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Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonlari:
Klinik sorunlar ve tiitmor gelisimi
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Ozet

Amag: Boliimiimiizde konjenital hava yolu malformasyon-
lar ile ilgili karsilagtigimiz sorunlar aragtirild.

Gereg ve Yontem: Ocak 1999 ve Aralik 2005 yilar ara-
sinda 11 hastaya konjenital pulmoner hava yollart malfor-
masyonu (KPHM) tanisit koyuldu. Hastalar klinik bulgu ve
bilgisayarli tomografi bulgularina gore siniflandirdilar:
akciger apsesi (5), akciger kistleri (5), ve akciger tiimorii

(1).

Bulgular: Apseli grupta toplam 12 cerrahi girisim uygu-
landi. Akciger kisti ile gelenlerde ise toplam 7 operasyon
uygulandi. Ameliyat yinelenen en dnemli nedeni artik kist
kalmastydi. Tiimorle basvuran hastaya torakotomi yapila-
rak tiimorii ¢ikarildi. Genisletilmis Stocker siniflandirma-
sia gore 7 lezyon tip 1, 1 lezyon tip 2 ve 2 lezyon tip 3 ola-
rak siniflandirildi. Bir hastada hem tip 1, hem tip 4 lezyon
saptandi. Bir tip 1 lezyonun ¢ikarilmasindan sonra ple-
omorfik sarkom gelisti, bir hastada tip 3 lezyonla birlikte
ploropulmoner blastom bulundu. Ortalama izlem siiresi
2.5 yuldir. Ttimor saptanan iki hasta disindaki hastalar sag
ve sagliklidir.

Sonu¢: KPHM' larinda infeksiyon gecirilmis olmasi total
rezeksiyonu gii¢lestirmistir. KPHM eksizyonu sonrasinda
malignansi geligimi goriilmiistiir. Uzun siireli yakin izlem
tercih edilmelidir.

Anahtar kelimeler: Kistik adenomatoid malfromasyon,
konjenital pulmoner malformasyon, pléropulmoner 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

Giris

Akcigerin konjenital kistik adenomatoid malformas-
yonu (KKAM), hamartom yapisinda bir lezyondur
ve 5000 canli dogumda bir goriiliir. Bu ender anoma-
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linin histopatolojisi, tanis1 ve tedavisi ile ilgili tartig-
mali durumlar mevcuttur. KKAM’1in dogum oncesi
tan1 koyulma oraninin artmasi, lezyonlarin dogal gi-
dislerini anlamamizi saglamistir. Yelpazenin bir
ucunda lezyonun kendiliginden yok olmasi varken,
diger ucunda lezyon, hidropsa ve ardindan fotiisiin
Oliimiine yol acabilmektedir. Patolojik degerlendir-
mede siklikla Stocker siniflamasi kullanilir, ancak bu
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siniflama, o6zellikle de dogum oncesi tant koyulan
vakalarda lezyonlarin dogal gidisini ve prognozu tah-
min edebilme konusunda yararli degildir. Son za-
manlarda yeni bir anatomik smiflama kullaniimaya
baslanmis ve lezyonlar makrokistik ve mikrokistik
olarak ayrilmistir. Bu siniflama intrauterin prognozu
saptamada Stocker siniflamasindan daha yararl gibi
goriinmektedir (13). Dogumdan sonra ya da tan1 ko-
yuldugunda, KKAM lezyonlar1 infeksiyon, solunum
sikintis1 ve malignansi gibi komplikasyonlar1 6nleye-
bilmek i¢in rezeke edilmelidirler. Ancak, hasta
semptomsuz ise, ameliyatin zamanlamasi1 ve ameli-
yat karari verildiginde cerrahinin sinirlart halen tar-
tismalidir. Lezyonun tamaminin ¢ikarilmasina rag-
men, malignansi goriilmesi, bu ender durumu cocuk
cerrahi icin bir sikint1 haline getirebilmektedir. Tiir-

kiye’de de konuyla ilgili sinirli sayida yayin mevcut-
tur 27,

Bu calismada, klinigimizde izledigimiz KKAM’lu
hastalar sunulmustur. Tiim hastalar dogum sonrast ta-
nm ile gonderilmiglerdir. Smiflamada genisletilmis
Stocker Siiflamast kullamilmistir 12). Stocker, bes ti-
pin yalnizca {i¢ii kistik ve ender biri adenomatoid ol-
dugu icin patolojiyi konjenital pulmoner hava yollari
malfrmasyonu (KPHM) olarak yeniden isimlendir-
migtir. Bagka serilerde pek kullanilmasa da, patolog-
larimiz giinliik pratiklerinde bu siniflamay1 kullandik-
larindan, serimizde akcigerin konjenital kistik adeno-
matoid malformasyonu yerine konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu terimi kullanilmistir.

Gere¢ ve Yontem

Ocak 1999 ve Aralik 2005 yillar: arasinda 11 hasta-
ya konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
(KPHM) tanist koyuldu. Yedi hasta kiz ve 4 hasta er-
kekti. Tanmi koyuldugu andaki ortalama yas 2,7 yil
olarak hesaplandi (35 giin-7 yil) (Tablo).

Baglangi¢c bulgularina bakildiginda 5 hastada akci-
ger apsesi, 5 hastada akciger kisti ve 1 hastada to-
raks tiimorii vardi. Hastalar baglangic klinik ve to-
raks Bilgisayarli Tomografisi (BT) bulgularina gore
gruplandirildilar.
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Bulgular

AKkciger apsesi:

Akciger apsesi ile gelen 5 hastanin baglangicta iigii-
ne gogiis tiipii ile apse drenaji, ikisine ise torakotomi
yapildi.

Gogiis tiipti ile apsesi drene edilen hastalara infeksi-
yonlar1 geriledikten sonra torakotomi yapildi, ikisine
kist eksizyonu, ii¢iinciisiine lobektomi yapildi. Kist
eksizyonu yapilan hastalardan birinde ameliyattan 18
ay sonra pleomorfik sarkom gelisti, tiimor cikarildi,
ancak bu hasta tiimoriin yayilmasina bagli olarak
ameliyattan kisa bir siire sonra kaybedildi. Kist ek-
sizyonu yapilan ikinci hastada artik kist dokusu kal-
dig1 icin daha sonra lobektomi ve ardindan kistekto-
mi ameliyatlar1 yapildi. Bu hasta sag ve sagliklidir,
ancak hala kistleri mevcuttur.

Torakotomi ile apse drenaji yapilan iki hastada tani,
drenaj sirasinda kist duvarindan biyopsi alinarak ko-
yuldu. Bunlardan birine daha sonra lobektomi yapi-
lirken, diger hastanin ailesi 6nerilen cerrahi tedaviyi
reddetti.

Akciger apsesi ile bagvuran 5 KPHM’lu hastaya top-
lam 12 cerrahi girisim gerekti.

Akciger Kistleri:

Akciger kisti ile bagvuran hastalara torakotomi ile
kistektomi (4 hasta) ya da lobektomi (1 hasta) yapil-
di. Kist rezeksiyonu yapilan hastalarin kontrol
BT’lerinde 2 hastada kalint1 kist izlenmedi, iki hasta-
da artik kist kaldig1 i¢in daha sonra lobektomi yapil-
di. Bu hasta grubundaki 5 hastaya toplam 7 ameliyat
yapilmis oldu.

Akciger tiimorii:

Toraksta kitle ile bagvuran hastaya ilk degerlendir-
menin ardindan torakotomi yapilarak tiimor ¢ikarildi.
Histopatolojik degerlendirmede tiimoriin tip 3
KPHM zemininde gelismis ploropulmoner blastom
oldugu anlagildi. Tiimoriin total ¢ikartilmasina ve ke-
moterapiye ragmen, hastamiz postoperatif 8. ayda
beyin metastazi ile kaybedildi.

Histopatoloji:
Genisletilmis Stocker Siiflamasma gore (12) 7 lez-
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Tablo 1. Hastaliklarin her iki grupta dagilim oranlari: (CDH: konjenital diyafragma hernisi).

No Yas E/K Yer Basvuru sekli ~ Ameliyat KPHM Tiimér tipi izlem Sonuc
(ym) tipi (y)
1 3 E LLL Akciger apsesi 1. drenaj 1 Pleomorfik 18/12 Exitus (tiimor ilerlemesi)
2. kistektomi sarkom
3. tiimor rezeksiyonu
2 7 K RLL Akciger apsesi 1. torakotomi+drenaj 1 5  Sag ve saglikli.
+biopsi RLL kistler
3 35365 E LUL,RML, RUL Bircok kist 1. kistektomi+ 1 5 Sag ve saglikl.
segmentektomi Normal toraks BT
2. RU lobektomi
4 2 K LLL 2 biiyiik kist 1. kistektomi 1 6/12 Sag ve saglikli. Toraks
BT de fibrotik sekel
5 2,5 E LLL Bircok kist 1. kistektomi 1 5  Sag ve saglikli.
Normal toraks BT
6 6 K RML Akciger apsesi 1. drenaj 1 6  Sag ve saghkli
2. drenaj+kistektomi 1. Toraks BT de artik kist
3. RM lobektomi
4. kistektomi
7 512 K LUL Akciger apsesi 1. drenaj 1 4/12  Sag ve saglikli
2. LU lobektomi
8 6 K RML, RLL Birgok kist 1. kistektomi 1ved4 1 Sag ve saglhkl.
2. RL lobektomi Normal toraks BT
9 712 E LLL Akciger apsesi 1. torakotomi+ 2 8/12  Sag ve saghkl.
drenaj+biopsi Normal akciger grafisi
2. LL lobektomi
10 13/12 K RLL Bircok kist 1. RL lobektomi 3 2 West syndrome
Normal akciger grafisi
11 35 K LL Akciger tiimorii 1. pnomonektomi ile 3 Ploropulmoner  8/12  Exitus (beyin metastazlari)
birlikte total tiimor blastom

eksizyonu

Kisaltmalar: LLL: sol alt lob; RLL: sag alt lob; LUL: sol iist lob; RML: sag orta lob; RUL: sag iist lob; LL: sol akciger

Resim 1. Ploropulmoner blastomda kist duvari, hasta 11, HE,

x100

Resim 2. 8. vakadaki tip 1 ve 4 lezyonlar, HE, x100.
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yon tip 1, 1 lezyon tip 2, 2 lezyon tip 3 olarak sinif-
landirildi. Bir hastada hem tip 1, hem tip 4 lezyon
vardi (Resim 1). Tip 1 lezyon cikarilan hastalardan
birinde pleomorfik sarkom gelisti, tip 3 lezyonu olan
bir hastada birlikte ploropulmoner blastom vardi
(Resim 2).

Izlem: Ortalama izlem siiresi 2,5 yildir (4 ay- 6 yil).
Tiimorlii 2 hasta digindakiler sag ve saghikhdirlar.
Pleomorfik sarkomu olan hasta tiimoriin ilerlemesin-
den, ploropulmoner blastomlu hasta beyin metastaz-
larindan kaybedilmislerdir. iki hastada hala kalinti
kistler mevcuttur. Tiim hastalar yilda bir kez goriil-
meye devam etmektedirler.

Tartisma

Akcigerin konjenital pulmoner malformasyonlari,
akcigerin hamartomato6z lezyonlari ya da gelisim bo-
zuklugu olarak kabul edilirler (12), Prenatal ya da
postnatal tan1 koyulabilir, semptomlar genis bir yel-
paze gosterebilir. Siklikla trakea ve brong agaci ile
baglantilidirlar, dolayisiyla infeksiyona bagl akciger
komplikasyonlart siktir (19), Hastalarimizin  hepsi
postnatal tani almisti ve hepsi semptomatikti.

Klinigimizde her ne semptomla bagvurmus olursa ol-
sun, KPHM tanis1 alan hastalarda, daha sonra malig-
nansi gelismesi riski nedeniyle kistlerin tam olarak
cikarilmasi veya tek bir lobla sinirl ise lobektomi
tercih edilmistir. Ancak, kist zemininde infeksiyonla
bagvuran hastalarimizda tek ameliyatla total kist ek-
sizyonu yapilmasi gii¢ olmustur. Istatistiksel bir kar-
silastirma yapmak icin hasta sayimiz azdir.

Genigletilmis Stocker siniflamast kullanildiginda
hastalarimizin hicbirinde tip 0 lezyon saptanmamis-
tir. Tip O lezyonlar yasamla bagdasmadigindan ve
hastalarimizin hepsi postnatal tanili hastalar oldu-
gundan, bu sonug sasirtici degildir. Once kistektomi,
sonra lobektomi yapilan bir hastamizda da 6rneklerin
degerlendirilmesi tiplemede farkli sonuglar vermis-
tir. Orneklerde hem tip 1 hem de tip 4 lezyonlar go-
riilmiigtiir. Bu bulgunun klinik 6nemi heniiz bilinme-
mektedir.

Iki hastamizda KPHM zemininde malignansi gelis-
mistir. Bunlardan birine apse tedavisi sonrasi kist ek-

sizyonu yapilmig, ardindan timor gelismistir, digeri
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ise dogrudan tiimor ile bagvurmustur. Sonradan tii-
mor gelisen hastamizda tiimoriin kaynaklandigi lob
belirlenememigse de, tiimor, aym taraf akcigerde or-
taya cikmistir. KPHM lezyonlarinda tiimor gelisimi
ile ilgili bildirilerin sayis1 artmaktadir (1.7:8), Papagi-
annopoulos, malignansinin, bilinen lezyonun oldugu
taraftaki akcigerde, lezyonun oldugu lobda; ayni ta-
raf akcigerde ama farkli lobda ya da kontalateral ak-
cigerde ortaya c¢ikabildigini sOylemis ve proflaktik
kist rezeksiyonunu tartismaya agmustir 9. Ayrica,
KPHM lezyonlarmin postnatal regresyonu da bildi-
rilmistir ), Biriken bilgi semptomsuz olgularda kis-
tektomiyi bile tartigilir hale getirmistir. Papagianno-
poulos ve arkadaslart asemptomatik hastalarda, hem
akciger gelisimine hem da cocugun gelisimine izin
vermek amaciyla elektif ameliyat i¢in 2 yasina kadar
beklemeyi ©nermektedirler ®). Aziz ve ark. 3
asemptomatik hastalari icin uzun bir izlem siiresi ter-
cih etmektedir. Serimizdeki hastalarin tamami semp-
tomatik oldugu i¢in ameliyat edilmistir. Ozellikle in-
feksiyon gelismis vakalarda total rezeksiyonun
miimkiin olamayabilecegini diisiindiigiimiiz i¢in, lo-
bektomi dahi yapilmis olsa, hastalarimizda malig-
nansi gelisimi yoniinden uzun dénemli izlem uygula-
maya calistyoruz.

KPHM’m dogal gidisinin tahmin edilmez olusu,
KPHM patogenezini aragtirmaya (5 ve malignansi
gelisminin nedenlerine (%11 yonelik ¢aligmalara yol
acmistir. MacSweeeney ve ark.’larmin ¢alismasi (©)
yeni Stocker siniflamasinin malignansi gelisiminin
tahmin edilebilmesinde yararli olabilecegini one siir-
miis, tip 1 ve tip 4 hastalarin izlenmesi onerilmistir.
Tip 1 hastalarda bronkoalveolar karsinom gelismesi
olasilig1 oldugu, tip 4 lezyonlarin ise evre 1 ploropul-
moner blastom ile karigabilecegi soylenmistir. Seri-
mizde bir tip 1 ve bir tip 3 hastamizda malignansi ge-
listi. Stacher ve ark. (11 atipik goblet hiicre hiperpla-
zisinin adenokarsinom Onciisii olabilecegini 6ne siir-
miistiir. Hastalarimizin hicbirinde goblet hiicre hi-
perplazisi yoktu.

Eldeki veriler, KPHM’larinin seyrini ve hangi hasta-
larda kotiiye gidis olabilecegini tahmin etmemizi
saglamaktan heniiz uzaktir. KPHM’larinin her za-
man tek bir lobda sinirli olmamasi ve lezyonun kes-
kin smirlarinin bulunmamast cerrahiyi giiglestiren
ozellikleridir. Yeni seriler ve ¢aligmalar yayinlanma-
st, bu ender anomalilerin davranisini anlamamiza,
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dolayisiyla dogru cerrahi segimler yapabilmemize
yardimci olacaktir.

Kaynaklar

1. d’Agostino S, Bonoldi E, Dante S et al: Embryonal rhab-
domyosarcoma of the lung arising in cystic adenomatoid
malformation: a case report and review of the literature. J
Pediatr Surg 32:1381-1383, 1997

2. Aslan AT, Yal¢m E, Soyer T et al: Prenatal period to
adolescence: the variable presentations of congenital cystic
adenomatoid malformation. Pediatr Int 48:626-30, 2006

3. Aziz D, Langer JC, Tuuha SE et al: Perinatally diagno-
sed asymptomatic congenital cystic adenomatoid malfor-
mation: to resect or not? J Pediatr Surg 39:329, 2004

4. Butterworth SA, Blair GK: Postnatal spontaneous reso-
lution of congenital cystic adenomatoid malformations J of
Pediatr Surg 40:832, 2005

5. Cass DL, Quinn TM, Yang EY et al: Increased cell pro-
liferation and decreased apoptosis characterize congenital
cystic adenomatoid malformation of the lung. J Pediatr
Surg 33:1043, 1998

6. MacSweeney F, Papagiannopoulos K, Goldstraw P et al:
An assessment of the expanded classification of congenital
cystic adenomatoid malformations and their relationship to
malignant transformation. Am J Surg Path 27:1139, 2003
7. Ozcan C, Celik A, Ural Z et al: Primary pulmonary rhab-

domyosarcoma arising within cystic adenomatoid malfor-
mation: a case report and review of the literature. J Pediatr
Surg 36:1062, 2001

8. Papagiannopoulos K, Hughes S, Nicholson AG et al:
Cystic lung lesions in the pediatric and adult population:
surgical experience at the Brompton hospital. Ann Thorac
Surg 73:1594, 2002

9. Papagiannopoulos KA, Sheppard M, Bush AP et al: Ple-
uropulmonary blastoma: is prophylactic resection of con-
genital lung cysts effective? Ann Thorac Surg 72:604,
2001

10. Pinkerton HJ, Oldham KT: Lung in Oldham KT, Co-
lombani PM, Foglia RP, Skinner MA (ed.s) Principles and
Practice of Pediatric Surgery, Philadelphia, Lippincott,
Williams & Wilkins, 2005, pp.951-982

11. Stacher E, Ullman R, Halbwedl I et al: Atypical goblet
cell hyperplasia in congenital cystic adenomatoid malfor-
mation as a possible preneoplasia for pulmonary adenocar-
cinoma in childhood: a genetic analysis. Hum Path 35:565,
2004

12. Stocker JT: The respitatory tract in Stocker JT, Dehner
LP (ed.s) Pediatric Pathology, 2nd edition, Philadelphia,
Lippincott, Williams & Wilkins, 2001, pp.445-517

13. Sylvester KG, Albanese CT: Bronchopulmonary mal-
formations in Ashcraft KW, Holcomb III GW, Murphy JP
(eds), Pediatric Surgery. Philadelphia, Pennsylvania, Else-
vier Saunders, 2005, pp.276-289

133



