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Bir konjenital kistik adenomatoid

malformasyon olgusu
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Summary

A congenital cystic adenomatoid malformation
case

Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung
is a rare cause of respiratory distress in infancy. The lesion
itself may be solid or cystic, manifesting in an adenoma-
toid increase in terminal respiratory structures,

Clinical and radiological findings of child resemble other
congenital lesions of the lung and congenital diaphragma-
tic hernia. Direct radiographic and radiocontrast studies,
computerized tomography and anrenatal sonography can

be used in differential diagnosis. Perpusional radionuclide
scan is a useful diagnostic method in the functional evalu-
ation of the lung.

In this paper we are reporting a 2-month-old boy with
congenital cystic adenomatoid malformation of the lung.
In this case, upper lobe of the left lung was removed.
Postoperative period was uneventful. 9th month posto-
perative investigations showed the normal anatomy and
physiology of the respiratory sysient.

Key words: Congenital cystic adenomatoid malforma-
stiop of the lung, Respiratory distress, Perfusional Radio-
nuclide Scan

Girisg

Akcigerin konjenital kistik adenomatoid malfor-
masyonu yenidogan doneminde solunum sikintis:
yapan nadir sebeblerden biridir. Akciferin terminal
brongial yapilarinda adenomatoid biiyiime ve kiiboid
veya kolumnar epitelle doseli kistler ile seyreden
lezyonda kikirdak dokusuna ve iltihabi reaksiyona
da rastlanmaz. 1949 yilinda Chin ve Tang tarafindan
tanimlanan ilk olguda, malformasyona generalize
anazarka tarzi 8dem ve polihidramnios da eslik edi-
yordu ),

Dispne ve takipne, hastanin bagvurus sirasinda en
onde gelen semptomlardir. Bazi olgularda klinik
tablo daha da ilerleyerek akut respratuar distress
sendromu ve tansiyon pnomotoraks geligir (13,
Tamst geciken olgularda Oksiiriik, ates ve tekrarla-
yan akciger enfeksiyonlart dikkat cekicidir (%), Ba-
zen malformasyon asemptomatik olup tesadiifen
tesbit edilmektedir (11,

Adres: Gazi Aydin,
Dicle Univ, Tip Fak. Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali, Diyarbakir

152

Daha c¢ok sol tarafta goriilen malformasyonun ge-
nellikle tek tarafli oldugu, bazen tiim bir lobu yada
bir kismi veya segmentlerini tuttugu bildirilmigtir
(8), 1977 yilinda Stocker ve arkadaglari hastalifin
histolojik simiflamasin ii¢ tip icinde yaparak akci-
gerin diger konjenital malformasyonlarmndan ayiri-
min1 yapmiglardir (Tablo 1) (10),

Olgu

Y.B., 2 aylik erkek hasta. Nefes alma giicliigii ve mo-
rarma sikayeti ile bagvurdu. Dogum sonrasi ikinci
giinden sonra bagliyan gikayetleri daha dnce verilen
tedavilere cevap vermeyen hasta konjenital diafrag-
ma hernisi én tamst ile klinigimize sevk yatirilds.

Basvurusu sirasinda dispne, takipne ile peroral ve
extremite uclarinda syanoz meveuttu, Dinlemekle
sol akciger iist lobunda solunum sesleri alinamad.
Kalp tepe atim noktast saga dogru kaymisti. Diger
sistem bulgulart normal olarak degerlendirildi.
Cekilen akciger grafisinde sol akciger iist lobunda
havalanmamn arttigt, sag akciger bronsial agacinda
belirginlesme ve mediastende saga kayma gorildii
(Resim 1). Daha énce yapilan EKG ve Ekokardiogra-
fik degerlendirmelerin normal oldugu saptandi.
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Tablo I: Adenomatoid malformasyonun histopatolojik siniflamasi (10},

Tip Kist Boyutu Duvar Yapisi Ozelligi

Epitel Diz Kas Konnektif Elastik Kikirdak

Doku Fibril
TipI >1lem Siliye Var Gevsek Var Cok az Alveol benzeri yapilar ve biiyiik
kistler arasinda kiiciik kistler
Tip I <lem Silindirik  Irregiiler Gevsgek Siki Elastik  Brongun normal  Ince kist duvan
veya diiz kas lif ag kompanenti

Kubeid lifleri kadar

Tip IIT <05em Kuboid  Bawm izole Gevsek Az Yol Fetal akcigerin glandoid

yapisina benzer, tim lob
tutulmustur.

Resim 1: Olgunun bagvurusu sirasinda cekilen PA
akciger grafisi: sol akeciger iist lobunda havalanma-
nin arttigi ve mediastenin saga kaydigi goriliyor.

Ust ve alt gastrointestinal radyokontrast ¢aligma-
lart normal bulundu.

Tc®?-m makroalbumin agregat verilerek yapilan
akciger perfiizyon sintigrafisinde sol akciger fist
lobunun afonksiyone oldugu, sag akcigerde de hipo-
Jonksiyon bulundugu tesbit edildi (Resim 2).

Afonkyone sol list akciger lobu teshit edilen hasta-
da; sol iist lob akciger amfizemi, konjenital akciger
kisti veya adenomatoid malformasyon olasilig
diistiniilerek torakotomiye karar verildi. Sol 5. in-
terkostal aralikian girilerek torgkotomi yapildi.
Sol akciger list lobunun siingerimsi bir kivamda
olup, sol toraks boslugunu hemen hemen tamamen
doldurdugu, elle sikildiginda havasinn azaldigi an-
cak inspriumla havalanmamin az oldugu gorildi.
Sol fist akciger lobu rotal olarak ¢ikarildi ve kapali
tiip drenaji yapild:.
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Resim 2: Olgunun gerceklestirilen akciger perfiiz-
yon sintigrafisi: sol da afonksiyone iist lob ve sagda
hipofonksiyone akciger girifiiyor.

Postoperatif 1. giin cekilen grafide sol akcigerde
tam ekspansiyon gozlendi. Ameliyat sonrasi 7. giin
gogus tipii cekilen hasta 11. giin gifa ile taburcu
edildi (Resim 3).

Operasyon ile ¢ikartlan 6x5x3 cm biiyiikliigiindeki
sol iist akciger lobunun histopatolojik incelenme-
sinde; Makroskobik olarak siingerimsi kivamit kitle
icinde gézlenen ¢ok sayida, boylari 1 em'den kiiglik
kistik yapilar meveutiu. Kistlerin duvar yapisinda
hyalin kikirdagi ve brongial bezlere rastlanmadi,
Kist duvarinda diiz kas lifleri gézlendi. Kistin
psddostrafiye kinosilivall kolumnar epitelle disels
oldugu ve terminal brongiollerin bu yapilara acil-
digr gériildii. Doku preparatlarinda kapiller damar-
larda belirgin bir azalma oldugu dikkati cekti (Re-
sim 4).
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Resim 3: Olgunun taburcu edildigi giin g¢ekilen akci-
ger grafisi.

Operasyon sonrast 3. ve 9. aylarda yapilan kontrol-
lerde hastamn sikayetinin kalmadigi ve cekilen rad-
yografilerde akcigerlerin normal oldugu gozlendi.

Tartisma

Yenidogan doneminde solunum sikintist yapan ne-
denlerden biri de, akciferin konjenital kistik ade-
nomatoid malformasyonudur. Solunum sikintisi ile
seyreden akcifere ait patolojilerde ve diafragma her-
nisinde klinik tablo ve radyografik bulgular siklik-
la ayirici tani icin yeterli degildir. Adenomatoid
malformasyonda, lober amfizemde, konjenital akci-
ger kistlerinde ve dejenere kistik akcifer sekestras-
yonunu olgularinda klinik tablo dispne ve takipne
ile seyrederken, radyografilerde hastalikli tarafta
fazla havalanma ve mediastenin aksi yone kaymasi
goriiliir. Diagrafma hernisi olgulari da benzeri kli-
nik ve radyolojik tablo ile seyredebilir 4-3).

Akcigere ait patolojilerin birbirlerinden ayirt edile-
bilmesinin son noktasinda ancak histopatolojik ola-
rak konabilecegi belirtilmekte ise de son yillarda
kompiiterize tomografik caligmalar ve intrauterin
sonografik degerlendirmelerle malformasyonun di-

ger patolojilerden ayurt edilebilecegi bildirilmekte-
dir (14.6.7.8).

Yenidoganda akcigerin perfiizyon sintigrafisi yonte-
mi ile incelenerek fonksiyonel yonden dogru olarak
degerlendirilebilecegi disiiniilmektedir. Perfiizyon
sintigrafisinde kullanilan Tc%-m makroalbumin ag-
regat kapiller blokaj yapmak suretiyle incelenen
dokunun damarsal yonden durumunu ortaya koya-
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Resim 4: Olgunun sol ust akecifer materyalinden
elde edilen preparatin mikroskobik gorinimi (Van-
Giessonx63)

rak, adenomatoid malformasyon gibi kapiller da-
marlardan fakir lezyonlarda taniya katkida bulunur
9), Olgumuzda yapilan sintigrafik incelemede sol
akciger iist lobunun tamamen afonksiyone bulun-
masi operatif indikasyonun konmasinda yol gosteri-
ci olmustur.

Olgumuzdan ¢ikarilan sol st akciger lobunun mak-
roskobik incelenmesinde 1 cm'den kiigiik multikis-
tik goriiniim Tip II Adenomatoid Malformasyona
benzer iken, mikroskopisinde kistin duvar yapisinda
diiz kas liflerinin olmasi, alveol benzeri yapilarin
varlig1 ve bunlara terminal brongiollerin agilmast,
kikirdak yapisina rastlanmamasi ve kistin pso-
dostrafiye kolumnar epitelle doseli olmast bizi lez-
yonun Tip I Adenomatoid malformasyon olarak de-
gerlendirilmesine gotiirdii. Malformasyonun Stoc-
ker'in siniflamasma tam uyumlu olmadi§ ve tarif-
lenen ii¢ tipin ara formlar bulundufu yondeki go-
riige, sundugumuz olgunun katkida bulundugunu di-
siiniiyoruz (4:10),

Literatiirde Tip I ve Tip II Adenomatoid Malfor-
masyona gore daha az rastlanan Tip III Adenoma-
toid Malformasyonun mortalitesinin daha yiiksek
oldugu bildirilmetedir ©). Ara form belirlenen ol-
gularda prognoza ait bilgiye rastlanmamigtir. Olgu-
muzun 9 ayhk takibinde akcigerler ve fizik yapmin
geligiminin normal oldugu gorilmiistir.

Yenidogan déneminde solunum sikintist yapan diger
patolojileri akcifere ait olan patolojilerden ayirt
edilmesinde akciferlerin perfiizyon sintigrafisinin
etkin bir tam1 yontemi oldufu kanaatindeyiz.
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