er apsesi ile baflvuran 5 KPHM’lu hastaya top-
lam 12 cerrahi giriflim gerekti. 

Akci¤er kistleri:
Akci¤er kisti ile baflvuran hastalara torakotomi ile
kistektomi (4 hasta) ya da lobektomi (1 hasta) yap›l-
d›. Kist rezeksiyonu yap›lan hastalar›n kontrol
BT’lerinde 2 hastada kal›nt› kist izlenmedi, iki hasta-
da art›k kist kald›¤› için daha sonra lobektomi yap›l-
d›. Bu hasta grubundaki 5 hastaya toplam 7 ameliyat
yap›lm›fl oldu. 

Akci¤er tümörü:
Toraksta kitle ile baflvuran hastaya ilk de¤erlendir-
menin ard›ndan torakotomi yap›larak tümör ç›kar›ld›.
Histopatolojik de¤erlendirmede tümörün tip 3
KPHM zemininde geliflmifl plöropulmoner blastom
oldu¤u anlafl›ld›. Tümörün total ç›kart›lmas›na ve ke-
moterapiye ra¤men, hastam›z postoperatif 8. ayda
beyin metastaz› ile kaybedildi. 

Histopatoloji: 
Geniflletilmifl Stocker S›n›flamas›na göre (12) 7 lez-
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Resim 1. Plöropulmoner blastomda kist duvar›, hasta 11, HE,
x100

Resim 2. 8. vakadaki tip 1 ve 4 lezyonlar, HE, x100.

Tablo 1. Hastal›klar›n her iki grupta da¤›l›m oranlar›: (CDH: konjenital diyafragma hernisi).

No

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

Yafl
(y›l)

3

7

35/365

2

2,5

6

5/12

6

7/12

13/12

3,5

E/K

E

K

E

K

E

K

K

K

E

K

K

Yer

LLL

RLL

LUL, RML, RUL 

LLL

LLL

RML

LUL

RML, RLL

LLL

RLL

LL

Baflvuru flekli

Akci¤er apsesi

Akci¤er apsesi

Birçok kist

2 büyük kist

Birçok kist

Akci¤er apsesi

Akci¤er apsesi

Birçok kist

Akci¤er apsesi

Birçok kist

Akci¤er tümörü

Ameliyat

1. drenaj
2. kistektomi
3. tümör rezeksiyonu

1. torakotomi+drenaj
+biopsi

1. kistektomi+
segmentektomi
2. RU lobektomi

1. kistektomi

1. kistektomi

1. drenaj
2. drenaj+kistektomi
3. RM lobektomi
4. kistektomi

1. drenaj
2. LU lobektomi

1. kistektomi 
2. RL lobektomi

1. torakotomi+ 
drenaj+biopsi
2. LL lobektomi

1. RL lobektomi

1. pnömonektomi ile 
birlikte total tümör 
eksizyonu

KPHM
tipi

1

1

1

1

1

1

1

1 ve 4

2

3

3

Tümör tipi

Pleomorfik 
sarkom

Plöropulmoner 
blastom

‹zlem
(y›l)

18/12

5

5

6/12

5

6

4/12

1

8/12

2

8/12

Sonuç

Exitus (tümör ilerlemesi)

Sa¤ ve sa¤l›kl›. 
RLL kistler

Sa¤ ve sa¤l›kl›. 
Normal toraks BT

Sa¤ ve sa¤l›kl›. Toraks 
BT’de fibrotik sekel

Sa¤ ve sa¤l›kl›. 
Normal toraks BT

Sa¤ ve sa¤l›kl› 
l. Toraks BT’de art›k kist

Sa¤ ve sa¤l›kl›

Sa¤ ve sa¤l›kl›. 
Normal toraks BT

Sa¤ ve sa¤l›kl›. 
Normal akci¤er grafisi

West syndrome 
Normal akci¤er grafisi

Exitus (beyin metastazlar›)

K›saltmalar: LLL: sol alt lob; RLL: sa¤ alt lob; LUL: sol üst lob; RML: sa¤ orta lob; RUL: sa¤ üst lob; LL: sol akci¤er
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yon tip 1, 1 lezyon tip 2, 2 lezyon tip 3 olarak s›n›f-
land›r›ld›. Bir hastada hem tip 1, hem tip 4 lezyon
vard› (Resim 1). Tip 1 lezyon ç›kar›lan hastalardan
birinde pleomorfik sarkom geliflti, tip 3 lezyonu olan
bir hastada birlikte plöropulmoner blastom vard›
(Resim 2).

‹zlem: Ortalama izlem süresi 2,5 y›ld›r (4 ay- 6 y›l).
Tümörlü 2 hasta d›fl›ndakiler sa¤ ve sa¤l›kl›d›rlar.
Pleomorfik sarkomu olan hasta tümörün ilerlemesin-
den, plöropulmoner blastomlu hasta beyin metastaz-
lar›ndan kaybedilmifllerdir. ‹ki hastada hâlâ kal›nt›
kistler mevcuttur. Tüm hastalar y›lda bir kez görül-
meye devam etmektedirler. 

Tart›flma

Akci¤erin konjenital pulmoner malformasyonlar›,
akci¤erin hamartomatöz lezyonlar› ya da geliflim bo-
zuklu¤u olarak kabul edilirler (12). Prenatal ya da
postnatal tan› koyulabilir, semptomlar genifl bir yel-
paze gösterebilir. S›kl›kla trakea ve bronfl a¤ac› ile
ba¤lant›l›d›rlar, dolay›s›yla infeksiyona ba¤l› akci¤er
komplikasyonlar› s›kt›r (10). Hastalar›m›z›n hepsi
postnatal tan› alm›flt› ve hepsi semptomatikti. 

Klini¤imizde her ne semptomla baflvurmufl olursa ol-
sun, KPHM tan›s› alan hastalarda, daha sonra malig-
nansi geliflmesi riski nedeniyle kistlerin tam olarak
ç›kar›lmas› veya tek bir lobla s›n›rl› ise lobektomi
tercih edilmifltir. Ancak, kist zemininde infeksiyonla
baflvuran hastalar›m›zda tek ameliyatla total kist ek-
sizyonu yap›lmas› güç olmufltur. ‹statistiksel bir kar-
fl›laflt›rma yapmak için hasta say›m›z azd›r. 

Geniflletilmifl Stocker s›n›flamas› kullan›ld›¤›nda
hastalar›m›z›n hiçbirinde tip 0 lezyon saptanmam›fl-
t›r. Tip 0 lezyonlar yaflamla ba¤daflmad›¤›ndan ve
hastalar›m›z›n hepsi postnatal tan›l› hastalar oldu-
¤undan, bu sonuç flafl›rt›c› de¤ildir. Önce kistektomi,
sonra lobektomi yap›lan bir hastam›zda da örneklerin
de¤erlendirilmesi tiplemede farkl› sonuçlar vermifl-
tir. Örneklerde hem tip 1 hem de tip 4 lezyonlar gö-
rülmüfltür. Bu bulgunun klinik önemi henüz bilinme-
mektedir. 

‹ki hastam›zda KPHM zemininde malignansi gelifl-
mifltir. Bunlardan birine apse tedavisi sonras› kist ek-
sizyonu yap›lm›fl, ard›ndan tümör geliflmifltir, di¤eri

ise do¤rudan tümör ile baflvurmufltur. Sonradan tü-
mör geliflen hastam›zda tümörün kaynakland›¤› lob
belirlenememiflse de, tümör, ayn› taraf akci¤erde or-
taya ç›km›flt›r. KPHM lezyonlar›nda tümör geliflimi
ile ilgili bildirilerin say›s› artmaktad›r (1,7,8). Papagi-
annopoulos, malignansinin, bilinen lezyonun oldu¤u
taraftaki akci¤erde, lezyonun oldu¤u lobda; ayn› ta-
raf akci¤erde ama farkl› lobda ya da kontalateral ak-
ci¤erde ortaya ç›kabildi¤ini söylemifl ve proflaktik
kist rezeksiyonunu tart›flmaya açm›flt›r (9). Ayr›ca,
KPHM lezyonlar›n›n postnatal regresyonu da bildi-
rilmifltir (4). Biriken bilgi semptomsuz olgularda kis-
tektomiyi bile tart›fl›l›r hale getirmifltir. Papagianno-
poulos ve arkadafllar› asemptomatik hastalarda, hem
akci¤er geliflimine hem da çocu¤un geliflimine izin
vermek amac›yla elektif ameliyat için 2 yafl›na kadar
beklemeyi önermektedirler (8). Aziz ve ark. (3)

asemptomatik hastalar› için uzun bir izlem süresi ter-
cih etmektedir. Serimizdeki hastalar›n tamam› semp-
tomatik oldu¤u için ameliyat edilmifltir. Özellikle in-
feksiyon geliflmifl vakalarda total rezeksiyonun
mümkün olamayabilece¤ini düflündü¤ümüz için, lo-
bektomi dahi yap›lm›fl olsa, hastalar›m›zda malig-
nansi geliflimi yönünden uzun dönemli izlem uygula-
maya çal›fl›yoruz. 

KPHM’›n do¤al gidiflinin tahmin edilmez oluflu,
KPHM patogenezini araflt›rmaya (5) ve malignansi
geliflminin nedenlerine (6,11) yönelik çal›flmalara yol
açm›flt›r. MacSweeeney ve ark.’lar›n›n çal›flmas› (6)

yeni Stocker s›n›flamas›n›n malignansi gelifliminin
tahmin edilebilmesinde yararl› olabilece¤ini öne sür-
müfl, tip 1 ve tip 4 hastalar›n izlenmesi önerilmifltir.
Tip 1 hastalarda bronkoalveolar karsinom geliflmesi
olas›l›¤› oldu¤u, tip 4 lezyonlar›n ise evre 1 plöropul-
moner blastom ile kar›flabilece¤i söylenmifltir. Seri-
mizde bir tip 1 ve bir tip 3 hastam›zda malignansi ge-
liflti. Stacher ve ark. (11) atipik goblet hücre hiperpla-
zisinin adenokarsinom öncüsü olabilece¤ini öne sür-
müfltür. Hastalar›m›z›n hiçbirinde goblet hücre hi-
perplazisi yoktu. 

Eldeki veriler, KPHM’lar›n›n seyrini ve hangi hasta-
larda kötüye gidifl olabilece¤ini tahmin etmemizi
sa¤lamaktan henüz uzakt›r. KPHM’lar›n›n her za-
man tek bir lobda s›n›rl› olmamas› ve lezyonun kes-
kin s›n›rlar›n›n bulunmamas› cerrahiyi güçlefltiren
özellikleridir. Yeni seriler ve çal›flmalar yay›nlanma-
s›, bu ender anomalilerin davran›fl›n› anlamam›za,
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dolay›s›yla do¤ru cerrahi seçimler yapabilmemize
yard›mc› olacakt›r. 
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